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ÖZET 

Sneddon sendromu ba ş lı ca beyin ve deriyi tutan nadir t ıkay ı c ı  bir arteriopatidir. İskemik serebrovasküler has-
talık, iskemik dermatopati ve livedo retikülaris ili şkisini bir ingiliz dermatoloğ u, Sneddon 1965'de ilk kez far-
ketmi ş tir. Sneddon tarafı ndan tanımlanan bu sendromun nedeni bilinmemektedir. Bu yaz ıda, operküler bul-
gularla seyreden bir olguda örnek verilerek, Sneddon sendromunun klinik bulguları , patolojik ve radyolojik 
karakteristikleri, antifosfolipid antikorları n ı n rolü, serebral iskemi ve livedo retikülarisli hastalara yaklaşı m ve 
tedavi seçenekleri gözden geçirilmi ş tir. 

Anahtar kelimeler: Sneddon sendromu, livedo retikülaris, dermopati, stroke, iskemi, antikoagülasyon, 
antifosfolipid antikorları  
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SUMMARY 

Sneddon's syndrome is a rare occlusive arteriopathy affecting the brain and skin. The association of ischemic ce-
rebrovascular disease and an ischemic dermatopathy, livedo reticularis, was recognized by a British der-
matologists, Sneddon, in 1965. The cause of this syndrome detailed by Sneddon is unknown. In this report, this 
syndrome is briefly reviewed, with an example of a case with opercular symptoms, in the context of its clinical 
manifestations, its pathological and radiological characteristics, the role of antiphospholipid antibodies, the di-
agnostic approach to paients with cerebral ischemia and livedo reticularis, and the treatment options. 

Key words: Sneddon syndrome, livedo reticularis, dermatopathy, stroke, ischemia, anticoagulation, 
antiphospholipid antibody 

GIRIŞ  

Sneddon sendromu livedo retikülaris, multipl se-
rebrovasküler lezyonlar ve hipertansiyon triad ı  ile 
karakterize bir tablodur. İ lk kez Sneddon tarafından 
1965 yı lında, s ınırlı  ve selim tabiatl ı , s ıklıkla çok 
hafif kal ı c ı  defisit b ırakan serebrovasküler ataklar ile 
beraber görülen, benign tip hipertansiyon ve livedo 
retikülarisli 6 olgu tan ımlanmış tır (1). Bu makalede, 
hasta yaş larımn 20-42 yaş ları  arasında olduğu, li-
vedo retikülarisin iskemik olaylardan uzun bir süre 
önce görüldüğü bildirilmiş tir. 

Bu hastalarda özellikle sifiliz, tüberküloz, sistemik 
lupus eritematozus (SLE) ve poliarteritis nodoza 
araş tırılmış , ancak altta yatan hastal ık tanımlanama-
mış tır. İskemik serebrovasküler olayla livedo re-
tikülarisin birarada görüldü ğü birçok spesifik neden 
saptanmış tır. 

Sneddon sendromu terimi infeksiyon, konnektif 
doku hastal ıklara ve inflamatuar durumlar ın ekarte 
edilmesi sonras ı , livedo retikülaris ve serebrovas-
küler hastal ık birlikteliğ i için kullan ı lır. 

Bak ı rköy Ruh ve Sinir Hastal ı kları  Hastanesi 3. Nöroloji Klinigi 
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Biz bu makalede, Sneddon sendromunun klinik, pa-
tolojik ve radyolojik özelliklerini, antifosfolipid an-
tikorlann ın rolünü, serebral iskemili ve livedo re-
tikülarisli hastaya yakla şı m ve tedavi seçeneklerini 
gözden geçirmeyi amaçlad ık. 

GEREÇ ve YÖNTEM 

Sneddon sendromunun genel populasyondaki in-
sidans ı  bilinmemektedir, ancak ortalama her 2100 
inmeli hastada 1 görüldüğü bildirilmiş tir (32) . Re-
bollo ve ark. (2) , bu sendromun otozomal geçi ş li ol-
duğunu, özellikle genç yaş ta ve kad ınlarda daha 
fazla görüldü ğünü, küçük ve orta boy arterlerin no-
ninflamatuar oklüzyonuna ba ğ lı  bir hastal ık ol-
duğunu ve Ispanya'da inmeli hastalarda % 0.26 s ık-
lıkla görüldüğünü bildirmiş lerdir. 

