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OZET

Bilimsel zemin: Sneddon sendromu iskemik serebrovaskuler ataklar ve yaygin
livedo retikularis ile karakterize nadir gorilen bir hastaliktir. Sneddon sendromunda
livedo retikularis ve nadiren Raynaud fenomeni olmak Uzere degisik dermatolojik
bulgular gdzlenebilir.

Olgu: 42 yasinda kadin hasta iskemik serebrovaskuler hastalik, alt ve Gst
ekstremitede belirgin Raynaud fenomeni, livedo retikularis ve artmis antikardiolipin
antikorlan nedeniyle Sneddon sendromu olarak degerlendirilerek sunulmustur.
Rutin kan incelemeleri, trombosit sayisi ve parsiyel tromboplastin zamani normal
sinirlarda bulundu. Laboratuvar incelemelerinde ANA, anti ds DNA, monoklonal
kryoglobulin ve kryofibrinojen negatif saptanirken, antikardiolipin antikorlari
artmis degerlerde saptandi. Kranial MRG incelemesinde, kontrast tutulumu
olmadan bilateral derin beyaz cevher lezyonlari izlendi. Deri biopsisi incelenmesi
Sneddon sendromu ile uyumlu bulundu.

Sonug: Bu calismada Raynaud fenomeni ve artmis antikardiolipin antikorlar
saptanan Snedddon sendromlu bir hasta nedeniyle Sneddon sendromu ve
antifosfolipid sendromlar arasindaki iliski vurgulanmistir,

bu ayinm farkh tedavi yaklasimlari agisindan dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: sneddon sendromu, Raynaud fenomeni, livedo
retikularis, antifosfolipid antikorlan, antikardiolipin antikorlar

ABSTRACT

Raynaud Phenomenon and Elevated Anticardiolipin Antibodies Levels in
a Patient With Sneddon’s Syndrome

Background: Sneddon’s syndrome is a rare disease characterized by
cerebrovascular ischaemic attacks and generalized livedo reticularis. A wide
variety of dermatologic manifestation has been described including livedo
reticularis and rarely Reynaoud phenomenon in the Sneddon’s syndrome.
Case report: We present 42-year-old women with Raynaud phenomenon, livedo
reticularis, elevated anticardiolipin antibodies levels and cerebrovasculer lesions
with right hemiparesis in whom Sneddon’s syndrome was diagnosed. Routine
tests including platelets and partial tromboplastine time were normal. Laboratory
tests revealed that, ANA, anti ds DNA, monoclonal cryoglobulin, and
cryofibrinogen were negative and elevated anticardiolipin antibodies. Magnetic
resonance angiography (MRA) was normal. Cerebral MRI images showed
bilaterally small deep white matter lesions without contrast enhancement. The
skin biopsy was compatible for sneddon syndrome.

Conclusion: We present a patients with Raynaud phenomenon, livedo reticularis,
ischaemic cerebrovasculer accidents and elevated anticardiolipin antibodies. A
relationship between Sneddon syndrome and antiphospholipid antibodies has
been noted as differential diagnosis of Sneddon’s syndrome and antiphospholipid
syndrome is important for different therapeutical approaches.

Keywords: sneddon syndrome, Raynaud phenomenon, livedo reticularis,
antiphospholipid syndrome, anticerdiolipin antibodies
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Resim 1A.

GIRIS

Sneddon sendromu multipl serebral infarkt ve livedo
retikUlarisle karakterize nadir gorilen bir sendromdur'?,
Etyolojisi tam olarak bilinmemesine ragmen patolojisinde,
klcUk ve orta boylu cilt ve beyin arterlerinde noninflamatuar
tikayicr bir arteriopati g6rilir®®. Tekrarlayan iskemik
episodlar sonucunda hastaligin sonucu olarak agir motor
yetersizlik veya demans gézlenir™®. Sneddon sendromlu
hastalarin % 0-80'inde antifosfolipid antikorlari artmis
dizeylerde bulunmustur®”. Bazi Sneddon sendromlu
olgularda bu antikorlarin patogenezde ¢nemli bir role sahip
olabilecekleri bildirilmistir®. Livedo retikularis vaskulopati
ve koagulopatiyi destekleyecek sekilde bu hastalarda
ndrolojik bulgulara eslik etmektedir®. Nadiren hastalarda
livedo retikularise ek olarak Raynaud fenomeni eslik
edebilir®.

