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OZET

Sneddon sendromu, nedeni bilinmeyen, nadir géri-
len bir nérokiitan hastaliktir, Sendromun ézelligi yaygin
livedo reticularis ile tekrarlayan santral sinir sistemi bulgu-
larinin  birlikte gérilmesidir.

Burada, Sneddon sendromlu 3 bayan olgu sunuldu
ve literatiir gézden gecirildi.

Anahtar Kelimeler: Sneddon sendromu, Livedo retikiilaris,
Serebrovaskiiler olay
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Sneddon sendromu (SS), 1965 yilinda Sneddon
tarafindan yaygin livedo retikllaris ve tekrarlayan inme-
lerin goruldigl 6 olgunun bindirilmesi ile tanimlanmistir
(1). Bu sendroma nadir olarak rastlanilir ve daha ¢ok
kadinlarda gozlenir. Hastaligin nedeni belli degildir. Bazi
hastalarda antikardiolipin antikorlarinin yliksek bulun-
masi| sebebiyle, hastaligin patogenezinde bu antikorlarin
rol oynayabilecedi duslnilmistiur. Ancak antikardiolipin
antikorlari normal olan olgular da bildirilmistir (1-17).

Bu yazida SS'lu 3 bayan olgu sunuldu.

Olgu 1

33 yasinda bayan hasta konusma gugligl, vicu-
dunun sag tarafinda gligsizlik ve goévdesinde ag
seklinde mor leke yakinmalari ile basvurdu. Ozgeg-
misinde 3 yil 6nce de benzer noérolojik sikayetlerin olup
gectigi; derideki mor lekelerin 13 yagindan beri oldugu
ve sik duslk yaptigr (6 adet) 6grenildi. Soy gegmisinde
bir 6zellik yoktu.
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SUMMARY

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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Sistemik muayenede, tansiyon arteryelin 170/110
mmHg olmasi disinda patoloji gézlenmedi. Dermatolojik
muayenede gdvde 6n yuzu, lomber bolge, kol ve ba-
caklarda kirmizi-mavi renkli, ag gériniminde, basmak-
la solmayan makiler lezyonlar gézlendi (Sekil 1).

Norolojik muayenesinde miks tipte afazi, sag he-
miparezi, sagda Hoffman refleksi ve Babinski pozitifligi
saptandi. Hastada idrar inkontinansi vardi. Sagda
DTR'leri canli ve tonus artmisti.

Yapilan laboratuvar incelemelerinde: Tam kan
sayimi, tam idrar tetkigi, karaciger ve bdbrek fonksiyon
testleri, eritrosit sedimantasyon hizi, IgG, IgA, IgM, C3,
C4 ve krlyoglobulin normaldi. LE hicresi, ANA, anti
DNA, direk ve indirek Coombs testi ve VDRL negatifti.
Antikardiyolipin IgM 5.3 U/ml (N<5 U/ml), IgG 6.22
U/ml (N<9 U/ml) saptandi. Protrombin zamani ve ak-
tive parsiyel tromboplastin zamani normaldi.

Abdominal ultrasonografide bir 6zellik yoktu. Bilgi-
sayarli tomografide (BBT) sol temporoparietalde ve sag
posterior parietalde kronik enfark alani saptandi. Man-
yetik rezonans goérintilemede (MRI) sag arka parie-
tooksipitalde, sol parietalde vertekse kadar yukselen,
sentrum semiovalede beyaz cevher icinde multipl iske-
mt ile uyumlu alanlar, sol serebellar hemisfer kortikal-
subkortikal yerlesimde, sagda kortikal yerlesimde kronik
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Sekil 1. 1. olgunun kol ve bacaklarinda goézlenen livedo retiku-
laris lezyonlari.

iskemi ile uyumlu bélgeler saptandi. EEG'de. verteks
ve temporallerde keskin karakterli yavas dalgalar sap-
tandi.

Lezyonlu bélgeden alman deri érneginin histopato-
lojik incelemesinde, bulgularin livedo retikilarisle uyum-
lu oldug@u bildirildi (SB Ankara Hastanesi Patoloji Labo-
ratuvari 848/92). Lezyonlu ve lezyonsuz deri biyopsi
materyalinin direk immunofloresan yontemle incelen-
mesinde immiin depolanma gézlenmedi fAUTF immi-
noloji Laboratuvar).

Hastaya bu bulgular ile SS'u tanisi konuldu. Anti-
agregan tedaviye baslanildi. Bir yili askin sire izlenen
hastanin yeni atagi olmad:.

