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OzeT

Sneddon Sendromu ciltte livedo retikiilaris ve tekrarlayan serebrovaskiiler
ataklarla karakterize, otoimmiin oldugu diistiniilen ve nadir goriilen bir hastaliktir.
Tekrarlayan diisiikler, nébet, kognitif yetmezlik, hipertansiyon hastalikta goriilen
diger semptomlardr.

48 yaginda kadin hasta gérme bozuklugu, sol taraf giigsiizliigi sikayeti ile bagvurdu.
0zgegmisinde hipertansiyon ve alti diisiik, bir 6lii dogum dykiisii mevcuttu. Fizik
muayenesinde her iki iist ve alt ekstremitede mavi-mor renkli diizensiz sinirli cilt
lezyonlari mevcuttu. Norolojik muayenesinde sol homonim hemianopsi, her iki iist
ekstremite distallerinde friist parezi ve derin tendon reflekslerinde canlilik saptandi.
Beyin goriintiilemesinde sag oksipital subakut enfarkt, sol temporal, her iki serebellar
ve sol frontal kronik enfarkt alanlari ve periventrikiiler iskemik degisiklikler mevcuttu.
Antikardiolipin antikorlari ve lupus antikoagiilani negatif, fibrinojen, homosistein,
protein-C, protein aktivitesi normal sinirlardaydi, faktor 5 Leiden mutasyonu
saptanmadi, ANA 1/100 titrede pozitif idi. N6ropsikometrik testte orta derecede bellek
bozuklugu vardi. Lezyonlu bélgeden yapilan cilt biyopsisinde Sneddon Sendromuyla
uyumlu biyopsi bulgulari saptandi. Ozgegmis, klinik ve laboratuvar sonuglari ile
Sneddon Sendromu tanisi diisiiniilen hastaya antiagregan tedavisi baslandi.

Bu olgu sunumunda Sneddon Sendromunun tipik bulgularini gdsteren ve
otoantikorlar negatif saptanan bir hastanin klinik gdstergeleri, cilt biyopsisi ve
nororadyolojik bulgularinin tartisiimasi ve tedavi yaklagimimizin paylasiimasi
amaclanmistir. (Ndropsikiyatri Arsivi 2013; 50: 180-182)

Anahtar kelimeler: Sneddon Sendromu, jeneralize livedo retikiilaris,
serebrovaskiiler lezyon, otoantikor

Cikar catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir gikar ¢atismasi
bildirmemiglerdir.

ABSTRACT

Sneddon's Syndrome is a systemic disease characterized by livedo reticularis
and cerebrovascular lesions. Its clinical presentation varies widely and its
etiology is still unknown. Other symptoms that can accompany are cognitive
decline, epilepsy, headache, miscarriages and hypertension.

A 48-year-old female with a history of hypertension, 6 miscarriages and one
stillbirth presented to our clinic with acute left-sided weakness and vision loss.
Physical examination showed blue-purple skin marks with irregular borders on
her upper and lower extremities. The patient’s neurological examination revealed
left homonymous hemianopia, mild hemiparesis of distal upper extremities and
globally hyperactive deep tendon reflexes. Brain imaging confirmed a subacute
right occipital infarct and showed chronic infarcts in the left frontal and temporal
lobes, bilateral cerebellar infarctions and ischemic changes in the periventricular
regions. Anticardiolipin antibodies and lupus anticoagulant were negative. Factor
V Leiden mutation was not found, homocysteine, Protein S and protein C activity
and fibrinogen levels were within the normal ranges. Titre of antinuclear
antibodies (ANA) was over 1/100. Neuropsychological testing revealed mild
memory difficulties. The skin biopsy was compatible with Sneddon’s syndrome.
The patient was diagnosed with Sneddon's syndrome based on historical, clinical
and laboratory findings and antiaggregant therapy was initiated.

In this case report, we aimed to discuss clinical manifestations, pathological
findings in the skin lesions and neuroradiological findings in a patient with
antiphospholipid-antibody-negative Sneddon’s syndrome and wanted to share
our treatment approach. (Archives of Neuropsychiatry 2013; 50: 180-182)

Key words: Sneddon’s Syndrome, generalized livedo reticularis, cerebrovascular
lesion, autoantibodies
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Giris

Sneddon Sendromu (SS), ilk kez 1965 yilinda Sneddon tarafindan
yaygin livedo retikiilaris ve tekrarlayan inmelerin goriildigl 6

olgunun bildirilmesi ile tanimlanmigtir (1). Nadir olarak rastlanan bu
sendrom daha gok kadinlarda gdzlenir. Kesin etiyolojisi bilinmemekle
birlikte bazi hastalarda antikardiyolipin antikorlarinin (AKA) yiiksek
bulunmasi sebebiyle, hastalifin patogenezinde bu antikorlarin rol
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oynayabilecegdi disiiniilmiistiir. Ancak antikardiolipin antikorlari
normal olan olgular da bildirilmistir (2,3,4,5,6,7).

Bu bildiride inme, livedo retikiilaris, diisiik dykiisii olan ve
otoantikorlari negatif saptanan SS tanili 48 yasinda kadin hasta
sunulmustur.

