
Введение. МРТ-паттерн многоочагового пораже-
ния головного мозга может быть обусловлен боль-
шим количеством заболеваний с различной этиоло-
гией и патогенезом. Одной из наиболее частых при-
чин подобных изменений является рассеянный скле-
роз (РС). Несмотря на наличие высокоспецифичных 
МРТ-признаков, существует ряд заболеваний, диф-
ференциальная диагностика РС с  которыми пред-
ставляет сложную задачу. Одним из  них является 

ретино-кохлео-церебральная ангиопатия (РКЦА), 
впервые описанная Джоном Сусаком в  1979  г. 
у  молодых женщин [1, с. 591–593]. Хотя на  сего-
дняшний день общепринятым в мировой литературе 
является термин «синдром Сусака» (англ. Susac 
syndrome), в разное время синдром был описан дру-
гими группами авторов и назывался SICRET (small 
infarcts of cochlear, retinal, and encephalic tissue), 
RED-M (retinopathy, encephalopathy, deafness-asso-
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ciated microangiopathy) и ретино-кохлео-церебраль-
ная микроваскулопатия [2, с. 903–907; 3, с. 375–
380; 4, с. 123–128; 5, с. 313–316]. 

В данной статье приведены клинические наблюде-
ния двух пациентов с РКЦА, у которых был ошибочно 
диагностирован РС, и  краткий обзор литературы 
о роли МРТ в дифференциальной диагностике демие-
линизирующих заболеваний и синдрома Сусака. 

Несмотря на  то, что причина развития РКЦА 
остается неясной, известно, что в основе заболева-
ния лежит микроангиопатия, поражающая мелкие 
сосуды сетчатки глаза, внутреннего уха и ЦНС [6, с. 
35–40]. Патоморфологические исследования мате-
риалов биопсии головного мозга, выполненные раз-
ными группами исследователей, обнаружили одно-
типные изменения в виде периваскулярного воспа-
ления стенок мелких артериол без некрозов самой 
сосудистой стенки, которые характерны для истин-
ных васкулитов [7, с. 12–40]. Кроме того, выявлены 
изменения эндотелия артериол, указывающие 
на наличие аутоантител к клеткам сосудистого эндо-
телия [8, с. 548; 9, с. 259–261], что свидетельствует 
в  пользу аутоиммунной этиологии РКЦА. 
Некоторые авторы рассматривают синдром Сусака 
как вариант антифосфолипидного синдрома (АФС), 
и действительно, иногда выявляется невысокий титр 
антифосфолипидных и антинуклеарных антител [10, 
с. 607–608]. Крайне редко выявляется интратекаль-
ная продукция олигоклональных иммуноглобулинов 
(ОКИ), что еще больше затрудняет дифференциаль-
ную диагностику с  РС [11, с. 307–316; 12, с. 93–
102; 13, с. 800–811]. 

В соответствии с органами-мишенями у пациентов 
с РКЦА развивается характерная триада симптомов: 
энцефалопатия, нейросенсорная тугоухость и  нару-
шения зрения. При этом проявлениями поражения 
ткани ЦНС могут быть как очаговые неврологиче-
ские симптомы, так и  нарушения психической 
сферы. Как правило, заболевание развивается 
постепенно, в  дебюте крайне редко присутствует 
полная триада симптомов [14, с. 307–316]. 
V. Vishnevskia-Dai и соавт. [15, e5223] на основании 
анализа собственных наблюдений и опубликованных 
в литературе клинических случаев, предложили сле-
дующие диагностические критерии синдрома Сусака: 

1) вероятный  — отсутствие рисков, связанных 
с  заболеваниями сердечно-сосудистой системы, один 
признак из триады симптомов и хотя бы один из сле-
дующих факторов: женщины в  возрасте от  20 
до 40 лет, женщины в первый год после родов, присут-
ствие на  МРТ характерного поражения мозолистого 
тела или перивентрикулярного белого вещества; 

2) неполный — два признака из триады; 
3) полный — три признака из триады. 
Снижение слуха обычно двустороннее, чаще асим-

метричное и  преимущественно затрагивает низкие 
и средние частоты [16, с. 3–11]. Нарушения зрения 
обусловлены микроинфарктами сетчатки и клиниче-

ски проявляются фотопсиями и скотомами. В тяже-
лых случаях возможна полная потеря слуха и зрения. 
Для диагностики поражения сосудов сетчатки мето-
дом выбора является флюоресцентная ангиография 
сетчатки (ФАГС), которая выявляет окклюзии вет-
вей артерии сетчатки (branch retinal artery occlu-
sion  — BRAO), гиперфлюоресценцию стенок арте-
риол, «затекания» флюоресцеина [17, с. 257]. 

