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Sneddon Sendromlu Bir Olgu 
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ÖZET 

Bilimsel Zemin: Sneddon sendromu livedo racemosa ve multipl beyin enfarktları 

ile karakterize bir hastal ıkt ır. Sneddon sendromlu hastalar t ipik o larak genç 

erişkinlik döneminde nörolojik tutulumla karşı laşırlar. Sneddon sendromlu birçok 

olgu, fokal serebral etkilenmeden once, baş ağrısı ve dengesizlik gibi semptomlarla 

karşı laşabi l ir. Hemiparezi, hemihipoestezi, disfazi ve görsel semptomlar s ı ktır. 

Amaç: Biz tipik bu lguları olan Sneddon sendromlu bir olgu sunduk. Hasta l ık la 

ilg ili kimi özelliklere vurgu yapmayı amaçladık 

Bulgular: Olgumuzun son nörolojik tutulumuna kadar öyküsünde jeneralize 

nöbet,başağrısı ve hipertansiyonu vardı. Bir kez amarozis fugaks şekl inde geçici 

iskemik atağı olmuştu. Fizik bakısında ekstremitelerinde ve ka lçasında belirgin 

livedo racemosa ve sol üst kuadrananopsi saptandı. Beyin manyetik rezonans 

görüntüleme (MRG)'de kortikosubkortikal bölgelerde multipl iskemik lezyonlar 

görüldü. 

Sonuç: Biz bu olguyu, Sneddon sendromu, iskemik serebrovasküler olaylar 

içinde seyrek bir neden olduğu için sunmaya değer gördük. Ayrıca, retiküler tip 

eritematöz deri lezyonları, MRG'de multipl serebral iskemi ile birlikte görü ldüğünde 

hast ada Sneddon sendromu tanısının düşünülmes i gereğine vurgu yapmayı 

amaçlad ı k. Son olarak, Sneddon sendromu tanıs ı a l mış hasta larda, tedavi 

seçimindeki önemi nedeniyle antifosfolipid antikorların bakılması gereğ ine işaret 

etmek istedik. 
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ABSTRACT 

A Case with Sneddon's Syndrome 

Background: Sneddon's syndrome is characterized by /ivedo racemosa and 

mu/tiple brain infarcts. Patients with Sneddon's syndrome typically present with 

neurological dysfunction in early adulthood. Whi/e cerebrovascular events such 

as ischemic stroke or transient ischemic attacks comprise the major neurologica/ 

sequelae of Sneddon's syndrome, many patients suffer protean symptoms, 

such as headache or dizziness, prior to faca/ cerebral injury. Hemiparesis, 

hemisensory symptoms, dysphasia, and visua/ symptoms are common. 

Objective: We report the case ofa young woman with Sneddon's syndrome 

to discuss some features of the disease. 

Resu/ts: She had a history of seizure, headache and hypertension (HT). She 

had suffered an episode of transient ischemic attack (amarosis fugax). Physical 

examination disclosed livedo rasemosa affecting her buttocks and limbs, and 

left higher quadrant-anopsia. Brain magnetic resonance imaging (MRI) showed 

mu/tiple ischemic lesions in the cortico-subcortical regions. 

Conclusion: We presented the case, because Sneddon's syndrome is a rare 

cause of ischemic cerebrovascu/ar diseases. Asa resu/t, reticular type erythematous 

skin lesions when associated with mu/tiple cerebral infarcts on MRI in a - especially 

young- patient should raise the suspicion of Sneddon's syndrome. Final/y, 

patients diagnosed with Sneddon's syndrome are to be screened for 

antiphospho/ipid antibodies, because of importance of these antibodies in the 

decision of treatment. 

