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Serebellar Tutulumun Eslik Ettigi
Bir Sneddon Sendromu Olgusunda
Goriintiileme Bulgulan

Imaging Findings in a Case of Sneddon's Syndrome

Associated with Cerebellar Involvement

OZET Sneddon sendromu etiyopatogenezi, heniiz tam olarak agiklanmamus, santral sinir sistemi
ve deriyi tutan nadir bir nérokutan arteriyopatidir. Santral sinir sistemi ve derinin arteriyel ve ar-
teriyolar yapilarinda tromboembolik siirecin etkili oldugu ileri siiriilmektedir. Sneddon sendro-
munun tanisi zordur ve klinik, dermatolojik ve goriintiileme bulgular1 birlikte degerlendirilerek
konulmaktadir. Sneddon sendromunda serebellar tutulum literatiirde nadir olarak bildirilmistir. Bu
olgu sunumunda, serebellar tutulumun eslik ettigi hemihipoestezi, hemiparezi ve livedo retikula-
ris ile seyreden 65 yasinda kadin hastanin manyetik rezonans goriintiileme, manyetik rezonans an-
jiyografi ve dijital substraksiyon anjiyografi bulgulari sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Sneddon sendromu; serebellum; vaskiilit; manyetik rezonans goriintiileme;
anjiyografi, dijital ¢ikarmali

ABSTRACT Etiopathogenesis of Sneddon's syndrome is not known exactly. It is a rare neurocuta-
neous arteriopathy and causes abnormalities in the central nervous system and the skin. A process
of thromboembolic is suggested to be effective in the arterial and arteriolar structures of the cen-
tral nervous system and the skin. Its diagnosis is difficult and clinical, skin biopsy and imaging find-
ings must be evaluated together. Cerebellar disease has been reported rarely in the literature. In this
case report of a 65-year-old, a female patient with Sneddon's syndrome who presented with hemi-
hypoesthesia, hemiparesis and livedo reticularis, the findings from magnetic resonance imaging,
magnetic resonance angiography and digital subtraction angiography are presented.

Key Words: Sneddon syndrome; cerebellum; vasculitis; magnetic resonance imaging;
angiography, digital subtraction
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neddon sendromu (SS), nadir goriilen, 6zellikle deri ve beynin kiigiik-

orta boy arterlerinde endotelyal proliferasyon sonucu okliizyona

neden olan sistemik vaskiilitik bir hastaliktir. Livedo retikiilaris ve tek-
rarlayan iskemik inme en 6nemli iki bulgusudur.'” Genellikle gen¢ kadin-
larda goriliir.3#

Sneddon sendromu ilk defa 1960 yilinda Champion ve Rook tarafin-
dan bildirilmistir. Bes y1l sonra Ingiliz dermatolog Sneddon alt1 hasta ile
hastaligin nadir bir arteriopati oldugunu tanimlamgtir.® Sporadik olabilecegi
gibi, familyal otozomal dominant ge¢is de bildirilmigtir.”® Etiyopatogenezi
hentiz tam olarak agiklanamamistir. Ancak vaskiilit veya trombozun yol
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actig1 arteriopati bulgular: bildirilmistir.>!° Spe-
sifik tan1 testi bulunmamakta olup, tani klinik,
deri biyopsisi ve goriintilleme bulgulari ile birlikte
konulmaktadir. SS’de erken tani koyularak tedavi-
nin planlanabilmesi i¢in goriintilleme bulgular: iyi
bilinmelidir. Bu ¢aligmada nadiren goriilen sere-
bellar tutulumun eslik ettigi SS olgusunda manye-
tik rezonans goriintiileme (MRG) bulgular: ve
hentiz tam olarak agiklanamamais etyopatogenezde
vaskiilitik tutulumu destekleyen dijital substraksi-
yon anjiyografi (DSA) bulgular1 sunulmustur.

