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ÖZET 
Sneddon sendromu, nedeni bilinmeyen, nadir görü

len bir nörokütan hastalıktır, Sendromun özelliği yaygın 
livedo reticularis ile tekrarlayan santral sinir sistemi bulgu
larının birlikte görülmesidir. 

Burada, Sneddon sendromlu 3 bayan olgu sunuldu 
ve literatür gözden geçirildi. 
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S U M M A R Y 
Sneddon syndrome is an uncommon neurocutaneus 

syndrome with obscure aetiology. 
Diffuse livedo reticularis and recurrent central nerv

ous system findings together are main characteristics of 
Sneddon syndrome. 

Three female cases with Sneddon syndrome are 
presented and literature were reviewed. 

Key Words: Sneddon syndrome, Cerebrovascular event, 
Livedo reticularis 
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Sneddon sendromu (SS), 1965 yılında Sneddon 
tarafından yaygın livedo retikülaris ve tekrarlayan inme
lerin görüldüğü 6 olgunun bindirilmesi ile tanımlanmıştır 
(1). Bu sendroma nadir olarak rastlanılır ve daha çok 
kadınlarda gözlenir. Hastalığın nedeni belli değildir. Bazı 
hastalarda antikardiolipin antikorlarının yüksek bulun
ması sebebiyle, hastalığın patogenezinde bu antikorların 
rol oynayabileceği düşünülmüştür. Ancak antikardiolipin 
antikorları normal olan olgular da bildirilmiştir (1-17). 

Bu yazıda SS' lu 3 bayan olgu sunuldu. 

Olgu 1 
33 yaşında bayan hasta konuşma güçlüğü, vücu

dunun sağ tarafında güçsüzlük ve gövdesinde ağ 
şeklinde mor leke yakınmaları ile başvurdu. Özgeç
mişinde 3 yıl önce de benzer nörolojik şikayetlerin olup 
geçtiği; derideki mor lekelerin 13 yaşından beri olduğu 
ve sık düşük yaptığı (6 adet) öğrenildi. Soy geçmişinde 
bir özellik yoktu. 
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Sistemik muayenede, tansiyon arteryelin 170/110 
mmHg olması dışında patoloji gözlenmedi. Dermatolojik 
muayenede gövde ön yüzü, lomber bölge, kol ve ba
caklarda kırmızı-mavi renkli, ağ görünümünde, basmak
la solmayan maküler lezyonlar gözlendi (Şekil 1). 

Nörolojik muayenesinde miks tipte afazi, sağ he-
miparezı, sağda Hoffman refleksi ve Babinski pozitifliği 
saptandı. Hastada idrar inkontinansı vard ı . Sağda 
DTR'leri canlı ve tonus artmıştı. 

Yapılan laboratuvar incelemeler inde: Tam kan 
sayımı, tam idrar tetkıği, karaciğer ve böbrek fonksiyon 
testleri, eritrosit sedimantasyon hızı, IgG, IgA, IgM, C 3 , 
C4 ve krlyoglobulin normaldi. LE hücresi, A N A , anti 
DNA, direk ve indirek Coombs testi ve V D R L negatifti. 
Antikardiyolipin IgM 5.3 Ü/ml (N<5 Ü/ml), IgG 6.22 
Ü/ml (N<9 Ü/ml) saptandı. Protrombin zamanı ve ak-
tive parsiyel tromboplastin zamanı normaldi. 

Abdominal ultrasonografide bir özellik yoktu. Bilgi
sayarlı tomografide (BBT) sol temporoparietalde ve sağ 
posterior parietalde kronik enfark alanı saptandı. Man
yetik rezonans görüntülemede (MRI) sağ arka parie-
tooksipitalde, sol parietalde vertekse kadar yükselen, 
sentrum semiovalede beyaz cevher içinde multipl iske-
mt ile uyumlu alanlar, sol serebellar hemisfer kortikal-
subkortikal yerleşimde, sağda kortikal yerleşimde kronik 
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Şekil 1. 1. olgunun kol ve bacaklarında gözlenen livedo retikü-
laris lezyonları. 

iskemi ile uyumlu bölgeler saptandı. EEG 'de . verteks 
ve temporallerde keskin karakterli yavaş dalgalar sap
tandı. 

Lezyonlu bölgeden alman deri örneğinin histopato-
lojik incelemesinde, bulguların livedo retikülarîsle uyum
lu olduğu bildirildi (SB Ankara Hastanesi Patoloji Labo-
ratuvarı 848/92). Lezyonlu ve lezyonsuz deri biyopsi 
materyalinin direk immünofloresan yöntemle incelen
mesinde immün depolanma gözlenmedi fAÜTF immü
noloji Laboratuvarı). 

