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Sneddon Sendromlu Bir Olgu
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OZET

Bilimsel Zemin: Sneddon sendromu livedo racemosa ve multipl beyin enfarktlar
ile karakterize bir hastaliktir. Sneddon sendromlu hastalar tipik olarak geng
eriskinlik doneminde norolgjik tutulumla karsilasirlar. Sneddon sendromlu birgok
olgu, fokal serebral etkilenmeden once, bas agrisi ve dengesizlik gibi semptomlarla
karsilasahilir. Hemiparezi, hemihipoestezi, disfazi ve gdrsel semptomlar siktir.
Amac: Biz tipik bulgular olan Sneddon sendromlu bir olgu sunduk. Hastalikla
ilgili kimi &zelliklere vurgu yapmayi amacladik

Bulgular: Olgumuzun son nérolojik tutulumuna kadar dykiisiinde jeneralize
nébet,basadrisi ve hipertansiyonu vardi. Bir kez amarozis fugaks seklinde gegic
iskemik atagr olmustu. Fizik bakisinda ekstremitelerinde ve kalgasinda belirgin
livedo racemosa ve sol Ust kuadrananopsi saptandi. Beyin manyetik rezonans
goriintlleme (MRG)'de kortikosubkortikal bélgelerde multipl iskemik lezyonlar
goralda,

Sonug: Biz bu olguyu, Sneddon sendromu, iskemik serebrovaskiler olaylar
iginde seyrek bir neden oldugu icin sunmaya deger gordik. Ayrica, retikiler tip
eritematdz deri lezyonlarl, MRG'de multipl serebral iskemi ile birlikte géruldiglinde
hastada Sneddon sendromu tanisinin distintlmesi geregine vurgu yapmayi
amagladik. Son olarak, Sneddon sendromu tanisi almis hastalarda, tedavi
secimindeki dnemi nedeniyle antifosfolipid antikorlarin bakilmasi geregine isaret
etmek istedik.

Anahtar Kelimeler: sneddon sendromu, strok, livedo rasemasa, antifosfolipid
antikorlar

ABSTRACT

A Case with Sneddon’s Syndrome

Background: Sneddon's syndrome is characterized by livedo racemosa and
multiple brain infarcts. Patients with Sneddon’s syndrome typically present with
neurological dysfunction in early adulthood. While cerebrovascular events such
as ischemic stroke or transient ischemic attacks comprise the major neurological
sequelae of Sneddon’s syndrome, many patients suffer protean symptoms,
such as headache or dizziness, prior to focal cerebral injury. Hemiparesis,
hemisensory symptoms, dysphasia, and visual symptoms are common.
Objective: We report the case of a young woman with Sneddon'’s syndrome
to discuss some features of the disease.

Results: 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
multiple ischemic lesions in the cortico-subcortical regions.

Conclusion: We presented the case, because Sneddon’s syndrome is a rare
cause of ischemic cerebrovascular diseases. As a result, reticular type erythematous
skin lesions when associated with multiple cerebral infarcts on MRI in a —especially
young- patient should raise the suspicion of Sneddon's syndrome. Finally,
patients diagnosed with Sneddon’s syndrome are to be screened for
antiphospholipid antibodies, because of importance of these antibodies in the
decision of treatment.

Keywords: sneddon’s syndrome, stroke, livedo rasemosa, antiphospolipid
antibodies
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GIRiS

Sneddon sendromu, strok ve deride yaygin livedo racemosa
ile karakterize, geng eriskinlerin seyrek goérilen bir
hastaligidir. ilk olarak Champion ve Rook tarafindan 1960°ta
tanimlandiktan' birkag yil sonra Sneddon tarafindan
adlandinimistir®. Sneddon, eszamanli olarak ortaya cikan
livedo racemosa, ndrolojik semptomlar, arteriyel
hipertansiyon ve b&brek islev bozuklugunu hastaligin
ozellikleri arasinda bildirmistir”. Daha sonra,
bircok yazar tarafindan livedo racemosa ve
serebrovaskiler etkilenmeye bagl semptomlarin
ana belirtiler oldugu kabul edilmistir®”. Livedo
racemosa, livedo retikUlaristeki dizenli, net
sinirlart olan kirmizi lezyonlardan farkl olarak,

kaybi, 1 yil dnce cok iyi tanimlayamadigi ani gérme
bozuklugu olmus. 3 yildan bu yana holokraniyal, bulant
ve kusmanin eslik etmedidi, analjeziklere yanitli, 1-2 saat
streli bas agrisi, zaman zaman bas dénmesi varmis.
Yakinmalari, daha dnce basvurdugu hekimlerce “psikojen”
olarak degerlendirilmis. En son basvurdugu géz hekimi
tarafindan gdrme alaninda defekt saptanmasi (izerine
istenen beyin MRG'de multipl enfarkt alanlari gérilmesi
nedeniyle hastanemize génderilmis. Ozgecmisinde, gebelikte

