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Ozet

Sneddon sendromu (SS) tekrarlayan sere-
brovaskiiler atak, ciltte livedo retikiilaris, tekrar-
layan diisiikler ile karakterize otoimmiin oldugu
diisiiniilen bir hastaliktir. 30 yasinda kadin hasta 2
yil o6nce gecirdigi sol hemiparezi ve hemihipoestezi
klinigi ile iskemik serebrovaskiiler hastahk
diisiiniildii. Her iki kol ve bacaklarda livedo
retikiilaris vardi. Ozgecmisinde dokuz kez diisiik ve
depresyon oykiisii vardi. Beyin goriintiilemede
periventrikiiler beyaz cevherde yaygin iskemik
enfarkt tespit edilen hastanin lupus antikoagulan,
antikardiolipin IgG ve IgM pozitif idi. Ayrica trom-
bostopeni ve anemisi de vardi. Ozgecmis, klinik ve
laboratuar sonuglari ile SS diisiiniilen hastaya oral
antikoagulan baslandi. Bu olgu esliginde daha ¢ok
gen¢ yasta kadinlarda goriilen ve tekrarlayan inme,
diisiik gibi 6nemli hastaliklara zemin hazirlayan
SS'yi tartismay1 amacladik.
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Sneddon syndrome; A case report and review of
the literature

Sneddon syndrome (SS) is characterized by recur-
ring cerebrovascular accidents, livedo reticularis,
and habitual abortus and is presumed to be an auto-
immune disease. A 30-year old female patient pre-
sented 2 years earlier with left hemiparesis and
hemihypoestesia and ischemic cerebrovascular dis-
ease was suspected. She had livedo reticularis on all
four extremities. History revealed 9 abortus and
episodes of depression. Cranial imaging revealed
widespread areas of ischemic infarct in the periven-
tricular white matter. Patient was positive for lupus
anticoagulant, anticardiolipin IgG and IgM antibod-
ies and had thrombocytopenia and anemia. With
history, clinical and laboratory findings, the patient
was diagnosed with SS and started on oral anticoag-
ulant. In the light of the findings of this case, we dis-
cussed SS which is more common in young females
and predisposes to important conditions such as
recurrent strokes and abortus.
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Sneddon sendromu (SS) tekrarlayan serebrovaskiiler
atak yaninda ciltte lezyonlar ile karakterize genel popu-
lasyonda 4/1000 000 sikliginda gdriilen bir hastaliktir.
Nobet, kognitif yetmezlik, hipertansiyon ve tekrarlayan
diisiik Oykiisti hastalikta goriilen diger semptomlardir
(1). Dogurganlik doénemdeki kadinlarda goriilen
hastalik olarak bilinmekle beraber literatiirde ¢ok



Yaman ve ark

Resim 1. Kranyal MRG her iki periventrikiiler beyaz cevherde, sentrum semiovalede beyaz cevher yerlesimli T2A serilerde

hiperintens odaklar (enfarkt) ve diffiiz serebral atrofi.

nadirde olsa erken ya da ileri yas kadinlarda ve erkek
cinsiyette de bildirilen vakalar vardir (2). Hastaligin
patogenezinden, antikardiyolipin antikor ve lupus
antikoagulan aracilift ile otoimmiinitenin sorumlu
oldugu kabul edilmektedir (39. Inmeden sorumlu lezy-
onlar genellikle multipl, ak maddeyi tutan enfarktlardir
(4). Cilt lezyonu livedo retikiilaris olarak isim-
lendirilmekte ve daha ¢ok ekstremite, gévde ve ylizde
lokalizedirler. Hastaligin tanis1 klinik bulgularin yam
sira yiikselmis antikardiyolipin antikorlarin (AKA) ve
lupus antikoagulan (LA) varlig1 ile biiylik oranda konu-
labilmektedir (5). Bu yazida SS tanist koydugumuz
inme, livedo retikiilaris ve dokuz kez diisiik 6ykiisti olan
bir hastay1 sunmay1 amagcladik.

Olgu Sunumu

30 yasinda kadin, 2 yi1l dnce aniden sol kol ve bacakta
uyusma ve kuvvet kayb1 ve peltek konusma olmus. O
donemde bu sikayeti tetkik edilmemis ve buna yonelik
tedavi almamis. Sol taraftaki kuvvet kayb1 ve uyusma
sikayetleri halen devam etmesi nedeniyle tetkik amach
klinigimize basvurdu. Hastanin ndrolojik muayen-
esinde sol hemiparezi, sol hemihipoestezisi vardi.
Konusma normaldi. Kognitif degerlendirmede mini
mental test skoru 29/30 idi. Kranyal manyetik rezonans
gorlintiilemede (MRG) her iki periventrikiiler beyaz
cevherde, sentrum semiovalede beyaz cevher yerlesim-
li T2A serilerde hiperintens odaklar ve diffiiz serebral
atrofi saptandi ve lezyonlar kronik dénem enfarkt ile
uyumlu idi (Sekil 1). Her iki bacak ve kollarda yaygin
retikiiler formasyon gosteren morumsu eritemli lezyon-
lar vardi ve bunlar livedo retikiilaris olarak deger-
lendirildi (Sekil 2). Hastanin nobet ve basagris1 oykiisii
yoktu. Bunun yaninda depresyon ve dokuz kez diisiik ya
da oOli dogum oOykiisi dikkat c¢ekmekteydi.