BULGULAR 

Dermatolojik bulgular: Karakteristik dermatolojik 
bulgusu olan livedo retikülaris, yüzü içermeyen, 
daha çok gövde ve ekstremitelerde lokalize, deriden 
kabarık olmayan, yamal ı  tarzda, morumsu, kırmı zı , 
örümcekvari renk değ iş ikliğ idir (Resim 1 ve 2). Li-
vedo retikülariste progresif t ıkayıcı  sürece sekonder, 
arteriyel konstrüksiyon görülür. Sa ğ lıklı  genç eri ş kin 
veya çocuklarda kutis marmorata denilen benzer, 
ancak daha beyaz ve uniform olan deri bulgular' ise 
sadece soğukta ortaya ç ıkar. Livedo retikülaris te-
rimini avrupal ı  yazarlar daha çok kutis marmorata 
gibi yayg ı n bulgular için kullan ırken, Sneddon send-
romundaki morumsu k ırm ız ı  renk değ iş ikliğ i için li- 
vedo rasemosa terimini kullanmaktad ırlar ( 10,11,30) . 

 Livedo-  retikülaris çok çe ş itli hastal ıklarla beraber 
görülebilir (Tablo 2). Serebrovasküler olaylardan 30 
yı l gibi çok uzun süre önce ortaya ç ıkabilece ğ i gibi 
(ortalama 5 y ı l) serebrovasküler atakla beraber ya da 
nadiren 'daha sonra ortaya ç ıkabilir. 

Serebrovasküler bulgular: Nörolojik bulgular çok 
çeş itli olup, inme, geçici iskemik atak, epileptik nö-
betler, hemikranik ataklar (3) , retinal arter trom-
bozuna bağ lı  görme kayıpları  (24)  ve progresif de-
mans ın birarada veya tek ba şı na olduğu klinik 
tablolar bildirilmiş tir (4) . İ skemik inme genellikle 
orta serebral arter sulama alan ında görülür (1 '2 '8) . 

Epileptik nöbetler s ık değ ildir ve genellikle has-
tal ığı n ileri dönemlerinde görülür. Kognitif et- 

." 

Resim 1,2. Ellerde ve ayaklarda livedo retikülaris. 

kilenme olabilir (29)  ve daha çok rekürran inmelere 
bağ lı  vasküler demans ile ilgilidir (2,27,30)  S e-
rebrovaskiiler olaylar s ıklıkla 10-64 ya ş  arasında or-
talama 42 ya şı nda ortaya ç ıkar (Tablo 2). Sneddon 
sendromlu hastalar ın çoğu renal tutulumun gös- 
terilemedi ğ i hipertansif kad ınlardır (2,10,17)  Has-
talarda genellikle minör veya orta derecede inme bu-
lunup, zamanla defisitler düzelir. 

Kardiyovasküler bulgular: Sneddon'un bildirdiğ i 6 
olgunun be ş inde labil hipertansiyon mevcuttu. Has-
taların hiçbirinde renal fonksiyon bozuklu ğu tespit 
edilernemi ş  olup, bu sendromda kan bas ınc ının yük-
selmesinin nedeni tam olarak bilinmemektedir (32) . 

Sneddon sendromundaki kardiyak bulgular, iskemik 
kalp hastal ığı  ve kalp kapak anormallikleri, özellikle 

mitral kapak kalmla şmas ıdır (18) . Kardiyak has-
talığı n sol tarafı  tutmas ı  Sneddon sendromlu has-
talarda iskemik inmelerin kardiyoembolik orijinli ol-
duğunu düşündürmektedir. 