dizensiz, sinirlari belirsiz, menekse renkli, ag
garinimli, govde ve ekstremite-lerde yaygin,
buylk lezyonlar ifade eder®. Patogenezi cok
ivi bilinmemekle birlikte, olasilikla, trombosit
islevlerinde anormallik, antifosfolipid antikorlar,
disaridan éstrojen alimi, lupus antikoaglanlar ve
antitrombin Il eksikligi gibi olasi etmenlerin®'? yol
actigi; deride endotel proliferasyonu, fibrin birikimi ve kiiclik
arterlerin tikanmasi ile giden non-enflamatuvar bir
hastaliktir” > Tani, deri biyopsisine ve nérolojik baki
ve / ya da beyin manyetik rezonans goérlntileme (MRG)'de
anormal bulgulara dayanir. Sneddon sendromunda serebral
iskemi genellikle orta ve arka serebral arter sulama
alanlarinda gérdlir ve bazal gangliyonlar, hipertansiyon
gibi baska bir iskemi nedeni yoksa, goreceli olarak
korunmugturt'=19),

Biz, biyopsi ile dogrulanmis tipik deri lezyonlari,
serebrovaskU-ler etkilenmeye iliskin dyki ve nérolojik
bulgular ve bunu destekleyen ndroradyolojik gorintileme
Gzellikleri ile Sneddon sendromlu bir olgu sunuyoruz.

OLGU

llk kez 5 yil nce, 4. gebeliginin 7. ayinda, gece
uykuda olasilikla sol yandan baslayip generalize
olan, sfinkter kusurunun eslik ettigi jeneralize
tonik-klonik nébet geciren 35 yasinda kadin
hastada basvurdugu hastanede hipertansiyon
(HT) saptanmis. Nobeti yinelememesine karsin
HT kontrol altina alinamadigi icin ertesi gln
erken dogum yaptiriimis. Bebek distk dogum
agirlikh olmasina karsin saglkli gelismis. 2 yil
once, sol gézde, ani, 1-2 dakika stren gérme

Sekil 1. Hastanin gérme alaninda sol st kuadrantanopsi

HT ve 10 yil nce kiretaj dykisi var. Soyge¢misinde dzellik
yok. Nérolojik bakida sol Ust quadrantanopsi (Sekil 1)
disinda patoloji saptanmadi. Sistemik bakida livedo racemosa
(kollarda, bacaklarda, kalcada) saptandi. Lezyonlar, yaygin,
menekse renkli, dizensiz, sinirlari belirsiz gérinimdeydi
(Sekil 2). Hasta bu lezyonlarin 1.5-2 yildan bu yana oldugunu
belirtti. Ozetle; yineleyen iskemik serebrovaskiiler olaylar
(2 yil 6nce amarozis fugaks, gérme alani defektinin eslik
ettigi gorme bozukluguna neden olan strok éykisi) ve
bunu destekleyen beyin MRG'de multipl iskemik lezyonlar
(Sekil 3), tipik deri bulgulari (livedo racemosa) ile Sneddon
sendromu distndlda. Taniyr desteklemek ve ayiric tani
amach olarak yapilan rutin kan incelemelerinde patoloji
saptanmadi; antikardiyolipin antikorlari (IgG, IgM), lupus

Sekil 2. Kollarda ve bacaklarda livedo retikiilaris (Dlizensiz, menekse renkli, ag gérintmii,
dermis-subdermis baglantisinda kiigUk ve orta capli arterlerde daralma sonucu olusan
deri bulgular)




Sekil 3. Olguya ait beyin MRG gérintileri: Sag medial oksipite- temperal kronik, kortiko-subkortikal
infarkta bagl kistik ensefalomalazi, bilateral posterior parietal kortiko-subkortikal ve sag superior frontal
girus lokalizasyonlu, subkortikal glioz alani (a, b: T2 agirlkl aksiyel, c: FLAIR sagital g&riintdler)

antikoagulanlari, faktor IV ve V, protein C, S, antitrombin
IIl, anti beta 2 glikoprotein | antikoru ve VDRL diizeyleri
baska bir patolojinin varligini géstermedi. Kalp kapak
patolojisi de dahil herhangi bir kardiyak sorun saptanmadi.
Deri biyopsisinde; livedo racemosa igin tipik kirmizi (eritemli)
alanlarda endotel proliferasyonu ve klglk arteriyel tikaniklik
goruldi (Sekil 4).