Энцефалопатия является одним из  признаков 
триады, но ее неврологические проявления требуют 
объективизации при помощи МРТ, в том числе и для 
дифференциальной диагностики с  другими возмож-
ными причинами неврологического дефицита. Таким 
образом, обнаружение изменений на МРТ является 
обязательным компонентом постановки диагноза 
при РКЦА. Ангиопатия церебральных артериол 
вызывает множественные микроинсульты, располо-
женные как в сером, так и в белом веществе, субкор-
тикально и перивентрикулярно. Наиболее уязвимы-
ми оказываются участки мозга, которые не имеют 
развитой сети коллатералей — подкорковые структу-
ры, мозолистое тело и  ствол мозга. Инсульты, как 
правило, имеют округлую форму и  небольшой диа-
метр — в пределах 1 см. На разных этапах развития 
участки ишемии могут демонстрировать рестрикцию 
диффузии в  острой фазе и  контрастное усиление 
(КУ) в  подострой фазе. Нередко множественные 
ишемические очаги возникают во внутренних капсу-
лах, формируя цепочки округлых очагов, которые 
получили название паттерн «нити жемчуга». 
Особенность поражения мозолистого тела (МТ) 
состоит в  избирательном вовлечении его централь-
ных волокон, тогда так верхний и  нижний контуры, 
как правило, остаются интактными. При этом сами 
очаги по  форме могут быть круглыми (паттерн 
«снежка») и линейными (паттерн «спиц»). В хрони-
ческой фазе инсультов в  мозолистом теле форми-
руются кистоподобные изменения, которые на  Т1-
ВИ формируют характерный паттерн «черных дыр». 
На постконтрастных сериях изображений, помимо 
усиления сигнала от подострых ишемических очагов, 
весьма часто возникает лептоменингеальное контра-
стирование, преимущественно в  задней черепной 
ямке, вдоль поверхности мозжечка [18, с. 355–356]. 

Клинический случай № 1. Женщина 23 лет забо-
лела в 2014 г., когда на фоне полного здоровья поте-
ряла сознание, после чего развился правосторонний 
гемипарез и  гемигипестезия. Госпитализирована 
с подозрением на ОНМК, которое не подтвердилось. 
На МРТ головного мозга выявлено многоочаговое 
поражение, установлен предварительный диагноз — 
рассеянный склероз. В  связи с  этим выполнен 
 анализ ликвора  — ОКИ не обнаружены. 
Высказывалось предположение о церебральном вас-
кулите. Через два года присоединилась прогресси-
рующая тугоухость и снижение зрения. Изначально 
нарушения зрения рассматривались как проявления 
отслойки сетчатки, однако в дальнейшем, при прове-
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дении ФАГС, были выявлены множественные тром-
бозы сосудов сетчатки. На повторной МРТ опреде-
лялся характерный для РКЦА паттерн поражения 
мозолистого тела (рис. 1). По совокупности клинико-
радиологических данных пациентке был установлен 
диагноз синдрома Сусака. На фоне терапии повтор-
ными курсами циклофосфамида и  метотрексата 
состояние несколько стабилизировалось, отмечался 
частичный регресс пареза в  правой руке, парез 
и  гипестезия в  ноге сохраняются. Нарушения слуха 
и зрения явно не прогрессируют. 

Клинический случай № 2. Молодая женщина 17 
лет заболела в  2019 г., когда появились темные 
пятна в  поле зрения правого глаза, шаткость при 

ходьбе, нарушения речи по  типу «каши во рту», 
периодическое онемение различных участков лица 
и  конечностей, затруднения при мочеиспускании, 
головные боли. При МРТ выявлено многоочаговое 
поражение белого вещества головного мозга 
с  накоплением контрастного вещества некоторыми 
очагами. Анализ крови на  системные заболевания 
соединительной ткани патологии не выявил. 

Установлен диагноз РС. Проведена пульс-терапия 
метилпреднизолоном с практически полным регрес-
сом симптоматики. Однако через 2 месяца вновь 
появилось темное пятно в поле зрения левого глаза, 
при офтальмологическом осмотре установлена 
окклюзия ветви ретинальной артерии левого глаза. 
Еще через месяц присоединилось снижение слуха 
на  оба уха. Аудиограмма подтвердила наличие дву-
сторонней сенсоневральной тугоухости. ФАГС 
выявила признаки периферического локального 
флебита. Неоднократно получала терапию глюко-
кортикостероидами с  положительным эффектом. 
При анализе МРТ-архива нами было установлено 
прогрессирующее многоочаговое поражение белого 

вещества головного мозга с характерным для РКЦА 
паттерном изменений мозолистого тела и контраст-
ным усилением (рис. 2). По совокупности клинико-
радиологических данных пациентке был установлен 
диагноз синдром Сусака. 

