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RESUMEN

El sindrome de Sneddon es una rara vasculopatia no inflamatoria, obliterante, caracterizada
por la asociacién de eventos cardiovasculares (hipertensién arterial, claudicacién inter-
mitente y enfermedad coronaria), neuroldgicas (accidentes cerebrovasculares isquémicos,
cefalea, vértigo y convulsiones) y livedo reticularis de tipo racemosa. Presentamos a una
mujer que ingresa con un cuadro neurolégico isquémico, hipertensién arterial, problemas
vasculares y lesiones en piel. La biopsia de piel se catalogd como dermatitis perivascular

superficial linfocitaria, sugestivo de lesién oclusiva.
© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Sneddon syndrome associated with antiphospholipid syndrome: clinical
descriptions and a literature review

ABSTRACT

Sneddon syndrome is a rare non-inflammatory obliterative vasculopathy, characterised by
the association of cardiovascular (arterial hypertension, intermittent claudication, and coro-
nary artery disease) and neurological events (ischaemic stroke, headache, dizziness and
convulsions), and livedo reticularis/livedo racemosa. The case is presented of a woman
admitted with an ischaemic neurological disease, hypertension, vascular problems, and
skin lesions. The skin biopsy was classified as surface perivascular lymphocytic dermatitis,

suggestive of occlusive lesion.
© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All
rights reserved.
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Introduccién

El sindrome de Sneddon (SS) descrito en 1965, es una vascu-
lopatia trombética no inflamatoria, obliterante, caracterizada
por la asociacién de eventos cerebrovasculares isquémicos y
livedo reticularis (LR) de tipo racemosa’.

Se estima que la incidencia de SS es de 4 por millén perso-
nas/afio y afecta predominantemente a mujeres jévenes.

Se pueden registrar eventos neurolégicos como trastornos
isquémicos transitorios, cefalea, vértigo, convulsiones, entre
otros”. La manifestacién neurolégica més frecuente es el ata-
que isquémico transitorio, a menudo en el territorio de la
arteria cerebral media que conllevan hemiparesia contralate-
ral, afasia o defectos del campo visual.

El LR es causado por estenosis y oclusiéon de las arterias
dérmicas pequenas que conducen a la reduccién del flujo san-
guineo, ocasionando disminucién de suministro de oxigeno
en los vasos afectados, produciendo la apariencia de la piel
en forma de red de color purpura o violaceo-cianético®; afecta
principalmente a piernas y brazos, pero también a gliteos y
tronco, y se agrava con el frio o el embarazo.

En el SS la etiologia es incierta, en su mayoria de casos es
idiopatico?, y puede asociarse a enfermedades autoinmunes
como lupus eritematoso sistémico, sindrome antifosfoli-
pido, enfermedad de Behcet y enfermedad mixta del tejido
conectivo*®.

A continuacién se reporta el caso de una mujer que ingresa
con un cuadro neurolégico, problemas vasculares y lesiones
en piel, la sospecha clinica y la ayuda diagnéstica permitieron
hacer el diagnéstico.

Reporte de caso

Paciente mujer de 41 anos, ingresa en urgencias procedente
de Chiclayo. La paciente acude por presentar cefalea holocra-
neana de 7 dias de evolucién, que iba de leve a moderada
intensidad, no asociada a otra sintomatologia. El dia que
ingres6 en urgencias se asocia disartria y hemiparesia de
hemicuerpo derecho.

Como antecedentes de importancia, a los 22 anios de edad
se diagnosticé hipertensién arterial con tratamiento irregular
de enalapril, losartan. Ademas, tiene como antecedente ser
diagnosticado sindrome antifosfolipidico (SAF) a los 26 anos,
sin adherencia al tratamiento y sin tener controles adecua-
dos. Como otros antecedentes refiere tener 4 gestaciones, un
aborto y 3 nacidos vivos, de los cuales 2 de ellos fueron pre-
maturos con preeclamsia y el aborto espontaneo antes de las
20 semanas.

En el examen fisico ingresa con una presién arterial de
170/120 mmHg y frecuencia cardiaca de 124 lat/min. En la piel
se observa palidez y LR en miembros superiores e inferiores.
Térax y abdomen dentro de caracteristicas normales, examen
neurolégico: despierta, con disartria, babinski derecho posi-
tivo, déficit motor derecho, fuerza muscular 4/5 en miembro
inferior derecho y 0/5 en miembro superior derecho. Ala Escala
de Glasgow: apertura ocular 4/5, respuesta motora 6/6 y res-
puesta verbal 2/5, dando un puntaje de 12/15.

Durante la hospitalizacién se realiza resonancia magnética
cerebral evidenciando lesiones cértico-subcorticales y de la
sustancia blanca (fig. 1).

La biopsia de piel se diagnosticé como dermatitis peri-
vascular superficial linfocitaria, sugestivo de lesién oclusiva
(fig. 2) confirmando el LR.

Se le realizé ademds una ecocardiografia que mostraba
una insuficiencia mitral moderada, con hipertrofia ventricu-
lar izquierda leve concéntrica. El examen de fondo de ojo no
mostré lesiones vasculitis, pero se evidencié incidentalmente
catarata de ojo derecho. Adicionalmente, en la ecografia abdo-
minal se encontr6 nefropatia difusa bilateral.