IOLGU SUNUMU

Altmis bes yasinda kadin hasta, son zamanlarda
artan siddetli bas agrisi, sol kol ve bacaklarda giic-
stizliik, uyusma, hareketlerde kisithlik, yiiriime zor-
lugu yakinmalar1 ile noroloji poliklinigine
bagvurdu. Bes yil 6nce sol hemiparezi ve hemihi-
poestezi yakinmalari ile bagka bir merkeze bagvur-
dugu ve serebrovaskiiler hastalik tanisi ile takip
lik yoktu. Hasta genel olarak depresif duygu duru-
munda idi. Fizik muayenesinde kaslarda gii¢ kayb,
sol hemihipoparezi ve hemihipoestezi saptandi. Her
iki kol, bacak ve gévdede livedo retikularis ile
uyumlu renk degisiklikleri mevcuttu. Rutin labo-
ratuvar tetkiklerinde anemi disinda 6zellik saptan-

madi. Karotis ve vertebral arter Doppler incelemesi

normaldi. Kraniyal MRG’de bilateral serebral he-
misferde parietal loblarda daha belirgin olmak
iizere temporal ve oksipital loblarda, serebellar he-
misferlerde yaygin kortiko-subkortikal kronik is-
kemi alanlar tespit edildi (Resim 1). Kraniyal
MRG’de vaskiilitik tutulum digiiniilerek MR anji-
yografi ve DSA planlandi. MR anjiyografide belir-
gin patoloji saptanmadi. DSA tetkikinde, bilateral
orta ve anterior serebral arter sulama alaninda ve
her iki superior serebellar arter sulama alaninda
difiiz distal vaskiilitik tutulum ile uyumlu bulgular
saptand: (Resim 2). Hasta, dermatolojik inceleme
sonrast ekstermitelerinde livedo retikiilaris ile
uyumlu bulgularin karakteristik oldugu distiniile-
rek cilt biyopsisine yonlendirildi. Ancak hasta
kabul etmediginden yapilamadi. Karakteristik der-
matolojik, klinik ve goriintiilleme bulgular1 SS’yi
isaret eden hastada tedavi planlanarak taburcu

edildi.

I TARTISMA

SS, livedo retikiilaris ile birlikte sessiz ya da ciddi
kognitif bozukluklarla seyreden, tekrarlayan iske-
mik serebrovaskiiler olaylara yol agan non-infla-
matuar bir vaskiilopatidir. Etyopatogenezi heniiz
tam olarak agiklanamamaigtir. Santral sinir sistemi
(SSS) ve derinin arteriyel ve arteriyolar yapilarinda
tromboembolik siirecin etkili oldugu ileri siiriil-

RESIM 1: “Axial fast fluid attenuated inversion recovery (FLAIR)" (A) ve T2 Agirlikli (B) goriintilerde supratentorial bolgede her iki parietal lobda ve infratento-
rial bdlgede her iki serebellar hemisferde kronik iskemi alanlari gériilmektedir.
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RESIM 2: Sag internal karotid arterin (ICA) anteroposterior (A) ve lateral (B) DSA gériintiisiinde orta ve anterior serebral arter sulama alaninda diffiz distal
vaskillitik tutulum bulgulari gorilmektedir.

mektedir.!! Patogenezinde antifosfolipid (aPL) anti-
korlarin da rol oynadigimi savunanlar olsa da bunu
kabul etmeyenler de vardir. aPL pozitif olanlarda
endotel hiicrelerine kars1 otoimmdiin reaksiyonlarin
oldugu disiiniilmektedir.'>> Boortz-Marx ve ark.,
graniilomat6z meningial infiltrasyonu gostererek
SS’de primer olarak inflamasyonun rol oynadigini
bildirmislerdir.® Diger taraftan Pinol-Aquadé ve
ark. ile Geschwind ve ark. caligmalarinda, menin-
geal ve serebral damarlarda tromboz ve rekanali-
zasyon varligina kargin vaskiilit lehine bulgular
saptamamuglardir.'®!¢ Bizim olgumuzda DSA’da vas-
kiilitik tutulum bulgular izlenmistir.