Результаты и их обсуждение. Синдром Сусака 
является редкой патологией, но в  связи с  тем, что 
заболевание поражает в  основном молодых людей 
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Рис. 1. Клинический случай № 1. Женщина 23 лет. На МРТ головного мозга от 2014 г. определяется многооча-
говое поражение белого вещества мозга с вовлечением в процесс перивентрикулярных и субкортикальных отде-
лов и мозолистого тела. Очаги в мозолистом теле расположены преимущественно в центральной части (паттерн 
«снежков»), на FLAIR-ИП некоторые из них отличаются кистоподобной структурой. На Т1-ВИ очаги в мозоли-

стом теле изоинтенсивны ликвору (паттерн «черных дыр»). Визуализируется также поражение внутренних капсул 
по типу «нитей жемчуга». На МРТ от 2020 г. определяются слияние очагов в перивентрикулярные зоны глиоза 

и атрофия мозолистого тела 
Fig. 1. Clinical case № 1 (F/23 years old). Brain MRI in 2014 shows a multifocal lesion of the white matter with the 

involvement of the periventricular and subcortical parts fibers and corpus callosum. The foci in the corpus callosum are 
located mainly in the central part («snowball» pattern); on FLAIR some of them have a cyst-like structure. On T1-WI 
the foci in the corpus callosum are isointense to the cerebrospinal fluid («black holes» pattern). Symmetrical lesions 

in the internal capsules are also present («string of pearls» pattern). Brain MRI in 2020 shows the fusion of foci in the 
periventricular white matter and atrophy of the corpus callosum



и  может приводить к  выраженной инвалидизации, 
оно является весьма значимым. 

У первых описанных в литературе пациентов при-
сутствовала полная триада симптомов, включая 
нарушения слуха, зрения и энцефалопатию. Однако 
по  современным представлениям диагноз можно 
установить на более ранних этапах заболевания, не 
дожидаясь проявления всей триады симптомов. 
В  этой связи особое значение приобретает диффе-
ренциальная диагностика РКЦА с  другими патоло-
гиями ЦНС, прежде всего со спектром демиелинизи-
рующих заболеваний. И при РС, и при РКЦА наблю-
дается многоочаговое поражение белого вещества 
с вовлечением мозолистого тела и субтенториальных 
структур, контрастное усиление некоторых очагов 
и появление новых очагов при динамическом наблю-
дении. Таким образом, диссеминация во времени 
и пространстве, на которую делается основной упор 
в постановке диагноза РС, может выявляться и при 
РКЦА. Неврологическая картина этих двух состоя-
ний также может быть крайне схожей. В то же время 
при РС, в  отличие от  РКЦА, перивентрикулярные 

очаги обычно имеют не округлую, а  вытянутую 
форму, их длинная ось ориентирована перпендику-
лярно оси мозолистого тела (пальцы Доусона). 
Поражение мозолистого тела при РС носит краевой 
характер с  выходом границы очагов на  его контур, 
тогда как при РКЦА характерно вовлечение цент-
ральных волокон. Лептоменингиальное контрастное 
усиление может выявляться при РС, однако носит 
характер единичных мелких очагов. Таким образом, 
имеется совокупность достаточно ярких отличитель-
ных признаков, позволяющих дифференцировать 
РКЦА и  РС (таблица). Клинические проявления, 
указывающие на поражения органов зрения и слуха, 
также могут направить диагностический поиск 
в нужную сторону. 

Во всех представленных клинических случаях 
дебют синдрома Сусака представлял собой неполную 
триаду симптомов: в случае № 1 — острого пораже-
ния ЦНС, в случае № 2 — сочетания энцефалопатии 
и нарушений зрения. Всем пациентам вскоре после 
клинического дебюта была выполнена МРТ, выявив-
шая многоочаговое поражение белого вещества 
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Рис. 2. Клинический случай № 2. Женщина 17 лет. На Т2-ВИ определяются множественные очаги в белом 
веществе головного мозга, расположенный в мозжечке, в перивентрикулярном и субкортикальном белом веще-

стве полушарий мозга, в мозолистом теле. Очаги в мозолистом теле имеют округлую форму и вовлекают преиму-
щественно его центральные отделы (паттерн «снежков»), на Т1-ВИ очаги в мозолистом теле резко гипоинтен-