Radyolojik bulgular: Sneddon sendromlu has- 
talarda yap ı lan kranial BT ve/veya MRI'da küçük 
veya orta büyüklükte, tek veya multipl serebral in- 
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kesim 3,4. Sol fromal ve temporal operküler bölgede Tr de M-
pointens, T2'de hiperintens infarkt alan ı . 

farktlar gösterilmi ş tir (Resim 3,4). Nadiren int-
raserebral hemoraji vakalar ı  bildirilmiş tir (12 '31) . Bu 
sendromda serebral anjiyografi yöntemi ile, serebral 
arterlerin distal dallar ında multipl tıkanmalar olduğu 
belirlenmi ş tir (12,17,26) Ellerin arterlerine yap ı lan 
anjiyografilerde de beyin arterlerinde oldu ğu gibi, 
multipl arteriyel oklüzyonlar ve segmental darl ıklar 
ve geniş lemeler bildirilmiş tir (2) . 

Patoloji: Sneddon sendromundaki livedo retiküla-
risin patolojik bulgusu, küçük ve orta boy damar- 
larda noninflamatuar arteriopatidir (2,26,30)  Baz ı  
hastalarda deri biyopsisi negatif veya nonspesifik 
olabilir (1,2,21,28). Arter lümeninde trombüs, perivas- 

Tablo 1. Sneddon sendromu ve primer antifosfolipid antikoru 
sendromunun (PAPS) kar şı laş tı r ı lmas ı  

Sneddon sendromu 	 PAPS 

Serebral iskemi olmal ı 	 Serebral iskemi nadir 
Livedo retikülaris olmal ı 	Livedo retikülaris nadir 
Trombositopeni nadir 	 Tı -ombositopeni s ı k 
Abortus s ı k 
	

Abortus s ı k 
Antifosfolipid antikoru pozitifli ğ i 

	
Antifosfolipid antikoru 

s ık 	 pozitif olmal ı  
Venöz tromboz nadir 	 Venöz tromboz s ı k 
Kalp kapak lezyonlan s ı k 
	

Kalp kapak lezyonlan s ı k 
Hipertansiyon s ık 
	

Hipertansiyon s ık 

Tablo 2. Livedo retikülarisin ay ı r ıc ı  tan ı s ı  

Kollajen doku hastalı kları : SLE, PAN, RA 
İnfeksiyonlar: Tüberküloz, sifiliz 
Metabolik bozukluklar: Hiperkalsemi 
Hematolojik bozukluklar: Antifosfolipid antikorlar ı , trombotik 
trombositopenik purpura, trombositemi, dissemine intravasküler 
koagülasyon 
ilaçlar: Oral kontraseptifler 
Neoplasm 
Krioglobulinemi 
Ateroskleroz, kolesterol emboli sendromu 

küler lenfositik infiltrasyon ve subendotelial pro-
liferasyon da bildirilmiş tir (17) . Deri biopsileri ne-
gatif olan 7 hastan ın dijital arter biyopsilerinde in-
timal hiperplazi, luminal daralma, intemal elastik 
laminanın kayb ı  veya reduplikasyonu ve adventisyal 
fibrosis gösterilmi ş tir (30) . Bu olgularda, inflamas-
yon saptanamam ış  ve immunofloresan çal ış malar 
negatif kalm ış tır. Otopsi bulgular ı  bir hastada no-
ninflamatuar vaskülopati ve muskuloelastik hi-
perplazi oldu ğ unu göstermi ş tir (28) . Bu sonuçlar deri 
biyopsisi ve dijital arter biyopsilerine benzer bul-
gulardır. 

Etyoloji: Sneddon sendromunun patogenezi bi-
linmemektedir. Deri ve beyin arterlerinin tutulumu 
antijenik stimulusa veya genetik nedene ba ğ lı  ola-
bilir (her iki doku da ektodermden olu ş mu ş tur). Bu 
sendromda hipertansiyon ve sigara içimi s ık görülen 
risk faktörleri olmakla beraber, hastalar ın genç ya ş ta 
inme geçirmeleri, aterosklerozdan ba şka nedenlerin 
ön planda oldu ğunu dü şündürrnektedir. Tüm dün-
yada yap ı lan incelemeler, Sneddon sendromlu baz ı  
olgularda antikardiolipin antikorlar ı  ve lupus an-
tikoagülan ı n da içinde bulunduğu antifosfolipid an-
tikorları= pozitif olduğunu ortaya koymu ş tur 
(15,19,20,22,23). Bu da, bu sendromda antifosfolipid 
antikorlar ı nın önemli rol oynamas ı n ı n mümkün ol- 
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duğunu göstermektedir. Genetik faktörlerin de 
önemli olduğu, Sneddon sendromlu birkaç olgunun 
birinci derecedeki alcrabalannda ya livedo retikülaris 
veya tüm sendrom bulgulan ın tesbit edilmesiyle or-
taya konmu ş tur (2 '3 '25) . Bir Sneddon olgusunda ise 
genetik olarak antitrombin III eksikli ğ i gösterilmi ş tir 
(13) .  