Hastaya bu bulgular ile S S ' u tanısı konuldu. Anti-
agregan tedaviye başlanıldı. Bir yılı aşkın süre izlenen 
hastanın yeni atağı olmadı. 

Olgu 2 
35 yaşındaki bayan hastanın 2 gündür süren 

başağrısı, bulantı, kusma, çift görme ve bacaklarında 
mor leke yakınmaları vardı. Özgeçmişinde 7 yıl önce 
sağ hemiparezi geçirip düzeldiği, 18 yaşından beri ba
caklarında mor lekelerin bulunduğu ve sık düşük yaptığı 
(4 adet) öğrenildi. Soy geçmişinde özellik yoktu. 

S is temik m u a y e n e s i no rma ld i . Dermato lo j ik . 
m u a y e n e s i n d e ; b a c a k l a r ı n p r o k s i m a l k ı smında 
yerleşmiş kırmızı-mavi renkli, ağ görünümünde, basma
kla solmayan maküler lezyonlar saptandı. Nörolojik 
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muayenesinde sağa bakışta minimal parezisi, sağda 9 
ve 10. kranial sinirlerinde parezi, sağ ekstremitede kas 
gücü 4/5 idi. Sağda DTR'ler canlı, sağda Babinski pozi
tifliği saptandı. Yürüyüşü ataksik idi. 

Yapılan Saboratuvar incelemelerinde: Tam kan 
sayımı, tam idrar tetkiğl, karaciğer ve böbrek fonksiyon 
testleri, IgG, IgA, IgM, C 3 , C 4 , protein elektroforezi. 
A S O , C R P , protrombin zamanı ve aktive protrombin 
zamanı normal sınırlarda bulundu. Eritrosit sedimen-
tasyon hızı 60/110 mm (yarım/bir saat), ANA 1/80 fi
trede pozitif ve V D R L pozitif idi. Anti DNA, direk ve in-
direk Coombs testi ve Brucella agglütinasyon testi ne
gatif bulundu. Antikardiyolıpin IgM antikoru 15 Ü/ml 
(N<5 Ü/ml), IgG antikoru 100 Ü/ml (N<9 Ü/ml) bulun
du. 

BBT'de serebellar folialar belirgin, sağda oksipital 
horn komşuluğunda ve solda sentrum semiovale dü
zeyinde iskemik alanlar saptandı. 

Lezyonlu derinin histopatolojik Incelemesinide live
do retikülarisle uyumlu bulgular gözlendi (SB Ankara 
Hastanesi Patoloji Lab. 613/92). 

Bu bulgular ile hasta S S ' u olarak değerlendirildi. 
Antiagregan tedavi başlandı. Genel durumu iyi ve yar
dımsız yürür halde taburcu edildi. 

Şekil 2. 3. olgunun sol ayak bileği iç malleol hizasında gözle
nen ülsere lezyon. 
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O l g u 3 
25 yaşında bekar bayan hasta, yürüme güçlüğü, 

vücudunda mor lekeler ve ayak biteğinde yara yakın
ması ile başvurdu. Özgeçmişinde 5 yıl önce sağ hemi-
pleji ve afazi atağı geçirdiği, o dönemden bu yana yü
rüme ve konuşma bozukluğunun devam ettiği ve ba-
caklarındaki mor lekelerin 18 yaşından beri olduğu 
öğrenildi. Soy geçmişinde bir özellik saptanmadı. 

Sistemik muayenesi normaldi. 

Dermatolojik muayenede: Sırtta, glutealar üzerinde 
ve her iki bacakta kırmızı-mavi renkli, ağ görünümünde, 
basmakla solmayan maküler lezyonlar tesbit edildi. Sol 
ayak bileği iç malleol hizasında, üzeri hemorajik krutla 
kaplı 1.5 cm çaplı ülsere lezyon gözlendi (Şekil 2). 

Nörolojik muayenesinde sağda spastik hemiparezi, 
sağ elde distonik postür, sağda DTR'ler canlı ve aşil 
klonusu vardı. Sağda Babinskl pozitif bulundu. Hasta 
sağ bacağını oraklıyarak yürüyordu. 

Yapılan laboratuvar incelemeler inde: Tam kan 
sayımı, tam idrar tetkiği, eritrosit sedimentasyon hızı, 
karaciğer ve böbrek fonksiyon testleri, protrombin za
manı, aktive protrombin zamanı, protein elektroforezi 
ve C R P normaldi. V D R L , A N A ve anti-DNA negatif 
olarak bulundu. Antikardiyolıpin antikoru Igfvl 6.3 Ü/ml 
(N<5 Ü/ml), lgG>100 Ü/ml (N<9 Ü/ml) olarak bulundu. 