Olgu 2

35 yasindaki bayan hastanin 2 gundir siren
basagrisi, bulanti, kusma, ¢ift gérme ve bacaklarinda
mor leke yakinmalari vardi. Ozgegmisinde 7 yil dnce
sag hemiparezi gegirip dizeldigi, 18 yasindan beri ba-
caklarinda mor lekelerin bulundugu ve sik disik yaptigi
(4 adet) 6grenildi. Soy ge¢cmisinde 6zellik yoktu.

Sistemik muayenesi normaldi. Dermatolojik.

muayenesinde; bacaklarin proksimal kisminda
yerlesmis kirmizi-mavi renkli, ag gériiniminde, basma-
kla solmayan makiler lezyonlar saptandi. Norolojik
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muayenesinde saga bakista minimal parezisi, sagda 9
ve 10. kranial sinirlerinde parezi, sag ekstremitede kas
gucl 4/5 idi. Sagda DTR'ler canli, sagda Babinski pozi-
tifligi saptandi. Yurlyusu ataksik idi.

Yapilan Saboratuvar incelemelerinde: Tam kan
sayimi, tam idrar tetkigl, karaciger ve boébrek fonksiyon
testleri, 1gG, IgA, IgM, C3, C4, protein elektroforezi.
ASO, CRP, protrombin zamani ve aktive protrombin
zamani normal sinirlarda bulundu. Eritrosit sedimen-
tasyon hizi 60/110 mm (yarim/bir saat), ANA 1/80 fi-
trede pozitif ve VDRL pozitif idi. Anti DNA, direk ve in-
direk Coombs testi ve Brucella aggliutinasyon testi ne-
gatif bulundu. Antikardiyolipin IgM antikoru 15 U/ml
(N<5 U/ml), I1gG antikoru 100 U/ml (N<9 U/ml) bulun-
du.

BBT'de serebellar folialar belirgin, sagda oksipital
horn komsulugunda ve solda sentrum semiovale di-
zeyinde iskemik alanlar saptandi.

Lezyonlu derinin histopatolojik Incelemesinide live-
do retikllarisle uyumlu bulgular gézlendi (SB Ankara
Hastanesi Patoloji Lab. 613/92).

Bu bulgular ile hasta SS'u olarak degerlendirildi.
Antiagregan tedavi baslandi. Genel durumu iyi ve yar-
dimsiz yurir halde taburcu edildi.

Sekil 2. 3. olgunun sol ayak bilegi i¢c malleol hizasinda gozle-
nen Ulsere lezyon.
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Olgu 3

25 yasinda bekar bayan hasta, ylurime gugligd,
vicudunda mor lekeler ve ayak biteginde yara yakin-
masl ile basvurdu. Ozgegmiginde 5 yil énce sag hemi-
pleji ve afazi atagi gegirdigi, o dénemden bu yana yi-
rime ve konusma bozuklugunun devam ettigi ve ba-
caklarindaki mor lekelerin 18 yasindan beri oldugu
ogrenildi. Soy gegmisinde bir 6zellik saptanmadi.

Sistemik muayenesi normaldi.

Dermatolojik muayenede: Sirtta, glutealar lzerinde
ve her iki bacakta kirmizi-mavi renkli, ag gériniminde,
basmakla solmayan makiler lezyonlar tesbit edildi. Sol
ayak bilegi i¢c malleol hizasinda, Uzeri hemorajik krutla
kapli 1.5 cm c¢aph Ulsere lezyon gozlendi (Sekil 2).

Norolojik muayenesinde sadda spastik hemiparezi,
sag elde distonik postir, sagda DTR'ler canli ve asil
klonusu vardi. Sagda Babinskl pozitif bulundu. Hasta
sag bacagini orakhyarak ylriyordu.

Yapilan laboratuvar incelemelerinde: Tam kan
sayimi, tam idrar tetkigi, eritrosit sedimentasyon hizi,
karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, protrombin za-
mani, aktive protrombin zamani, protein elektroforezi
ve CRP normaldi. VDRL, ANA ve anti-DNA negatif
olarak bulundu. Antikardiyolipin antikoru Igivl 6.3 U/ml
(N<5 U/ml), 1gG>100 U/ml (N<9 U/ml) olarak bulundu.

BBT'de sol subkortikal dokulari da igine alan pa-
rietal yerlesimli kronik enfark alani tesbit edildi.