En los andlisis inmunolégicos se encontré: anti-B2 glicopro-
teina IgG: positivo, anticardiolipina IgG positivo, anti-Smith,
antilupico, ANA, ANCA, ANTI-DNA todos dieron negativo.

Con la sospecha clinica y por presentar LR junto con el
accidente cerebrovascular isquémico multiinfarto, se hace
el diagnéstico de SS, por los andlisis inmunolégicos se asocia
a sindrome antifosfolipidico.

La evolucién de la paciente fue lenta pero favorable, se fue
de alta a los 14 dias de ingreso con anticoagulantes orales.

Discusién

El diagnéstico de SS se basa principalmente en la biopsia de
piel y hallazgos anormales en el examen neurolégico o reso-
nancia magnética*°. El caso clinico que presentamos, cumplia
con todos los criterios para ser clasificado con el SS, adicio-
nal a ello se evidenci6 estar asociado a SAF y otros problemas
generales como insuficiencia mitral, hipertrofia ventricular
izquierda, catarata de ojo derecho y nefropatia bilateral difusa.

Figura 1 - Lesion cértico-subcortical localizada en el 16bulo
frontal parietal izquierdo con disminucién de los surcos
cerebrales locales en secuencia FLAIR, mostrando
restriccién importante en secuencia difusién, no capta
contraste. Muiltiples infartos pequeios de la materia blanca.



REV COLOMB REUMATOL.2017;24(3):185-188 187

Figura 2 - Foto de brazo y muslos que muestran eritema violdceo en forma de red, lesiones cutineas irregulares livedo
racemosa A). La biopsia de piel de livedo racemosa: dermatitis perivascular superficial linfocitaria leve, con leve dilatacién
de los capilares con extravasacion moderada de los glébulos rojos. No se encuentra necrosis fibrinoide en vasos

sanguineos. Sugestivo de patologia vascular oclusiva B).

El SAF se define como la presencia de anticuerpos
anticoagulante lipico o anticuerpos anticardiolipina aso-
ciado a trombosis vascular o complicaciones especificas del
embarazo®. La asociacién de SAF y LR se ha visto muy
relacionada por la trombosis de las arteriolas subcutaneas
ocasionando la coloracién purpurica en forma de red?.

Schellong et al., proponen 2 clasificaciones para agrupar
al SS: SS primario cuando no se encuentra etiologia asociada
y SS secundario a un trastorno autoinmune (SAF) o a una
trombofilia’. Sin embargo, aproximadamente el 60% de los
casos con SS se han asociado a SAF, lo que indica que este
sindrome puede ser una entidad distinta o tal vez un grupo de
diferentes trastornos. Sin embargo, la existencia de anticuer-
pos antifosfolipidos sugiere que los sintomas son secundarios
a procesos trombdticos.

En nuestro caso encontramos otros sintomas como dolor
de cabeza, hipertensién, valvulopatias cardiacas, nefropatia
difusa, compromiso ocular y antecedente de patologia obsté-
trica. Toda esta clinica se explica por el compromiso vascular
oclusivo crénico junto con patologia de anticuerpos fosfolipi-
dicos.

En el curso natural de pacientes con SS se han registrado
eventos neurolégicos como cefalea (62%), vértigo (54%). En ese
estudio se encontré que un 54% presenté trastornos isquémi-
cos transitorios durante 6 afos’.

Es importante determinar la aparicién de manifestaciones
cardiacas en pacientes con SS. Los estudios sugieren que la
valvulopatia podria ser una fuente de émbolos y una posi-
ble causa del accidente cerebrovascular isquémico. Se han
reportado multiples degeneraciones valvulares que requieren
intervenciones quirdrgicas complejas®.

Respecto a los pacientes con SS sin SAF se encontré que el
52% tenia valvulopatias®.

Es necesario conocer la clinica y el diagndstico del SS
para poder investigar la patogénesis y obtener mas subgru-
pos etiolégicos. La terapia futura debe identificar las distintas
modalidades de tratamiento para diferentes subgrupos etio-
légicos. El uso de bloqueadores de calcio puede reducir los
sintomas de la piel, pero no disminuye las complicaciones
cerebrovasculares*, sin embargo, una investigacién reciente
con el uso de prostaglandinas E1 (alprostadil) durante 6 meses

ha mostrado mejoria'®. Se reporta un caso de mejoria en los
sintomas neuroldgicos y cognitivos en un paciente, después
de 8 meses de tratamiento con ciclofosfamida intravenosa
mensual'’.

La prevencién del tabaquismo y la prevencién de uso de
anticonceptivo oral de estrégenos pueden prevenir o dismi-
nuir la gravedad de los sintomas neurolégicos y debe ser
tomado en cuenta para este grupo de pacientes®.

En conclusién, en los pacientes con el diagndstico de SS se
debe realizar una exhaustiva busqueda de procesos autoin-
munes, trombofilias y otros. Ademads, prevenir o diagnosticar
dafio de otros drganos (cardiaco, renal, neurolégico, ocular,
etc.).
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