Olgu

Kirksekiz yasinda sag el dominansli kadin hasta gérme
bozuklugu ve sol taraf giigsiizligli sikayeti ile basvurdu.
0Ozgecmisinde hipertansiyon, alti diisiik ve bir 6lii dogum 6ykiisii
oldugu dgrenildi. Fizik muayenesinde her iki Gist ve alt ekstremitede
mavi-mor renkli diizensiz sinirli cilt lezyonlari mevcuttu (Sekil 1).
Norolojik muayenesinde sol homonim hemianopsi, her iki {ist
ekstremite distallerinde friist parezi ve derin tendon refleksleri
global olarak canli saptandi. Beyin magnetik rezonans
goriintiilemesinde sag oksipital subakut enfarkt, sol temporal, her

Sekil 1.Hastanin bacaginda goriilen yaygin retikiiler formasyon gésteren
morumsu eritemli lezyonlar (livedo retikiilaris).

Sekil 2.Hastanin beyin MR'sinde T1 sekansinda sag oksipital subakut
enfarkt, sol temporal, her iki serebellar ve sol frontal kronik enfarkt
alanlari ve periventrikiiler iskemik degisiklikler gériilmekte.

iki serebellar ve sol frontal kronik enfarkt alanlari ve periventrikiiler
iskemik degisiklikler goriildi (Sekil 2). Rutin kan tetkiklerinde
hiperlipidemi saptandi. AKA, lupus antikoagiilani, anti-ds DNA, c-
ANCA, p-ANCA, fibrinojen, homosistein, protein-c, s aktivitesi,
kompleman 3,4, anti diiz kas antikoru normal sinirlardaydi ve faktér
5 Leiden mutasyonu saptanmadi. ANA, 1/100 titrede pozitifti. EKG
normal siniis ritmindeydi. EEG'si, alt ve {st batin USG’si normal
olarak degerlendirildi. Transtorasik EKO’da sol ventrikiilde hipertrofi
disinda patoloji saptanmadi. Karotis ve vertebral arter USG'de
minimal aterosklerotik degisiklikler goriildii. Noropsikometrik testte
orta diizeyde bir frontal kognitif etkilenme mevcuttu. Lezyonlu
bdlgeden yapilan cilt biyopsisinde SS'yle uyumlu biyopsi bulgular
saptandi (Sekil 3). Ozgecmis, klinik bulgular ve laboratuvar sonuglari
ile SS tanisi alan hastaya antiagregan tedavi baglandi. Hasta halen
poliklinik takibimiz altindadir.

Tartisma

Sneddon sendromu genel popiilasyonda 4/1 000 000 sikhiginda
goriilen kronik bir hastaliktir ve seyri degiskendir (1,6,8,9).
Progresyon hizli veya yavas olabilir. Bir calismada mortalite 6,2 yil
icinde %9,5 olarak bildirilmistir (8).

Olgularin ¢cogunda hastaligin ilk semptomlari 20 ila 40 yaslar
arasinda meydana gelir (8,9,10). SS'si kadinlarda daha sik gériiliir.
Dogurganhk donemindeki kadinlarda goriilen hastalik olarak
bilinmekle birlikte literatiirde ¢cok nadir de olsa erken ya da ileri yas
kadinlarda ve erkek cinsiyetinde de hildirilen olgular vardir
(6,8,11,12). Bizim olgumuz 48 yasinda tani alan kadin hastaydi.

SS yaygin livedo retikiilaris ve tekrarlayici merkezi sinir sistemi
(MSS) bulgulan ile karakterizedir. Nobet, kognitif yetmezlik,
hipertansiyon ve tekrarlayan diisiik dykiisii hastalikta goriilen diger
semptomlardir (6,12). Bizim hastamizda da hipertansiyon,
tekrarlayan diisiik ve kognitif yetmezlik mevcuttu.

Livedo retikiilaris SS'unun en 6nemli uyarici bulgusudur ve MSS
bulgularindan daha énce meydana gelir. Ancak hastalarin %50'si
MSS semptomlari gelismeden dnce livedo retikiilaris nedeniyle
dermatoloji poliklinijine miiracaat ederler. Tani genellikle MSS
semptomlari gelistigi zaman konulur. Dolayisiyla tani igin birkac yil
ile 10 yil arasinda gecikilmis olur (1,13). Benzer sekilde hizim
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Sekil 3.Damar liimeninde prolifere endotelyel hiicreler ve fibrin gériilmekte.
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hastamiz ndrolojik yakinmalari nedeniyle arastirilirken livedo
retikiilarise ait lezyonlari oldugu dikkatimizi gekti. Hastamizda livedo
retikiilarisin 20'li yaglarda meydana geldigi ve takiben 30 yil sonra
MSS bulgularinin ortaya ¢iktigi tespit edildi.