OoLGU

42 yasinda kadin hasta, bas agrisi, sad vicut yarisinda
gligsuzllik, el ve ayaklarinda morarma yakinmalariyla
klinigimize basvurdu. 1 yildir hemen hemen her glin olan
orta ve hafif siddette strekli bas agrisi tanimlayan hastanin
son 6 aydir viicudunda para seklinde, dzellikle soguk havada
artis gdsteren, morluklari oluyormus. Son 3 aydir 6zellikle
el ve ayaklarinda sogukta belirginlesen morarma ve takiben
solukluk yakinmalari olmus ve sol el orta parmak ucunda
nekroz gelismis. Bu yakinmalarina ek olarak klinigimize
basvurudan 10 giin énce akut gelisimli sag vicut yansinda
glc kaybi ve agzinda sola kayma olmus. Hastanin 6z
gecmisinde hipertansif oldugu belirtildi. Hastanin bakisinda
depressif gériniimde oldugu, yeterli sézel iletisiminin
oldugu, yer ve zaman oryantasyonun normal oldugu izlendi.

Mini mental durum incelemesi 27 puan olarak degerlen-
dirildi. Yapilan nérolojik muayenesinde sag Ust ekstremitede
4/5, sag alt ekstremitede 4/5 kas glcl goruldu. Objektif
duyu kusuru saptanmadi. Taban derisi reflexi sagda
ekstansor olarak degerlendirildi. Hastanin el ve ayaklarinda
belirgin olan cilt lezyonlar livedo retikilaris olarak
degerlendirildi. Ek olarak, st ekstremite distallerinde belirgin
Raynaud fenomeni ve sol Ust ekstremite 3. parmakta distal
ucta nekroz goézlendi (Resim 1 A,B). Laboratuar
incelemelerinde rutin kan sayimi ve biyokimyasal
incelemelerde patoloji saptanmadi. TPHA, WDRL-RPR,
negatif, Kompleman, Ig, ASO, CRP, RF dlizeyleri normal
sinirlar arasinda bulundu. ANA ve anti ds DNA negatifti.
Antikardiyolipin IgG (26 GPL U/L, normal degderler 0-11)

Resim 1B.
ve IgM (32 MPL U/L,

normal 0-10) dlzeyleri
artmis olarak saptanirken,
antikriyoglobulin ve
antikriyofibrinojen negatif
bulundu. Kranial MRG
(manyetik rezonans
goruntileme) inceleme-
sinde bilateral sentrum
semiovale dizeyinde,
derin beyaz cevherde ve sub-kortikal alanda birlesme egilimi
gosteren multipl iskemik lezyonlara rastlandi (Resim 2).
Postkontrast incelemede kontrast tutulumunun olmadi§
gérildi. Karotis ve
vertebral arter doppler
incelemesinde patolojik bir
ozellige rastlanmadi. MRG
anjiografi incelemesinde
ekstrakranial ve intrak-
ranial damarsal yapilar
normal olarak degerlen-
dirildi. Hastanin kardiyoloji
tarafindan yapilan deger-
B [endirmede ve transtorasik

Resim 2.




ekokardiyografik incelemede kardiyak bir patolojiye
rastlanmadi. EMG incelemesinde (st ve alt ekstremitelerde
motor ve duysal sinir ileti hizlari normal sinirlarda bulundu.
Hastanin elindeki cilt lezyonlarindan yapilan biyopsilerde
Sneddon Sendromunu destekleyen sonug elde edildi.
Biopside derin dermiste izlenen damar kesitlerinde
subendothelial diiz kaslarda hiperplazi ve buna bagh lumen
obstruksiyonu saptandi (Resim 3). Damar subendothelial
hiicrelerine ydnelik immunhistokimyasal incelemede ise bu
hiicrelerin CA, CD-34 ile negatif boyanma, aktinle yogun
pozitif boyanma, HLA-DR ile seyrek (+) boyanma
saptanmistir. Bu bulgular Sneddon sendromu ile uyumlu
olarak degerlendirilmistir.