Keywords: sneddon's syndrome, stroke, livedo rasemosa, antiphospolipid 

antibodies 



GiRİŞ 

Sneddon sendromu, strok ve deride yaygın livedo racemosa 

i le karakterize, genç erişkinlerin seyrek görülen bir 

hastalığ ıdır. İlk olarak Champion ve Rook tarafından 1960'ta 

tanımlandıktan ( 1 l birkaç yıl sonra Sneddon tarafından 

adlandırıl mıştır(2ı _ Sneddon, eşzamanlı olarak ortaya çıkan 

livedo racemosa, nörolojik semptomlar, arteriyel 

hipertansiyon ve böbrek işlev bozukluğunu hastalığ ın 

özellikleri arasında bild i rmişti r(2l _ Daha sonra, 

birçok yazar tarafından livedo racemosa ve 

serebrovasküler etkilenmeye bağl ı semptomların 

ana belirtiler olduğu kabul edilmiştir(3•7l _ Livedo 

racemosa, livedo retikü laristeki düzenli, net 

sınırları olan kırmızı lezyonlardan farklı olarak, 

düzensiz, sınır l arı belirsiz, menekşe renkli, ağ 

görünümlü, gövde ve ekstremite-lerde yaygın, 

büyük lezyonları ifade eder(•.sı_ Patogenezi çok 

iyi bilinmemekle bir likte, olasılıkla, trombosit 

işlevlerinde anormallik, ant ifosfolipid antikorlar, • 

kaybı, 1 yıl önce çok iyi tan ı mlayamad ı ğı ani görme 

bozukluğu olmuş . 3 yı ldan bu yana holokraniyal, bulantı 

ve kusmanın eşlik etmediğ i , analjeziklere yan ıt l ı, 1-2 saat 

süre li baş ağr ı sı, zaman zaman baş dönmesi varmış. 

Yakınma ları, daha önce başvurduğu hekimlerce "psikojen" 

olarak değerlend i rilm i ş. En son başvurduğu göz hekimi 

tarafından görme alanında defekt sa ptanması üzerine 

istenen beyin MRG'de multipl enfarkt alan l arı görülmesi 

nedeniyle hastanemize gönderi lmiş. Özgeçmişinde, gebelikte 

dışarıdan östrojen a lımı, lupus antikoagülanları ve Şekil 1. Hastanın görme a lan ında sol üst kuadrantanopsi 

antitrombin 111 eksikliğ i gibi olası etmenlerin(s-1 2ı yol 

açtığı; deride endotel proliferasyonu, fibrin birikimi ve küçük 

arterlerin tıkanması ile giden non-enflamatuvar b ir 

hasta l ıkt ı r(7 • 1 3· 1 5ı _ Tanı, deri biyopsisine ve nöroloj ik bakı 

ve/ ya da beyin manyetik rezonans görüntüleme (MRG)'de 

anormal bulgulara dayanı r. Sneddon sendromunda serebral 

iskemi genellikle orta ve arka serebral arter sulama 

alanlarında görülür ve bazal gangliyonlar, hipertansiyon 

gibi başka bir iskemi nedeni yoksa, göreceli olarak 
korunmuştu r(12

· 
15

· 1 6ı . 

Biz, b iyopsi ile doğrulanm ı ş tipik deri lezyonları, 

serebrovaskü-ler etki lenmeye i liş k i n öykü ve nöro lojik 

bulgular ve bunu destekleyen nöroradyoloj ik görüntü leme 

özellikleri ile Sneddon sendromlu bir olgu sunuyoruz. 

OLGU 

HT ve 1 O yıl önce küretaj öyküsü var. Soygeçmişinde özellik 

yok. Nörolojik bakıda sol üst quadrantanopsi ( Şekil 1) 