SSde livedo retikiilarisin dzelligi jeneralize olmasidir. Lezyonlar
ozellikle govde ve ekstremitelerin proksimal bdlgelerinde
yerlesmistir. Nadiren bazi hastalarda lezyonlar akralden baglayip
merkeze dogru yayilabilir. Lezyonlar persistan, kirmizi-mavi renkli
ag goriiniimiindedir (1,8,10,11,14,15). Bazen ayak bileginde iilser,
agr ve ddem eglik edebilir (8). Bizim hastamizda dort ekstremite
proksimallerinde belirgin olan ¢ok sayida lezyon goriildii.

Hastalarda MSS patolojisi olarak genellikle gecici iskemik atak
ve/veya iskemik inme gézlenebilir (6,8,9,10,12). MSS'de yaygin
lezyonlar olmasina ragmen kiiciik ve orta ¢apl arter tutulumundan
dolayi klinik bulgulari ¢ok agir degildir (9,11). Semptomlar hastalarin
yaklasik %75'inde genellikle ilkine benzer sekilde tekrarlayicidir (8).
Hastamizda tekrarlayici inme ataklari mevcuttu ve beyin
gorilintilemede farkli zamanlara ait iskemik lezyonlar mevcuttu.

ileri dénemlerde orta derecede kognitif bozulma (konsantrasyon
bozuklugu gibi) veya ciddi entelektiiel bozulma (demans) ya da
emosyonel bozukluklar (depresyon, emosyonel labilite gibi) gelisebilir
(8,16,17). Kognitif etkilenmenin yaygin iskemiye bagl vaskiiler
demanstan kaynaklandigi diistiniilmektedir (10). Hastamizda orta
diizeyde frontal kognitif etkilenme mevcuttu. Noropsikiyatrik
etkilenmenin beyindeki lezyon yiikiiniin fazla olmasindan dolay
oldugunu diistinmekteyiz.

SS'nin etiyopatogenezi bilinmemektedir. Bu konuda iizerinde en
cok durulan konu AKAlardir. Bazi yayinlarda SS'li olgularda AKAlar
(6zellikle 1gG) yiiksek bulunmustur. Bu nedenle, AKAlarin hastaligin
patogenezinde rol oynayabilecegi diisiiniilmiistiir (2,3,4,5,6,7,18).
Yine bazi SS'li olgularda sik diisiik, trombositopeni gibi
antifosfolipid antikor sendromuna benzer bulgular gozlenmistir
(3,7,11). Dolayisiyla bazi yayinlar da SS'si, antifosfolipid antikor
sendromu ana baglg altinda degerlendirilmistir (2). Bazi yayinlarda
ise SSde AKAlar normal diizeylerde bulunmus ve taniigin AKAlarin
yiiksek olmamasi gerektigi bildirilmistir (4,8,15). Bu konu halen
tartismalidir. Bizim hastamizin antikardiolipin antikorlari ve diger
otoantikorlar negatif saptandi.

SS'de ilk semptomlar ¢cocuk dogurma yasi esnasinda meydana
gelir. Hastaligin aktivitesi menapoz ile stabilize olma egilimindedir.
Oral kontraseptifler hastaligi arttirabilir. Ayrica SS'nin siklikla
kadinlarda gozlenmesi nedeniyle kadin iireme hormonlarinin
hastaligin patogenezinde rol oynayabilecegi diistiniilmektedir (5,8).
SS’li bazi hastalarda hipertansiyonun  bulundugu ve
hipertansiyonun semptomlarin olugsmasinda tetikleyici bir rol
oynayabilecedgi bildirilmistir (8). Kardiyak degerlendirilme yapilmasi
ve mitral ve aort kapak tutulmasi acisindan takip edilmesi
onerilmektedir (10). Bizim hastamizda da hipertansiyon ve buna
ikincil olarak transtorasik EKO'da sol ventrikiilde hipertrofisi
saptanmistl.

SSdeki deri lezyonlarinin histopatolojik incelemelerinde livedo
retikiilarise benzer olarak dermis ile subkutan doku bileske
yerindeki damarlarin duvarinda kalinlasma, damar limeninde
trombiis ve damar cevresinde yogunlasan mononiikleer tipte

iltihabi hiicre infiltrasyonu gdzlenir (6,10,15). Hastamizda benzer
histopatolojik bulgular saptand.

SS'nin kesin tedavisi yoktur. Highir ilag hastaligin seyrini kontrol
etmez (19). Kortikosteroid ve azotiopiirin etkisizdir. Antiagregan
tedavi (asetil salisilik asit gibi) iskemik inme profilaksisinde orta
derecede etkili bulunmustur (1,2,3,4,5,6,7,8,9,10,11,12,13). Bizim
hastamizda asetil salisilik asit kullanildi.

Sonug olarak, SS yaygin livedo retikiilaris ve tekrarlayici MSS
lezyonlari ile karakterizedir. Yaygin livedo retikiilaris ile dermatologa
ya da geng yasta gelisen serebrovaskiiler patoloji ile nérologa
basvuran hastalarin SS ydniinden dikkatlice tetkik edilmesi ve
takibi 6nemlidir.

SS'nin tipik bulgularinin tiimiinii gosteren ve otoantikorlari
negatif saptanan hastanin iskemik inme etyolojisinde ayirici tanida
akilda tutulmasi amaciyla bu olgu sunulmaya deger bulunmustur.
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