BBT'de sol subkortikal dokuları da içine alan pa-
rietal yerleşimli kronik enfark alanı tesbit edildi. 

Lezyonlu deriden yapılan histopatolojîk incelemede 
livedo retikülarisle uyumlu bulgular saptandı (SB Anka
ra Hastanesi Patoloji Lab. 7329/93). Lezyonlu ve le-
zyonsuz deriden alınan biyopsi örneklerinin direk im-
münofloresan metodu ile incelenmesinde immün depo
lanma gözlenmedi (AÜTF İmmünoloji Laboratuvarı). 

Hastaya bu bulgular nedeniyle SS 'u tanısı konul
du. Antiagregan tedaviye alındı. Bir yıla yakın süredir 
izlenen hastanın klinik tablosu stabil olarak devam etti. 

TARTİŞMA 
Sneddon sendromu nadir rastlanılan bîr hastalıktır. 

Tanımlandığı 1965 yılından bu yana yaklaşım 200 has
ta bildirilmiştir (1-17). 

Sneddon sendromlu olguların çoğunda hastalığın 
ilk semptomları 20 ila 40 yaşları arasında meydana ge
lir (5,9). S S ' u kadınlarda daha sık görülür (1-16). Bizim 
olgularımız bu yaş grubundaki kadın hasta lardan 
oluşuyordu. 

Sneddon sendromu yaygın livedo retikülaris ve 
tekrarlayıcı santral sinir sistemi bulguları ile karak-
terizedir. Livedo retikülaris SS'unun en önemli uyarıcı 
bulgusudur ve santral sinir sistemi bulgularından daha 
önce meydana gelir. Ancak hastaların sadece %50'si 
santral sinir sistemi semptomları gelişmeden önce live
do retikülaris nedeniyle Dermatoloji polikliniğine müra
caat ederler. Tanı genellikle santral sinir sistemi semp-
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tomları geliştiği zaman konulur. Dolayısıyla tanı için bir
kaç yıl ile 10 yıl arasında gecikilmiş olur (1-16). 

Benzer şekilde bizim hastalarımız nörolojik yakın
maları nedeni ile araştırılırken livedo retikülarise ait lez
yonlar dikkati çekti. Hastalarımızda livedo retikülarisin 
13 ile 18 yaşlar arasında meydana geldiği ve takiben 2 
île 11 yıl sonra ise santral sinir sistemi bulgularının ge
liştiği tesbit edildi, 

Sneddon sendromunda livedo retikülarisin özelliği 
jeneraiize olmasıdır. Lezyonlar özellikle gövde ve eks-
tremitelerin proksimal bölgelerinde yerleşmiştir (1-16). 

Nad i ren bazı h a s t a l a r d a l ezyon la r a k r a l d e n 
başlayıp merkeze doğru yayılabilir (5,8). Lezyonlar per-
sistan, kırmızı-mavi renkli ağ görünümündedir. Bazen 
ayak bileğinde ülser, ağrı ve ödem eşlik edebilir (5,8). 
Livedo retikülarise ait lezyonlar bizim 2 hastamızda 
yaygın, bir hastamızda ise alt ekstremitenin proksima-
linde yerleşmişti. Hastalarımızın birinde ise sol ayak bi
leğinde iç malleol hizasında ülser vardı. 

Hastalarda santral sinir sistemi patolojisi olarak 
genellikle transient iskemik atak ve/veya iskemik stroke 
gözlenebilir (1-16). Santral sinir sisteminde multipl lez
yon olmasına rağmen küçük ve orta çaplı arter tutulu
mundan dolayı klinik bulguları çok ağır değildir (9,11). 
Semptomlar hastaların yaklaşık %75'inde genellikle il
kine benzer şekilde tekrarlayıcıdır (5). Bizim 3 olgu
muzda da santral sinir sistemi bulguları tekrarlayıcı ni
telikteydi. 

ileri dönemlerde orta derecede kognitif bozulma 
(konsantrasyon bozukluğu gibi) veya ciddi entellektüel 
bozulma (demans) ya da emosyonel bozukluklar (dep
resyon, emosyonel labilite gibi) gelişebilir (5). 

Sneddon sendromunda deri ve santral sinir siste
mi dışındaki sistem muayeneleri normaldir (1-16). Ze l -
ger ve arkadaşları 21 hastalık serilerinde bazı hastalar
da fizik muayene bulgularının normal olmasına rağmen 
böbrek fonksiyon testlerinde hafif bozukluk, angina hi
kayesi, E K G anormalliği ve retina değişikliği tesbit et
mişlerdir (5). 

Bizim hastalarımızda deri ve santral sinir sinir sis
temi muayeneleri dışındaki sistem muayenelerinde be
lirgin patoloji yoktu. Rutin laboratuvar ıncelemelri nor
mal bulundu. 

