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Ozet

Sneddon sendromu (SS) tekrarlayan iskemik
serebrovaskiiler hadise ve deride yaygin livedo
retikiilaris birlikteligi olarak tanimlanmistir. SS, 20
ve 42 vyas araliginda kadmlarda sik goriiliir.
Progresif kognitif bozukluk, emosyonel labilite,
ndbet, spontan abortus dykiisii, bobrek tutulumu ve
hipertansiyon gibi durumlar hastali§a eslik edebilir.
Antifosfolipid antikorlar1 ¢ok degisken siklikta
goriilebilir. SS, antifosfolipid sendromu ile iligkili
olabilir.  Burada antifosfolipid, lupus ve
antikardiyolipin antikorlar1 negatif SS’lu kadin olgu
sunuldu ve literatiir gozden gegirildi.

Anahtar Kelimeler: Serebrovaskiiller Hadise,
Abstract

Sneddon’s syndrome (SS) is described as the
combination of ischemic cerebrovasculer episodes
and a widespread livedoid eruption. SS is common
in women between 20 and 42 years old. It may be
accompanied by other manifestations such as
progressive cognitive disorder, emotional lability,
seizure, a history of spontaneneous abortion, renal
involvement and hypertension. Antiphospholipid
antibodies can also be found at a highly changeful
frequency. SS, may be associated with
antiphospholipid syndrom. One female case of SS
with negative autoimmune antibody panels
including  antiphospholipid  antibodies, lupus
anticoagulants and anticardiolipin antibodies is
presented and literature were reviewed.

Keywords:  Cerebrovascular  Event, Livedo
Reticularis, Sneddon Syndrome
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Giris

Ilk kez Sneddon tarafindan 1965 yilinda
genelde  norolojik  defisit
serebrovaskiiler ataklar ile beraber goriilen,
livedo retikiilaris ve tekrarlayan abortuslu
6 olgu tanimlanmistir (1). Hastalik seyrek
olarak goriiliir, kadinlarda daha siktir.
Semptomlar hastalarin yaklasik %75'inde
genellikle ilkine benzer sekilde
tekrarlayicidir  (2). Hastalarda genelde
antifosfolipit antikorlar1 pozitiftir (3,4). Bu
olguda tekralayan serebrovaskiiler hastalik-
abortus 6ykiisii olan, otoantikorlar1 negatif

birakan

saptanan ve livedo retikiilarisli kadin hasta
sunulmustur.

Olgu Sunumu

Kirksekiz yasinda bayan hasta nobet
gecirme sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
Hastanin 6zge¢misinde 11 abortus oykiisii,
bir infant kaybi, semptomatik epilepsi ve
postpartum dénemde baslayan tekrarlayan
iskemik inme ataklar1 vardi. Hastanin fizik
muayanesinde her iki alt ekstremitede
mavi-mor renkli, ag gorinimli ve
basmakla solmayan makiiler cilt lezyonlar
tespit edildi. Hastanin ~ ndrolojik

muayenesinde motor disfazi, sag iist ve alt
ekstremitede parezi, tonus artigi, sol
nazolabial oluk silikligi, sol {ist ekstremite
parezisi, derin tendon reflekslerinde global
artis, plantar yanitin sagda ekstensor solda
ise geg fleksor oldugu bulundu. Fibrinojen
ve homosistein normal smirlardaydi. Kan
kolesterol yiiksekligi mevcuttu. Protein C,
protein S, antitrombin 3 seviyesi normal
degerdeydi. ANA  profili  negatifdi.
Kardiyovaskiiler ~ hastalik mutasyon
taramasinda anlamli bulgu yoktu.Vital

bulgulari normal sinirlardaydi.
Antifosfolipid, antikardiolipin ve lupus
antikoagiilan antikorlar1 negatifdi.