dışında patoloji saptanmadı. Sistemik bakıda livedo racemosa 

(kollarda, bacaklarda, kalçada) saptandı. Lezyonlar, yaygın, 

menekşe renkli, düzensiz, s ı nırları belirsiz görünümdeydi 

(Şekil 2). Hasta bu lezyonları n 1.5-2 yı ldan bu yana olduğunu 

belirtti. Özetle; yineleyen iskemik serebrovasküler olaylar 

(2 yı l önce amarozis fugaks, görme alanı defektinin eşl ik 

ettiği görme bozukluğuna neden olan st rok öyküsü) ve 

bunu destekleyen beyin MRG'de multipl iskemik lezyonlar 

(Şeki l 3), tipik deri bulguları (livedo racemosa) ile Sneddon 

sendromu düşünü ldü. Tanıyı desteklemek ve ayırıcı tan ı 

amaçlı olarak yapı lan rutin kan incelemelerinde patoloj i 

saptanmad ı ; antikardiyolipin antikorları (lgG, lgM), lupus 

ilk kez 5 yıl önce, 4 . gebel iğinin 7. ayında, gece 

uykuda o lası lıkla sol yandan başlayıp generalize 

olan, sfınkter kusurunun eş li k ettiği jenera lize 

tonik-klonik nöbet geçiren 35 yaşında kadın 

hastada başvurduğu hastanede hipertansiyon 

(HT) saptanmış. Nöbeti yinelememesine karşın 

HT kontrol a ltına alınamad ığı için ertesi gün 

erken doğum yaptı rılmış. Bebek düşük doğum 

ağırlık l ı o l mas ına karşın sağ l ıklı gelişmiş. 2 yı l 
Şekil 2. Kollarda ve bacaklarda livedo retikülaris (Düzensiz, menekşe renkli, ağ görünümlü, 
derm is-subdermis bağlantısında küçük ve orta çap l ı arterlerde daralma sonucu oluşan 

önce, sol gözde, ani, 1-2 dakika süren görme deri bu lgu la rı) 



da ortaya çı kabi l ir117ı _ Yine de 

t ipik görünüm, strok ve buna 

eşl i k eden deri bulgular ı dır . 

Serebral iskemi genellikle orta 

ve arka serebral arter su lama 

Şekil 3. Olguya ait beyin MRG görüntüleri: Sağ medial oksipito- temporal kronik, kortiko-subkortikal 
infarkta bağlı kistik ensefa lomalazi, bilateral posterior parietal kortiko-subkort ikal ve sağ superior front al 

girus lokalizasyon lu, subkortikal glioz alan ı (a, b: T2 ağır l ık lı aksiye!, c: FLAIR sagital görüntüler) 

a lanlarındadı r . Bu klinik sendrom 

deri biyopsisi ile desteklen­

diğ inde kesin tan ı konulabilir. 

Bu durumda tan ı ile ilgil i ciddi 

bir sıkıntı yaşanmamakla birlikte 

genç yaşta strok nedeni o lan 

d iğer durumlar titizlikle araştırıl­
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malıd ı r. Gerçekten de Sneddon sendromunda 

serebrovaskü ler olaylar genellikle 45 yaşından 
önce ortaya ç ı kar(ı . s.ısı _ CADASI L (cerebral 

autosomal dominant arteripathy with subcortical 

infarcts and leucoencephalopathy) de Sneddon 

sendromu gibi gençlerde strok neden lerinden 

bir i dir( 1 9 ı _ Sneddon sendromundan öykü, fizik 

bakı ve laboratuvar bu lguları ile ayırmak 

olanaklıdır: CADASIL olguları aural ı migren öyküsü 

ile gelirken, Sneddon sendromlu olgularda, bizim 

olgumuzda olduğu gibi, genelli kle HT'un eşl ik 

ettiği bir strok vardır. Gerçekt en de Sneddon 

sendromlu olgular ı n %60' ı nda HT saptanır118ı _ 

Beyin MRG incelemesinde Sneddon sendromunda 

kort i ko-subkortikal tutulum görülürken, 

CADASIL'de subkortikal U liflerinin korunduğu 

• izlenir. Nöroradyolojik görüntülemede, büyük 

. ;~. , damarla rda t ı kanmadan granülümatöz ----'----------~-.:.......-----~--------
Şekil 4. Olguya ait biyopsi örneği: Endotel proliferasyonu, küçük arteriyel tı kanıklı k leptomeningeal infi ltrasyona kadar birçok tutulum 

antikoagu lanl arı, faktör iV ve V, protein C, S, antitrombin 

11 1, anti beta 2 glikoprotein I antikoru ve VDRL düzeyleri 

başka bir patoloj inin varlığını göstermedi. Kalp kapak 

patolojisi de dahil herhangi bir kardiyak sorun saptanmadı. 

Deri biyopsisinde; livedo racemosa için tipik kı rmızı (eritemli) 

alanlarda endotel proliferasyonu ve küçük arteriyel tıkanıklık 

görüldü (Şekil 4). 