Biyokimyasal tetkiklerinde bobrek ve karaciger
fonksiyon testleri normaldi. Hematokrit %32.5, trom-
bosit sayist 86 000 uL (160bin-450bin), sedimentasyon
42mm/saat (1-15) idi. Lupus antikoagiilan antikoru ve
anti kardiolipin IgG ve IgM pozitif saptandi.
Antinukleer antikor (ANA) ve anti troglobulin antikor
(ATA) pozitif saptandi. Ayrica ekokardiografide
(EKO) romatizmal mitral kapak ve hafif-orta mitral
yetersizlik saptanmistir. Karotis ve vertebral arter
doppler ultrasonografi degerleri normaldi. Ozgecmis,
klinik ve laboratuar sonuglari ile SS diisiiniilen hastaya
oral antikoagulan (warfarin) baslanarak fizyoterapiye
yonlendirilmistir.

Tartisma

SS'yi 1965'te Bruce Syneddon yaygin livedo, arteryal
hipertansiyon, bobrek yetmezligi ve serebrovaskiiler
hastalik gibi semptomlarla alti hastada tanimlamistir
(6). Nadir goriilen bir hastalik olmasina ragmen klinik
ve laboratuar 6zellikleri iyi tanimlanmis, ancak ety-
opatogenezisi heniiz tam olarak aydinlatilamamistir.
Primer olarak cilt ve santral sinir sisteminin arter ve
arteriollerinde trombotik veya embolik bir siire¢ soz
konusudur (7). Literatiirde SS'nin otozomal resesif ve
dominant gecisli formlarin oldugu vakalar bildirilmis,
(8) ancak bildirilen vakalarin cogunlugu idiopatik olan-
lardir (1).

Hastaligin sistemik lupus eritematozis ve antifos-
folipid antikor sendromu (AFAS) ile iliskili iki formu
oldugu kabul edilmektedir (9). Bizim vakamizin
ailesinde benzer klinigi olan bagkalar1 yoktu ve klinik
olarak AFAS ile iligkili formda idi. Hastaligin tanin-
masinda inme ve bununla iliskili beyinde iskemik
enfarkt, ciltte yaygin livedo retikiilaris, tekrarlayan ve
aciklanamayan duslik Oykiisii yardimci olmaktadir.
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Resim 2. Her iki bacak ve kollarda yaygin retikiiler formasy-
on gosteren morumsu eritemli lezyonlar (livedo retikiilaris).

Aragtirilmast igin ise AKA, LA, Anti-B2 glikoprotein-I
antikorlar ve yalanct pozitif VDRL biyokimyasal
tetkikleri yapilmalidir. SS'li hastalarin yaklasik %59
oraninda AKA yiikselmistir (1). Bunun disinda sadece
AKA pozitif kisilerde beraberinde trombositopeni de
oldugu goriilmistir (7). SS otoimmiin kokenli bir
hastalik oldugu i¢in diger otoimmiin hastaliklarla birlik-
telik olabilir (1). Bu olguda AKA ve LA pozitif idi ve
ayrica hastanin trombositepenisi ve anemisi de vardi.
Olgumuzun kliniginde baska otoimmiin hastalik bulgu-
lar1 yoktu, ancak otoimmiin testlerden ANA ve ATA
pozitif idi. Bazen livedo retikiilarisin kesin teshisi i¢in
livedonun merkezinden subkutis biyopsi yapmak
gerekebilir ve bu yolla kolaylikla tanit dogrulanabilir
(7). Bu hastalara mitral ve aort kapagin kalinligini belir-
lemek amactyla EKO yapilmalidir. Bizim vakamizda da
EKO'da romatizmal mitral kapak ve hafif - orta mitral
yetersizlik saptanmistir. SS'de demans ve depresyon
gibi noropsikolojik semptomlar oldukca fazla
goriilmektedir. Demansin yaygin iskemiye baglh
vaskiiler demans oldugu kabul edilmektedir (10). Bu
olguda kognitif yikim yoktu ancak daha 6nce depresy-
on tanistyla antidepresan kullandig1 biliniyordu.
Hastaligin optimal tedavisinde yaygin olan goriis oral
antikoagulan (warfarin, INR>3) kullanimmi tavsiye
etmektedir. Eger hastalar warfarin kullanamiyorlarsa
klopidegrol gibi antiplatelet ajanlar kullanilabilir. SS
tanis1 konulan hastalar yeni trombotik neticeyi kontrol
etmek icin diizenli olarak MRG ve EKO yapilmalidir

).

Sonug olarak; SS gen¢ yasta kadinlarda goriilen ve
tekrarlayan inme, diigiik gibi 6nemli hastaliklara neden
olan multidisipliner yaklagim gerektiren bir hastaliktir.
Hastaligr oncelikle tanimak, ardindan uzun doénem
koruyucu tedaviye almak ve trombozis ve arter duvari
lezyonlari i¢in sigara ve dstrojen igeren dogum kontrol
ilaglar gibi diger riskleri azaltmak 6nemlidir.
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