Goriintiilemede her iki hemisfer ve beyin
sapinda yaygin infarkt alanlar1 ve kortikal
atrofi vardi (Resim 1). Lezyonlu bolgeden
alinan deri  Orneginin  histopatolojik
incelemesinde (Resim 2), bulgularin livedo
retikiilarisle uyumlu oldugu bildirildi.
Hastaya istenen kardiyoloji konsultasyonu
sirasinda EKO yapildi, hastada mitral
stenoz da tespit edildi. Sneddon sendromu
disiiniilen hastaya antiagregan tedavi
baslandi. Takiplerinde klinik  kdtiilesme
gbzlenmedi, hasta norodefisitine yonelik
rehabilitasyon almasi1 amaciyla fizik tedavi
ve rehabilitasyon klinigine yonlendirildi.
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Resim 2: Alinan biyopsi O6rnegi histopatolojik incelemeside eozinofilik fibnoid yapilarla

vaskiiler yapilarin tikaniklig: (livedo retikiilaris).
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Tartisma

Sneddon sendromu genelde 20-40 yas arasi
bayanlarda tekrarlayan iskemik inme, bas
agris1, progresif demans gibi norolojik
bulgular ve eslik eden hipertansiyon, kalp
kapak anormallikleri ve bobrek patolojileri
bulgulartyla giden nadir bir hastaliktir.
Sneddon sendromu genel populsyonda 3-4
/1000000 sikliginda goriilen kronik bir
hastaliktir ~ (5). Livedo  retikiilaris
karakteristik  bir  bulgudur.  Sneddon
sendromunda livedo retikiilaris genelde
jeneralizedir. Lezyonlar 6zellikle govde ve
extremite  proksimalindedir.  Lezyonlar
mavi-mor renkli ag goriinimiindedir (6).
Livedo retikiilaris lezyonlar1
serebrovaskiiler hadiselerden Once ortaya
cikar. Bu olguda da sneddon sendromunda
yaygin olarak goriilen dagilim ve sekilde
livedo  retikiilaris  lezyonlar1  vardu.
Olgumuz lezyonlarini geng-eriskin
doneminde farkettigini belirttti. SS’da tani
genellikle santral sinir sistemi bulgular
gelistigi zaman konulur. Dolayisiyla tani
icin gecikme olur (1-7).

Hastalarda iskemik strok ve gecici iskemik
ataklar goriiliir. Genellikle orta serebral
arter ve arka serebral arter tutulumu olur
(8-10). Primer olarak santral sinir sistemi
arter ve arteriollerinde trombotik veya
embolik bir siire¢ s6z konusudur. Olguda
tekralayan inme ataklar1 mevcuttu ve kalict
norodefisiti vardi. Sneddon sendromunda
tam olarak hastaligi kontrol altina alic
tedavi yoktur. Antifosfolipid antikorlari
(aPL) pozitif olan SS’lu  hastalarin
tedavisinde warfarin siklikla kullanilir
(11,12) fakat bir calismada SS’lu hastalarin
antiagregan tedaviden daha cok
faydalandig1 gosterilmistir (13). Ayrica
SS’lu hastalarda anjiotensin konverting
enzim inhibitorleri (ACEI) ve
prostaglandin E; PGE; anologlari tedavide

kullanilabilir (14). Sigara i¢iminin ve oral
kontraseptif kullanimin 6nlenmesi ciddi
norolojik semptomlarin olusumunu onler
(2). Hastalardaki kardiyak risk faktorleri de
tedavi edilmelidir.

SS’lu hastalarda immiin stipresif tedavi
etkisiz bulunmustur (15) fakat yapilan bir
calismada sekiz ay boyunca aylk
intravendz siklofosfamid tedavisi verilen
bir hastada norolojik ve  kognitif
semptomlar  acisindan  iyilik  hali
gozlenmistir (16). Antiagregan tedavinin
inme ataklarini onlemede basarisi sinirlidir
(17). Olguya 300 mg asetilsalisilik tedavisi
baslandi. Klinik takiplerinde kismi iyilik
hali vardi. Bazi yazarlar bu sendromu
antifosfolipid sendromlarinin alt grubu
olabilecegini
olgumuzda da antifosfolipid antikorlar
negatif bulunmustur. Sonug olarak sneddon

savunmustur. Bizim

sendromu yaygin livedo retikiilaris, inme
ataklar1 ve abortusla karakterizedir. Geng
serebrovaskiiler  hastalik  tanis1  alan
bireylerin bu acidan degerlendirirlmesi
onemlidir. Otoantikorlarin negatif olmasi
hastalig1 dislamaz. Otoantikorlar1 negatif,
tekrarlayici inme, abortus Oykiisii ve livedo
retikiilaris  birliktegi  nedeniyle  olgu
sunulmaya deger bunmustur.
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