TARTIŞMA 

Seyrek görülen bir hastalık olan Sneddon sendromunda 

nörolojik semptomlar çok çeşitli biçimlerde kendini 

gösterebil ir. Bizim hastamızda olduğu gibi baş ağrısı, baş 

dönmesi, geçici iskemik ataklar, strok ve nöbetten, mental 

etkilenme ve demansa kadar giden tablolar bi ld i ri l m iştir1 1 7ı _ 

Demansa varan mental etkilenmeler bazen strok olmaksızın 

236 -:, 

özell ikleri bildirilse de sık rastlanan bulgu yaygın 

kortiko-subkortikal iskemik değişikliklerdir<15ı _ Yine Sneddon 

sendromunun vazgeçilmez bir parçası olan livedo racemosa 

CADASIL'de görülmez<19ı_ Bizim olgumuzda, bu özelliklerin 

tümü değerlendi rildiğinde CADASIL kesin olarak dışlanmıştır . 

Genç strok nedenlerinden sistemik lupus eritematozus 

ve antifosfo lip id sendromu ayır ı c ı tanıda ak ıl da 

bulundurulmal ıdır. Özellikle antifosfolipid antikor sendromu 

Sneddon sendromu ile iç içe geçmiş bir özell ik gösterir. 

Sneddon sendromlu olgularda bi ld iri len antifosfolip id 

antikor l arın (aPL), özellikle antikardiyol ipin antikorları ve 

lupus ant i koagüla n la r ı, sıklığ ı %0-85 gib i gen i ş bir 

aralıktadı r120· 2 1 ı ve bu durum anti korl arı n patogenezdeki 

rolüne ilişk i n güçlü kanıt oluşturur. Bizim olgumuzda aPL 

antikor saptanmamıştı r. Son zamanlarda yay ım lanan bir 

çal ışma aPL + ve aPL- Sneddon sendromlu olgu l arın fark l ı 

klinik ve biyoloj ik özelliklere sahip olduklarını göstermiştir<22ı: 



aPL + hastalarda nöbet ve mit ra l regürjitasyon sıklık la 

görülü rken, hastalar ı n üçte birinde trombositopeni 

sapta n maktadır . aPL- hastalarda ise trombositopeni hiç 

izlenmemişti r. aPL varlığın ı n araştı rılması tedavi açısından 

da önem taşır: aPL + hastaların tedavisi yüksek doz warfarin 

ile baş l amalı, aspirin ve klopidogrel gibi iki li antitrombosit 

tedavi ile devam edilmesi gereğ i bi l dirilmektedirı23 ı_ aPL­

hast alarda ise ikili ant it rombosit tedavi yeterli görü lmek­

tedirı23> _ Sonuç olarak, Sneddon sendromunda optimal 

tedaviye ilişkin görüş birl i ği yoktur. Ancak, aPL antikorların 

varlığının hastaların primer antifosfolipid ant ikor sendromu 

gibi tedavi edilmesinin bir nedeni olarak kabul edilmesi 

görüşü baskınd 1 rı23 > _ Aynı nedenli, steroid, azatiopi rin, 

int ravenöz immunoglobulin ler ve plazmaferez gibi 

immunoterapiler bu grup hastalarda denenm iş ve etkinliğe 

ilişkin çelişkili sonuçlar b i l dirilmiştirı23-24> _ 

Sunulan olgu seyrek görülen bir strok nedeni olarak 

bi ldirilmeye değer görü lmüştür. Strok o lguları aras ında 

1 / 2000 prevalansında görülen Sneddon sendromu özgül 

dermatolojik bulg u lar ı ile genç stroklu hastalarda akı lda 

bulund urulması gereken, patogenez ve tadavisi henüz 

kesinlik kazanmamış ilginç tablolardan biridir. Sneddon 

sendromu düşünülen olgularda ayrıca, eşlik edebildiği bilinen 

aPL antikorları, arteriyel HT, renal i ş l ev bozuklukları ve kalp 

kapak pa to lojilerinin ayrıntı l ı araştır ı l mas ı , ayırı c ı tanı, 

tedavinin yönlendirilmesi ve prognozun değerlendirilmesi 

açısından gerekli ve önemlidir. 
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