сивны, практически совпадают по сигнальным характеристикам с ликвором (паттерн «черных дыр»). На FLAIR-
ИП некоторые крупные очаги имеют кистоподобную структуру с гипоинтенсивным центром и гиперинтенсивным 

ободком. На постконтрастных сериях изображений отмечено усиление МР-сигнала от нескольких очагов 
и по ходу пенетрирующего сосуда в правой теменной доле (стрелка) 

Fig. 2. Clinical case №2 (F/17 years old). T2-WI demonstrates multiple hyperintensive foci in the white matter of the 
brain, located in the cerebellum, in the periventricular and subcortical white matter of the cerebral hemispheres, in the 

corpus callosum. The lesions in the corpus callosum have a rounded shape and mainly involve its central regions 
(«snowball» pattern), on T1-WI, the lesions in the corpus callosum are hypointense, practically coincide in signal 
characteristics with the cerebrospinal fluid («black holes» pattern). On FLAIR some large lesions have a cyst-like 

structure with a hypointense center and a hyperintense rim. The post-contrast series of images showed an increase 
MR-signal from several foci and along the penetrating vessel in the right parietal lobe (arrow)



головного мозга. Таким образом, в дебюте заболева-
ния, диагноз синдром Сусака согласно классифика-
ции Vicktoria Vishnevskia-Dai и  коллег определялся 
как «вероятный». Однако ремиттирующий характер 
течения процесса, наличие на  МРТ «активных» 
(накапливающих контрастное вещество) очагов 
и положительная реакция на терапию глюкокортико-
стероидами затрудняло постановку диагноза 
до появления у пациенток полной триады симптомов. 
В  случае №  2 при анализе МРТ-архива на  одной 
из МРТ в период обострения процесса было отмече-
но не только постконтрастное усиление некоторых 
очагов в белом веществе, но и достаточно интенсив-
ное контрастирование по ходу пенетрирующих сосу-
дов семиовальных центров. Периваскулярное КУ не 
было ранее описано при РКЦА, напротив, J.C.J. Bot 
и  соавт. отмечали, что такой тип КУ при синдроме 
Сусака не возникает [19, с. 283–300]. Вместе с тем, 
учитывая данные о наличии периваскулярной воспа-
лительной инфильтрации при РКЦА, развитие дан-
ного варианта КУ нам представляется вполне веро-
ятным. Еще одной радиологической особенностью 
представленных клинических случаев является нали-
чие кистоподобных очагов на  FLAIR-ИП, которые 
обнаруживались в мозолистом теле и перивентрику-
лярно и  характеризовались гипоинтенсивным цент-
ром и  гиперинтенсивным ободком. Такая особен-
ность очагов отмечена лишь в  двух из  описанных 
в мировой литературе клинических случаев синдрома 

Сусака [20, с. 124–128] и, по-видимому, не является 
характерной. 

Нужно отметить, что в  случае №  1 с  момента 
дебюта до появления полной триады симптомов про-
шло три года, а  у второй пациентки  — всего год. 
Анализ МРТ-архивов случая № 1 дал возможность 
проследить изменения очагового поражения при 
РКЦА на  протяжении достаточно длительного вре-
мени. В  динамике наблюдалось слияние очагов 
между собой и атрофия мозолистого тела, что дела-
ло радиологическую картину менее характерной 
и более «похожей» на РС. 

Заключение. Синдром Сусака остается достаточно 
редкой патологией и  на сегодняшний день не суще-
ствует единых клинических рекомендаций по ведению 
таких пациентов. Считается, что раннее начало имму-
носупрессивной терапии значительно улучшает про-
гноз заболевания и помогает надолго сохранить каче-
ство жизни. В  связи с  этим необходима как можно 
более ранняя постановка правильного диагноза 
и  назначение патогенетической терапии. В  то же 
время, несмотря на достаточно характерные признаки, 
установление правильного диагноза может вызывать 
затруднения до появления у пациентов полной триады 
симптомов. Выявление характерных признаков РКЦА 
на  МРТ может стать решающим диагностическим 
критерием у пациентов на ранних этапах заболевания. 
При обнаружении паттерна многоочагового пораже-
ния головного мозга, особенно у  молодых женщин, 
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синдром Сусака должен быть включен в дифференци-
ально-диагностический ряд. Необхо димо помнить, что 
в  начале заболевания очаги на  МРТ имеют более 
характерный вид, при длительном течении дифферен-
циальная диагностика по данным МРТ усложняется, 

так как очаги изменяют свои характеристики, имеют 
тенденцию к слиянию и могут трактоваться, как очаги 
при вторично-прогрессирующем РС. Наличие двух 
других симптомов может помочь постановке правиль-
ного диагноза.
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