Tan ıya yaklaşı m ve ayı rıcı  tam: Livedo retikülaris 
ve iskemik serebral olay ın birarada görüldü ğ ü va-
kalarda altta yatan spesifik neden sistematik şekilde 
araş t ınlmal ıdır (Tablo 2). Her hastan ın klinik mu-
ayenesinde özellikle periferik embolik lezyonu olup 
olmadığı na bakı lmalı , retinal embolik materyal, deri 
bulgular ı  ve eklem tutulumu aç ı s ından dikkat edil-
melidir. Hastalara kranial BT veya daha spesifik ola-
rak MRI yap ı lmal ı , ekstrakranial hastal ığı  ekarte 
edebilmek için karotis Doppler ultrasonografisi is-
tenmeli, klinik olarak endike ise serebral anjiyografi 
uygulanmal ıdır. Laboratuar testlerinde rutin tetkikler 
yan ında özellikle antifosfolipid antikorlar ı , lupus an-
tikoagülan ı , VDRL, antitrombin III, ANA, RF, CRP, 
krioglobulinler bak ı lmalıdır. Deri biyopsisi ile ko-
lesterol embolileri, vaskülit ve ateroskleroz ekarte 
edilmelidir. 

Tedavi: Bu nadir inme sendromunun tedavisi am-
piriktir. Hipertansiyonun bu sendromdaki rolü tam 
bilinmemekle beraber, s ıklıkla antihipertansif ilaçlar 
reçete edilir. Rekürran arteriyel trombüsleri önlemek 
için oral antikoagülan veya antitrombositer ajanlar 
kullan ı lır. Kumadin daha çok kardiyoembolizm dü-
şünülen olgularda veya venöz trombüsünde tercih 
edilir. Tedavide immünosupresif ajanlarda denen-
miş , ancak rekürran serebrovasküler olaylarda bir 
yararı  gösterilememi ş tir (27) . Prednizon, plazmaferez 
ve intravenöz gammaglobulin, antifosfolipid an-
tikorlar ı  pozitif olan vakalarda denenebilir. 

Bu yaz ımızda sunduğumuz hasta operküler bul-
gulann ön planda oldu ğu tipik bir Sneddon send-
romu olgusudur. 

OLGU SUNUMU 

24 yaşı nda sağ  elini kullanan kadın hasta unutkanl ık, 
konu ş mas ında bozulma, sağ  elde belirgin güçsüzlük 
ve sağ  el parmaklannda uyu şma yakınmalanyla po-
likliniğ imize başvurdu. Yap ı lan görü şmede, ya- 

tınlışı ndan 17 gün önce 7 ayl ık hamile iken abortus 
yaptığı , bir hafta önce ani ba ş layan konu şamama ve 
sağ  elde belirgin güçsüzlük olduğu not edildi. Öz-
geçmiş inden, 6 y ıldır ellerinde ve ayaklar ında mo-
rumsu parça parça lekelerin oldu ğu, 4 kez arka ar-
kaya ölü doğum yaptığı , tüm tetkiklere rağmen 
nedeninin bulunamad ığı  ve yaklaşı k iki yı ldır hafif 
bir hipertansiyonun olduğu ancak ilaç kullanmad ığı  
öğ renildi. Son bir y ı ldır varolan yakınmalanna unut-
kanlık da eklenmiş . Özellikle deri bulgular',-se-
rebrovasküler hastal ık ya da hipertansiyon aç ısından 
incelenen soy a ğ ac ında bir özellik saptanmad ı . 