Lezyonlu deriden yapilan histopatolojik incelemede
livedo retikllarisle uyumlu bulgular saptandi (SB Anka-
ra Hastanesi Patoloji Lab. 7329/93). Lezyonlu ve le-
zyonsuz deriden alinan biyopsi Orneklerinin direk im-
muinofloresan metodu ile incelenmesinde immiin depo-
lanma gézlenmedi (AUTF imminoloji Laboratuvar).

Hastaya bu bulgular nedeniyle SS'u tanisi konul-
du. Antiagregan tedaviye alindi. Bir yila yakin siredir
izlenen hastanin klinik tablosu stabil olarak devam etti.

TARTISMA

Sneddon sendromu nadir rastlanilan bir hastaliktir.
Tanimlandigi 1965 yilindan bu yana yaklasim 200 has-
ta bildirilmistir (1-17).

Sneddon sendromlu olgularin ¢ogunda hastaligin
ilk semptomlari 20 ila 40 yaslari arasinda meydana ge-
lir (5,9). SS'u kadinlarda daha sik goéruliur (1-16). Bizim
olgularimiz bu yas grubundaki kadin hastalardan
olusuyordu.

Sneddon sendromu yaygin livedo retikllaris ve
tekrarlayici santral sinir sistemi bulgulari ile karak-
terizedir. Livedo retikularis SS'unun en 6nemli uyarici
bulgusudur ve santral sinir sistemi bulgularindan daha
Once meydana gelir. Ancak hastalarin sadece %50'si
santral sinir sistemi semptomlari gelismeden 6nce live-
do retikularis nedeniyle Dermatoloji poliklinigine mira-
caat ederler. Tani genellikle santral sinir sistemi semp-
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tomlari gelistigi zaman konulur. Dolayisiyla tani igin bir-
kag yil ile 10 yil arasinda gecikilmis olur (1-16).

Benzer sekilde bizim hastalarimiz nérolojik yakin-
malari nedeni ile arastirilirken livedo retikilarise ait lez-
yonlar dikkati g¢ekti. Hastalarimizda livedo retikilarisin
13 ile 18 yaslar arasinda meydana geldigi ve takiben 2
fle 11 yil sonra ise santral sinir sistemi bulgularinin ge-
listigi tesbit edildi,

Sneddon sendromunda livedo retikilarisin 6zelligi
jeneraiize olmasidir. Lezyonlar 6zellikle gévde ve eks-
tremitelerin proksimal bdlgelerinde yerlesmistir (1-16).

Nadiren bazi hastalarda lezyonlar akralden
baslayip merkeze dogru yayilabilir (5,8). Lezyonlar per-
sistan, kirmizi-mavi renkli ag gérinimindedir. Bazen
ayak bileginde Ulser, agri ve 6dem eslik edebilir (5,8).
Livedo retikularise ait lezyonlar bizim 2 hastamizda
yaygin, bir hastamizda ise alt ekstremitenin proksima-
linde yerlesmisti. Hastalarimizin birinde ise sol ayak bi-
leginde i¢ malleol hizasinda ulser vardi.

Hastalarda santral sinir sistemi patolojisi olarak
genellikle transient iskemik atak ve/veya iskemik stroke
g6zlenebilir (1-16). Santral sinir sisteminde multipl lez-
yon olmasina ragmen kiguk ve orta ¢apli arter tutulu-
mundan dolayr klinik bulgulari ¢ok agir degildir (9,11).
Semptomlar hastalarin yaklasik %75'inde genellikle il-
kine benzer sekilde tekrarlayicidir (5). Bizim 3 olgu-
muzda da santral sinir sistemi bulgulari tekrarlayici ni-
telikteydi.

ileri donemlerde orta derecede kognitif bozulma
(konsantrasyon bozuklugu gibi) veya ciddi entellektiel
bozulma (demans) ya da emosyonel bozukluklar (dep-
resyon, emosyonel labilite gibi) gelisebilir (5).

Sneddon sendromunda deri ve santral sinir siste-
mi disindaki sistem muayeneleri normaldir (1-16). Zel-
ger ve arkadaslari 21 hastalik serilerinde bazi hastalar-
da fizik muayene bulgularinin normal olmasina ragmen
bébrek fonksiyon testlerinde hafif bozukluk, angina hi-
kayesi, EKG anormalligi ve retina degisikligi tesbit et-
mislerdir (5).

Bizim hastalarimizda deri ve santral sinir sinir sis-
temi muayeneleri disindaki sistem muayenelerinde be-
lirgin patoloji yoktu. Rutin laboratuvar incelemelri nor-
mal bulundu.