TARTISMA

Seyrek gortlen bir hastalik olan Sneddon sendromunda
norolojik semptomlar ¢ok cesitli bicimlerde kendini
gosterebilir. Bizim hastamizda oldugu gibi bas agrisi, bas
dénmesi, gecici iskemik ataklar, strok ve nébetten, mental
etkilenme ve demansa kadar giden tablolar bildirilmistir™”.
Demansa varan mental etkilenmeler bazen strok olmaksizin

da ortaya ¢ikabilir™. Yine de
tipik gdriinim, strok ve buna
eslik eden deri bulgularidir.
Serebral iskemi genellikle orta
ve arka serebral arter sulama
alanlarindadir. Bu klinik sendrom
deri biyopsisi ile desteklen-
diginde kesin tani konulabilir.
Bu durumda tani ile ilgili ciddi
bir sikinti yasanmamakla birlikte
genc yasta strok nedeni olan
diger durumlar titizlikle arastirl-
w malidir. Gergekten de Sneddon sendromunda
serebrovaskiler olaylar genellikle 45 yasindan
| 6nce ortaya cikar®*'®. CADASIL (cerebral
- autosomal dominant arteripathy with subcortical
infarcts and leucoencephalopathy) de Sneddon
sendromu gibi genclerde strok nedenlerinden
' biridir"®. Sneddon sendromundan éyk, fizik
- baki ve laboratuvar bulgulari ile ayirmak
. olanaklidir: CADASIL olgular aural migren &ykiisi)
' ile gelirken, Sneddon sendromlu olgularda, bizim
olgumuzda oldugu gibi, genellikle HT'un eslik
ettigi bir strok vardir. Gergekten de Sneddon
sendromlu olgularin %60'inda HT saptanirt™®.
Beyin MRG incelemesinde Sneddon sendrcmunda
kortiko-subkortikal tutulum gérilturken,
CADASIL de subkortikal U liflerinin korundugu
| izlenir. Nororadyolojik gérintilemede, blyik
» | damarlarda tikanmadan granulimatoz

el proliferasyonu, kilcik arteriyel tikaniklik leptomeningeal infiltrasyona kadar birgok tutulum

ozellikler! bildirilse de sik rastlanan bulgu yaygin
kortiko-subkortikal iskemik degisikliklerdir™®. Yine Sneddon
sendromunun vazgecilmez bir parcasi olan livedo racemosa
CADASIL'de gérilmez"™®. Bizim olgumuzda, bu ézelliklerin
timu degerlendirildiginde CADASIL kesin olarak diglanmigtir,
Geng strok nedenlerinden sistemik lupus eritematozus

ve antifosfolipid sendromu ayirici tanida akilda
bulundurulmalidir. Ozellikle antifosfolipid antikor sendromu
Sneddon sendromu ile ig ice gecmis bir dzellik gosterir.
Sneddon sendromlu clgularda bildirilen antifosfolipid
antikorlarin (aPL), dzellikle antikardiyolipin antikorlari ve
lupus antikoagulanlari, sikhdr %0-85 gibi genis bir
araliktadir®?" ve bu durum antikorlarin patogenezdeki
roltne iliskin glgli kanit olusturur. Bizim olgumuzda aPL
antikor saptanmamistir. Son zamanlarda yayimlanan bir
calisma aPL+ ve aPL- Sneddon sendromlu olgularin farkl
klinik ve biyolojik 6zelliklere sahip olduklarini géstermistir'*?:




aPL + hastalarda nobet ve mitral reglrjitasyon siklikla
géruldrken, hastalarin Gcte birinde trombositopeni
saptanmaktadir. aPL— hastalarda ise trombositopeni hig
izlenmemistir. aPL varliginin arastinlmasi tedavi agisindan
da &nem tasir: aPL+ hastalarin tedavisi ylksek doz warfarin
ile baslamali, aspirin ve klepidogrel gibi ikili antitrombosit
tedavi ile devam edilmesi geregdi bildiriimektedir?®. aPL-
hastalarda ise ikili antitrombosit tedavi yeterli gérilmek-
tedir®®. Sonug olarak, Sneddon sendromunda optimal
tedaviye iliskin g6ris birligi yoktur. Ancak, aPL antikorlarin
varliginin hastalarin primer antifosfolipid antikor sendromu
gibi tedavi edilmesinin bir nedeni olarak kabul edilmesi
gorusl baskindir®®. Ayni nedenli, steroid, azatiopirin,
intraventz immunoglobulinler ve plazmaferez gibi
immunoterapiler bu grup hastalarda denenmis ve etkinlige
iliskin celiskili sonuglar bildirilmistir?**4),

Sunulan olgu seyrek gorilen bir strok nedeni olarak
bildirilmeye deder gorilmistir, Strok olgulari arasinda
1/ 2000 prevalansinda gérilen Sneddon sendromu &zgdl
dermatolojik bulgulari ile genc stroklu hastalarda akilda
bulundurulmasi gereken, patogenez ve tadavisi hentiz
kesinlik kazanmamis ilging tablolardan biridir. Sneddon
sendromu dustinilen olgularda ayrica, eslik edebildigi bilinen
aPL antikorlar, arteriyel HT, renal islev bozukluklar ve kalp
kapak patolojilerinin ayrintil arastirilmasi, ayirict tani,
tedavinin yonlendirilmesi ve prognozun degerlendirilmesi
agisindan gerekli ve dnemlidir,
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