Fizik muayenesinde; kan bas ınc ı  150/90 mmHg, 
nabız 82/dk ve ritmikti. Ellerde ve ayaklarda özel-
likle parmaklarda daha belirgin deriden kabar ık ol-
mayan, basmakla solan, soğukta ve ayaklar ı nı  sar-
kıtmakla belirginleşen morumsu kırmızı  deri 
bulgular saptand ı  (Resim 1,2). Di ğer sistemik mu-
ayene bulgular normaldi. Nörolojik muayenesinde 
motor afazi, oral apraksi, sa ğ  yüz yarısında hi-
poestezi, velum ve farengium refleksinde azalma, 
sağ  üst ekstremite distalinde parmaklarda belirgin 4/ 
5, proksimalde 5/5 kas gücü, yine sa ğ  üst ekstremite 
distalinde belirgin dermatoma uymayan hipoaljezi 
ve hipoestezi saptand ı . KVR'ler normoaktif, TCR'ler 
bilateral dorsal olarak de ğerlendirildi. İ lk gün yap-
tınlmış  kranial BT incelemesi ormal, 7. gün beyin 
MR incelemesinde sol frontal ve temporal operküler 
bölgede T l'de hipointens, T2 ağı rlıkl ı  kesitlerde hi-
perinens infarkt ile uyumlu lezyon tesbit edildi 
(Resim 3,4). Dermatoloji konsültasyonunda deri bul-
gular ı  livedo retikülaris olarak tan ımlandı . Raynaud 
fenomeni pozitifti. 

Laboratuar tetkilderinde tam kan say ım, trombosit 
fonksiyon testleri, koagülasyon profili, lipid ve ko-
lesterol profili, serum protein elektroforezi, FANA, 
anti DNA, LE hücresi, antifosfolipid antikorlar ı , an-
tikardiolipin antikorlar ı , ASO, CRP, RF, sedimen-
tasyon, CK, LDH, SGOT, SGPT, tam idrar tahlili, 
akciğ er grafisi, karotis ve vertebral renkli dupplex 
Doppler incelemesi ile EKG ve ekokardiyografik in-
celemelerin tümü negatif sonuç verdi. Deri biyop-
sisinde infiamatuar hastal ıklara ait bulgu saptan-
madı . Hasta antitrombositer tedaviye al ındı . Klinikte 
kaldığı  20 gün boyunca yeni atak geli şmedi. Motor 
afazisi ilk hafta içinde h ızla düzeldi, oral apraksi ve 
sağ  üst ekstremite distalinde hipoestezi devam etti. 
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TARTIŞ MA 

Livedo retikülaris derinin süperfasiyal venöz dre- 
naj ında, staz ile ortaya ç ıkan dermatolojik bir bul- 

(1,5,6,26) .  gudur 	Yaklaşı k % 50 olguda idiopaik olup, 
vaskülitlerle, hematolojik hastal ıklarla, infeksiyon-
larla, kollajen vasküler hastal ıklarla, arterioskle-
rozla, metabolik hastal ıklarla, neoplazilerle, ilaç yan 
etkileriyle veya konjenital hastal ıklarla ilişkili ola-
bilir (3 ' 32) . Sneddon ( I )  ilk kez immünolojik ya da 
aktif inflamatuar bulgular olmaks ızın, idiopatik li-
vedo retikülaris ve serebrovasküler lezyonlar ara-
sındaki ili şkiyi tanımlamış tır. 

Yayg ın livedo retikülaris progresif olup, genellikle 
nörolojik ataklar s ıras ında daha kötüle ş ir (3) . Ş im-
diye kadar yay ınlanan Sneddon olgular ının çoğunda 
livedo, serebrovasküler lezyonlardan birçok y ıl önce 
ortaya ç ıkmış , baz ı larında ise nörolojik bulgularla e ş  
zamanlı  tesbit edilmi ş tir. Klinik tabloda, daha az s ık-
lıkla olmakla birlikte akrosiyanoz veya Raynauld fe-
nomeni saptanabilir. 