Sneddon sendromunun etyopatogenezi bilinme-
mektedir. Bu konuda Uzerinde en ¢ok durulan konu
antikardiolipin antikorlaridir (AKA) (1-16). Bazi yayinlar-
da SS'lu olgularda AKA'lar1 (6zellikle IgG) yluksek bu-
lunmustur. Bu nedenle, AKA'larinin hastaligin patogene-
zinde rol oynayabilecegi dusunudlmuistur (4,6,7,9- 11,14-
16). Yine bazi SS'lu olgularda sik disuk, trombositope-
ni gibi antifosfolipid antikor sendromuna benzer bulgu-
lar goézlenmistir (3,7,11). Dolayisiyla bazi yayinlar da
SS'u, antifosfolipid antikor sendromu ana bashgi altinda
dederlendirilmistir (4). Bazi yayinlarda ise SS'unda
AKA'lar1 normal duzeylerde bulunmus ve tani igcin AKA-
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'larinin yliksek olmamasi gerektigi bildirilmistir (5-
8,12,13). Bu konu halen tartigsmalidir. Olgularimizdaki
AKA'lari bir hastada ,iormal sinirlarda iken, diger 2 has-
tada (6zellikle IgG) yluksek bulundu. Evli olan iki hasta-
mizda da sik dislik oyklUsi vardi. Bir hastamizda
VDRL pozitif idi. Hastalarimizin higbirisinde antifosfolipit
antikor sendromuna uyan, ven ve buylk gapli arter ok-
lizyonu, trombositopeni gibi baska bulgu yoktu.

Antifosfolipid antikorlarinin memeli hlcresi nikleer
fraksiyonuna baglandigi ve ANA aktivitesi gosterdigi bil-
diriimektedir. Antifosfolipit antikorlari ile anti-ds DNA
capraz reaktivite vermektedir. Bu nedenle bazi nadir
SS'lu olgularda ANA pozitifligi olabilir. Ancak bu hasta-
larda SLE'nin diger tani kriterleri bulunmaz (8). Bizim
bir olgumuzda ANA 1/80 titrede pozitifti. Bu olguda
SLE'nin diger bulgulari yoktu.

Sneddon sendromunda ilk semptomlar gocuk
dogurma yas! esnasinda meydana gelir. Hastaligin akti-
vitesi menapoz ile stabilize olma egilimindedir. Oral
kontraseptifler hastaligi arttirabilir. Bu nedenlerden do-
lay1 ve ayrica SS'unun siklikla kadinlarda go6zlenmesi
nedeniyle kadin dreme hormonlarinin hastaligin patoge-
nezinde rol oynayabileceg@i disunulmektedir (5-14).

Sneddon sendromlu bazi hastalarda hipertansiyo-
nun bulundugu ve hipertansiyonun semptomlarin

olusmasinda tetikleyici bir rol oynayabilecedi bildiril-
mistir (5). Bizim bir olgumuzda hipertansiyon tesbit
edildi.

Sneddon sendromundaki deri lezyonlarinin hisio-
patolojik incelemelerinde livedo retikilarise benzer ola-
rak dermis ile subkutan doku bileske yerindeki damar-
larin duvarinda kalinlagma ve tanenlerinde trombis
go6zlenir (17). Bizim olgularimizda benzer histopatolojik
bulgular tesbit edildi.

Sneddon sendromunun antifosfolipid antikor send-
romu ve SLE'den ayirici tanisi yapilmalidir.

Sneddon sendromunun kesin tedavisi yoktur. Higbir
ilag hastaligin seyrini kontrol etmez. Kortikosteroid ve
azotiopdurin etkisizdir. Antiagregan tedavi (asetil salisilik
asit gibi) orta derecede etkili bulunmustur (1-16). Bizim
olgularimizin Gg¢iunde de asetil salisilik asit kullanildi, iki
hastamiz bir yillik takip sirasinda stabil olarak kaldi.

Sneddon sendromu kronik bir hastaliktir ve seyri
degisiktir (1-16). Progresyon hizli veya yavas olabilir.
Bir yayinda mortalité 6.2 yil icinde %9.5 olarak tesbit
edilmistir (5).

Sonug olarak, Sneddon sendromu yaygin livedo
retlkilaris ve tekrarlayici santral sinir sistemi lezyonlari
ile karakterizedir. Yaygin livedo retikllaris ile Dermato-
loga ya da geng yasta gelisen serebrovaskiler patoloji
ile Norologa basvuran hastalarin SS'u yéniinden dikkat-
lice tetkik edilmesi ve izlenmesinin uygun olacagl ka-
naatindeyiz.
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