TARTISMA

Sneddon sendromu livedo retikdlaris ve tekrarlayan iskemik
serebrovaskuler ataklarin varligi olarak tanimlanmaktadir?
idiopatik jeneralize livedo retikularis ve serebrovaskiler
nérolojik semptomlar primer semptomlar olarak
tanimlanmistir®>®, Sekonder semptomlar; arteriyel
hipertansiyon, kardiyak anormallikler ve okuler,
gastrointestinal ve renal tutulumdur?”®*. Patogenez cilt ve
santral sinir sisteminde arteriyal ve arteriyolar vaskuler
sistemi tutan primer, fokal trombotik ve embclik olaylarla
karakterizedir"""'2 Tekrarlayan gegici iskemik ataklar ve
iskemik inmeler sendromun tipik 6zelliklerinden clmasina
karsin serebrovaskuler atak dyklsU olmadan sadece demans
ile basvuran olgular bildiriimistir®- Olguda klinik baki ve
mini mental test ile demansiyel bulgu saptanmamistir.
Olgularin %80'nini kadinlar olusturur. Genellikle 25-35
yaslarda ortaya cikar®'¥. Bizim hastamiz 42 yasinda kadin
hastadir. Cogunlukla alt ekstremitelerde belirgin livedo
retikilaris g&raldr®®. Nérolojik bulgularla beraber livedo
retikilaris varligi Sneddon sendromunun tipik klinik ézellikleri
olarak tanimlanmasina karsin nadiren Raynaud semptom-
larinin én planda oldugu olgular bildirilmigtir" '
Hastamizda 6 aydir tanimlanan cilt lezyonlari progressif
olarak artis gostermistir. Hastada MRG incelemesinde yaygin
subkortikal iskemik lezyonlarin varligini gdsteren radyolojik
bulgular gézlenmistir. Cilt lezyonlarinin oldugu alt ve Ust
ekstremitelerden alinan biyopsi Sneddon sendromu ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Spesifik olmamakla birlikte
cilt biopsisinin tanida dnemli bulgular saglayabilecegi
bildirilmektedir®'®'". Antikardiolipin antikorlari Sneddon
senrdomunda % 80 Uzerinde hasta grubunda pozitif
saptanirken diger otoantikorlar daha az sikliktadir'7-''?
Bazi calismalarda aCL artmis saptanan hastalarda klinik ve

radyolojik progresyonun daha hizli oldugu belirtilirken bazi
calismalar bunu desteklememistir?®2?". Olgumuzdaki
antikardiolipin antikor degerleri artmig olarak degerlendirildi.
Sneddon sendromunda tedavide erken tani onemlidir.
Serebravaskiler yikimi énlemek icin hastanin sigara igmemesi,
Bstrojen iceren oral kontraseptif kullanmamasi, gebelikten
kacinmasl ve antiagregan veya antikoagulan tedavi
Gnerilmektedir*. Hastaya almakta oldugu 300 mg/guin
salisilik asite ek olarak 75 mg/giin Clopidogrel iceren
antiagregan ve antihipertansif tedavi baslanarak kontrollere
izlenmesi planlandi.

Sneddon sendromunun tipik klinik ézellikleri olan iskemik
serebrovaskuler ataklar ve livedo retikularis yaninda Raynaud
fenomeni gibi farkl klinik bulgularin bu sendroma eslik
edebilecegdi hatirlanmalidir.
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