SS’nin tipik cilt bulgusu livedo retikularis olup,
daha ¢ok govde ve ekstremitelere lokalize, deriden
kabarik olmayan dokiintiiler seklindedir. Genellikle
serebrovaskiiler hastaliklardan uzun siire sonra or-
taya ¢ikar. Cilt lezyonlarinda karakteristik histopa-
tolojik bulgular mevcuttur. Cilt biyopsi materya-
linde kiiciik ve orta boy arterlerde inflamatuar bul-
gular (endotelit) ve subendotelyal proliferasyon ve
fibrozis gozlenmektedir."” Olgumuzda da 10 yildir
viicut, govde ve kollarda morluklar mevcuttu. SS'nin
tanis1 yalmiz ciltteki bu bulgulara dayanarak konul-
mamaktadir. Radyolojik incelemelerde serebral tu-
tulum bulgularinin gosterilmesi tanida 6nemli rol
oynamaktadir.? Klinik olarak; bag agrisi, vertigo, tek-
rarlayan iskemik ataklar, inme, nobet, afazi, dizartri,
mental retardasyon ve demansiyel bulgular goriile-
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bilir.’® Olgumuzda 15 y1l 6nce tariflenen siddetli bag
agris1 sonrasinda gelisen ve ilerleyici, tekrarlayan is-
kemik ataklar sonucunda fonksiyonel kayiplar ve
depresyon bulgular mevcuttu.

Boesch ve ark., alt1 y1l boyunca izledikleri 13
SS tanili hastada, bag agris: ve vertigonun en sik kli-
nik sikdyet oldugunu ve hastalarin %54’tinde ge-
¢ici iskemik atak tespit edildigini bildirmislerdir.
Baslangicta sekiz hastada bir veya daha fazla, bo-
yutlar1 1-4 cm arasinda degisen kortiko-subkorti-
kal yerlesimli kronik infarkt alanlari tespit
edilmistir. Bahse konu ¢aligmada bir hasta harig
tim hastalarda serebral hemisferler, beyin sap1
veya serebellumda ya da her ikisinde kronik infarkt
ile uyumlu lezyonlar tanimlanmgtir.'

SS’de serebral hemisferlerin tutulumu sik ola-
rak tanimlanmistir, ancak, serebellar tutulum na-
diren bildirilmistir.’>!81° Da Silva ve ark., tremor
ile bulgu veren olgu sunumlarinda, serebellar tu-
tulum ile ¢ok nadir de olsa ilk bulgu olarak kargi-

° Bahse konu

lagilabilecegini belirtmiglerdir.!
olguda; MRG’de kortikal alanlar ve bazal ganlion-
larda T2 agirlikli incelemede, sinyal artiglarinin
yan1 sira serebellum ve beyin sapinda da benzer
sinyal artiglan tarif edilmigtir. Bizim olgumuzda da
serebellar tutulum izlenmekteydi; ancak prezen-
tasyonu serebellar bulgulardan ziyade bas agris1 ve
sonrasinda yillar i¢inde ilerleyen motor bulgular

seklindeydi.
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Stockhammer ve ark., vertebrobaziler sistem
tutulumunu, takip ettikleri 17 hastanin sekizinde
bildirmislerdir.?’ Bu hastalardan sadece birinde bil-
gisayarli tomografi ile posterior serebellar arter su-
lama alaninda infarkt izlenebilmis, MRG’de ise sekiz
hastada da infratentoryal lezyonlar gériintiilenebil-
mistir. Bir hastada DSA inceleme ile de dogrulanan
0n, orta ve posterior serebral arter dallarinda ¢ok sa-
yida dal okliizyonlari tespit edilmistir.

Spesifik tani testi olmayan, asil olarak cilt ve
MRG bulgulari ile tanimlanabilen SS’nin erken tani
koyularak tedavisinin planlanabilmesi amaciyla go-
riintiileme bulgularinin 6zellikleri iyi bilinmelidir.

Olgumuzda, daha az siklikta saptanan serebellar tu-
tulum ile, etyopatogenezde vaskiilitik tutulumu
destekleyen DSA bulgulari, tabloyu benzer sen-
dromik hastaliklardan ayirmay: saglayan degerli
bulgular olarak sunulmustur.

Sonug olarak; SS etyopatogenezi heniiz tam
olarak aciklanamamig nadir bir hastalik olup, tani-
sinin konulmasi zordur. Tani; dermatolojik, klinik
ve goriintiileme bulgular birlikte konulmaktadir.
Goriintilleme bulgularinin iyi bilinmesi nadir go-
rilen bu hastaligin tanisini kolaylagtiracaktir. Ay-
rica nadir de olsa serebellar tutulumun varlig:
akilda tutulmalidar.
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