Bizim olgumuzda livedo retikülaris bulgulann bu-
lunduğu dönemde kötüle şmeden ayn ı  şekilde devam 
etmi ş tir. Renal bulgulann e ş lik etmediğ i benign tip 
hipertansiyon, Sneddon sendromuun en s ık saptanan 
bulgulanndan biridir (1,2,3,7,8,32) Olgumuzda da risk 
faktörlerinin bulunmadığı  geçici hafif bir hi-
pertansiyon tesbit edilmi ş tir. Birçok çal ış mada ol-
gumuzda oldu ğu gibi, ilk nörolojik bulgunun genç 
yetişkin yaş larda ve kad ınlarda daha fazla oldu ğu 

(1-4,7,11,17) .  bulunmuş tur 	Olgumuz 6 kızkarde ş in 
5cisi olup, en büyük kız karde ş  28 yaşı ndadır. Di-
ğerlerinde deri ve nörolojik bulgulann ortaya ç ık-
mamış  olmas ı , yaş lannın küçük olmas ı  veya in-
komplet genetik geçi ş  ile aç ıklanabilir. 

Baş lang ıçta serebrovasküler olaylar minimal defisit 
bı rakırken, hastal ığı n ilerleyen dönemlerinde tek-
rarlayan ataklarla daha kal ı cı  olabilir (2 '3 '7 '8) . Sned-
don sendromunda en s ık görülen nörolojik tablolar 
inme, TIA, sendromun ilerlemesiyle epileptik nö- 

(1-4,24,27,29,30)  betler ve demanst ır 	 Bizim olgumuz 
baş langıçta motor afazik olarak de ğ erlendirilmesine 
rağmen, oral apraksi, sağ  yüz yarısında ve sağ  elde 
hipoestezinin kal ı cı  defisit olarak yerle şmeyi ile 
operküler bulgulann ön planda bulundu ğu bir Sned-
don olgusudur. 

Birçok olguda mental fonksiyonlarda azalma sen-
domun ileri dönemlerinde görülmektedir. Kranial 
BT ve MR incelemelerinde multipl serebral in-
farktlara bağ lı  olarak de ğ iş ik derecelerde serebral at-
rofi saptanm ış tır (2 '3 '28 '30) . Biz olgumuzda yakın bel-
lek kusuru saptamad ık. Tekrarlanan kranial BT ve 
MR tetkiklerine ra ğ men kortikal veya subkortikal at-
rofi tesbit etmedik. Daha önceki yay ınlarda, Sned-
don sendronrıunda MR ve MR anjiyografik in-
celemeler sonucu orta çapl ı  serebral arter tutulumu 
bildirilmiş tir (4 '6'8 '23) . 

MR tetkiklerinde sol frontal ve temporal operküler 
bölgede infarkt saptadığı mız olgumuzda, orta çapl ı  
serebral arter tutulumunu dü şündük. Literatürlerde 
yay ınlanan livedo retikülarise ait deri biyopsisi bul-
gulan, perivasküler lenfositik infiltrasyon ve derinin 
küçük ve orta çapl ı  arterlerinin endotelial pro-
liferasyonu ile karakterizedir (4 ' 17 '30) . 

Dijital arter biyopsi bulgulannda infiamasyonun 
eş lik etmediğ i küçük ve orta çapl ı  arterlerde en-
dotelial hücre proliferasyona ba ğ lı  intimal ka- 
lınlaşma bildirilmi ş tir (3,9,16,26)  Olgumuzdan ya-
pı lan deri biyopsisinde livedo retikülarise uyan 
yüzeyel dermal venüllerde geni ş leme saptanm ış , pe-
rivasküler lenfositik infiltrasyon görülmü ş tür. 

Son y ı llarda Sneddon sendromu ile antifosfolipid an-
tikorları  aras ındaki ili şki, çeş itli olgular vesilesiyle 
yay ınlanm ış , baz ı  yazarlar bu sendromun an-
tifosfolipid sendromlarının alt grubu olabilece ğ ini 
savunmu ş lardı r (5) . Bizim olgumuzda antifosfolipid 
antikorlar ı  negatif bulunmu ş tur. Literatürde ş imdiye 
kadar etkili bir tedavi bildirilmemi ş , ancak an-
titrombositler ve antikoagülan tedavinin kan vis-
kozitesini azaltarak etkili olabilece ğ inden bah-
sedilmiş tir (3 '4 '6 '27) . 
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