Sneddon sendromunun etyopatogenezi bil inme
mektedir. Bu konuda üzerinde en çok durulan konu 
antikardiolipin antikorlarıdır (AKA) (1-16). Bazı yayınlar
da SS ' lu olgularda AKA'ları (özellikle IgG) yüksek bu
lunmuştur. Bu nedenle, AKA'larının hastalığın patogene-
zinde rol oynayabileceği düşünülmüştür (4,6,7,9- 11,14-
16). Yine bazı SS' lu olgularda sık düşük, trombositope-
ni gibi antifosfolipid antikor sendromuna benzer bulgu
lar gözlenmiştir (3,7,11). Dolayısıyla bazı yayınlar da 
S S ' u , antifosfolipid antikor sendromu ana başlığı altında 
değerlendirilmiştir (4). Bazı yayınlarda ise S S ' u n d a 
AKA'ları normal düzeylerde bulunmuş ve tanı için A K A -
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' larının yüksek olmaması gerektiği bildiri lmiştir (5-
8,12,13). Bu konu halen tartışmalıdır. Olgularımızdaki 
AKA'ları bir hastada ,ıormal sınırlarda iken, diğer 2 has
tada (özellikle IgG) yüksek bulundu. Evli olan iki hasta
mızda da sık düşük öyküsü vardı. Bir hastamızda 
V D R L pozitif idi. Hastalarımızın hiçbirisinde antifosfolipit 
antikor sendromuna uyan, ven ve büyük çaplı arter ok-
lüzyonu, trombositopeni gibi başka bulgu yoktu. 

Antifosfolipid antikorlarının memeli hücresi nükleer 
fraksiyonuna bağlandığı ve A N A aktivitesi gösterdiği bil
dirilmektedir. Antifosfolipit antikorları ile anti-ds DNA 
çapraz reaktivite vermektedir. Bu nedenle bazı nadir 
SS' lu olgularda A N A pozitifliği olabilir. Ancak bu hasta
larda SLE'n in diğer tanı kriterleri bulunmaz (8). Bizim 
bir olgumuzda A N A 1/80 titrede pozitifti. Bu olguda 
SLE'n in diğer bulguları yoktu. 

Sneddon sendromunda ilk semptomlar çocuk 
doğurma yaşı esnasında meydana gelir. Hastalığın akti
vitesi menapoz ile stabilize olma eğilimindedir. Oral 
kontraseptifler hastalığı arttırabilir. Bu nedenlerden do
layı ve ayrıca SS'unun sıklıkla kadınlarda gözlenmesi 
nedeniyle kadın üreme hormonlarının hastalığın patoge-
nezinde rol oynayabileceği düşünülmektedir (5-14). 

Sneddon sendromlu bazı hastalarda hipertansiyo
nun bulunduğu ve h iper tans iyonun semptomlar ın 
oluşmasında tetikleyici bir rol oynayabileceği bildiril
miştir (5). Bizim bir olgumuzda hipertansiyon tesbit 
edildi. 

Sneddon sendromundaki deri lezyonlarının hisîo-
patolojik incelemelerinde livedo retikülarıse benzer ola
rak dermiş ile subkutan doku bileşke yerindeki damar
ların duvarında kalınlaşma ve tanenlerinde trombüs 
gözlenir (17). Bizim olgularımızda benzer histopatolojik 
bulgular tesbit edildi. 

Sneddon sendromunun antifosfolipid antikor send-
romu ve SLE'den ayırıcı tanısı yapılmalıdır. 

Sneddon sendromunun kesin tedavisi yoktur. Hiçbir 
ilaç hastalığın seyrini kontrol etmez. Kortikosteroid ve 
azotiopürin etkisizdir. Antiagregan tedavi (asetil salisilik 
asit gibi) orta derecede etkili bulunmuştur (1-16). Bizim 
olgularımızın üçünde de asetil salisilik asit kullanıldı, iki 
hastamız bir yıllık takip sırasında stabil olarak kaldı. 

Sneddon sendromu kronik bir hastalıktır ve seyri 
değişiktir (1-16). Progresyon hızlı veya yavaş olabilir. 
Bir yayında mortalité 6.2 yıl içinde %9.5 olarak tesbit 
edilmiştir (5). 

Sonuç olarak, Sneddon sendromu yaygın livedo 
retlkülaris ve tekrarlayıcı santral sinir sistemi lezyonları 
ile karakterizedir. Yaygın livedo retikülaris ile Dermato
loga ya da genç yaşta gelişen serebrovasküler patoloji 
ile Nörologa başvuran hastaların S S ' u yönünden dikkat
lice tetkik edilmesi ve izlenmesinin uygun olacağı ka
naatindeyiz. 
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