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Sneddon syndrome. A case report

ABSTRACT

Sneddon syndrome is a disease characterized by ischemic vas-
cular cerebral events and livedo racemosus, it is associated with 
antiphospholipid antibodies, hypertension, convulsive crisis 
and cardiac valvulopathies, it’s a very rare disease with a poor 
prognosis, its pathophysiology is unknown. We present the case 
of a 32 years old woman attended at the Internal Medicine de-
partment of the hospital Centro Médico ABC, she presented with 
classical signs and symptoms of this syndrome.

Key words: Sneddon syndrome, livedo racemosus, ischemic ce-
rebral vascular events, convulsive crisis.

Level of evidence: IV.

RESUMEN

El síndrome de Sneddon se caracteriza por eventos vasculares 
cerebrales isquémicos que se relacionan por la presencia de li-
vedo racemosa asociado con anticuerpos antifosfolípidos, hip-
ertensión arterial, crisis convulsivas y valvulopatías cardiacas. 
Es una enfermedad muy poco frecuente y de mal pronóstico, y 
su fisiopatología no se conoce con certeza. Presentamos el caso 
de una mujer de 32 años quien fuera atendida en el Servicio de 
Medicina Interna del Hospital Centro Médico ABC porque pre-
sentaba signos y síntomas clásicos de este síndrome.

Palabras clave: Síndrome de Sneddon, livedo racemosa, even-
to vascular cerebral isquémico, crisis convulsivas.

Nivel de evidencia: IV.

En el presente artículo damos a conocer el caso de 
una mujer que presentó signos y síntomas caracte-
rísticos de este síndrome, así como una revisión de la 
literatura existente.

CASO CLÍNICO

Mujer de 38 años. Acudió a nuestro servicio por pre-
sentar cuadro clínico de un mes de evolución consis-
tente en dermatosis generalizada caracterizada por 
lesiones maculopapulares que le ocasionaban pru-
rito. Asimismo, inició con crisis convulsivas de tipo 
parcial compleja, las cuales se presentaban diaria-
mente. La dermatosis fue resistente a tratamiento 
con antihistamínicos.

La paciente refería presentar alteraciones en la 
memoria reciente desde hace aproximadamente 10 
años, sintomatología que había progresado con el 
paso del tiempo.

En la exploración física, destacó la presencia de 
presión arterial de 140/90, con ruidos cardiacos arrít-
micos. En la piel presentaba dermatosis diseminada 
de forma bilateral y simétrica que afectaba princi-
palmente a la cara, tronco y extremidades, caracteri-
zada por erupción maculopapular y livedo racemosa 

ANTECEDENTES

El síndrome de Sneddon se caracteriza por la asociación 
de eventos vasculares cerebrales isquémicos con la pre-
sencia de livedo racemosa. Fue descrito por vez primera 
en 1965 por el dermatólogo británico Sneddon quien re-
portó el caso de seis pacientes con estas características.1

La incidencia del síndrome de Sneddon se ha cal-
culado en cuatro por cada millón de personas al año. 
Generalmente este síndrome afecta a mujeres jóve-
nes (25-42 años).2 Se ha estimado que el síndrome 
de Sneddon es la causa en uno de cada 2,000 eventos 
vasculares cerebrales isquémicos.3,4 La edad media 
de presentación se ha reportado a los 38 años.5
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(Figura 1), uñas sin cambios macroscópicos. Se le 
realizó capilaroscopia, encontrándose patrón suges-
tivo de enfermedad de la colágena, así como micro-
trombo en uno de los capilares (Figura 2).

Se solicitaron marcadores de enfermedad inmu-
nológica, encontrándose fracciones del complemento 
discretamente por debajo de rangos normales: C3 en 
70.7 mg/dL (76-181 mg/dL) y C4 en 6 mg/dL (12-52 
mg/dL), así como el anticoagulante lúpico positivo; 
los anticuerpos IgM antifosfatidilcolina, IgG e IgM 
anticardiolipinas e IgG antifosfatidilserina resulta-
ron positivos. La biometría hemática, electrolitos sé-
ricos, química sanguínea y examen general de orina 
se encontraron sin alteraciones.

Posteriormente, fue solicitado realizarle a la pa-
ciente un electroencefalograma, el cual reportó foco 
epileptiforme en lóbulo temporal derecho. En la re-
sonancia magnética de encéfalo se observó importan-
te atrofia córtico-subcortical con prominencia de los 
surcos, sugestivo de degeneración por enfermedad 
microangiopática, así como algunas zonas en sustan-
cia blanca de leucoaraiosis y algunas zonas de hiper-

intensidad a nivel del lóbulo frontal izquierdo, suges-
tivas de infartos antiguos (Figura 3).

En el electrocardiograma llamó la atención la pre-
sencia de extrasístoles ventriculares monomórficas 
aisladas. Se le realizó un ecocardiograma en el cual 
se observó discreto engrosamiento de la válvula mi-
tral en su velo anterior e insuficiencia mitral mode-
rada. Por último, se llevó a cabo biopsia de piel, sin 
embargo, los hallazgos fueron inespecíficos.

DISCUSIÓN

El caso aquí referido presentó la asociación clásica 
de eventos vasculares cerebrales isquémicos y livedo 
racemosa que definen al síndrome de Sneddon. La 
livedo racemosa se diferencia de la livedo reticularis 
por la forma, presentando la primera un patrón de 
círculos discontinuos, dando la impresión de un pa-
trón más amplio que la livedo reticularis y, a diferen-
cia de esta última, no desaparece con el calor.

La base fisiopatológica de ambas entidades es una 
disminución de flujo sanguíneo hacia la dermis. Esta 

Figura 3. Resonancia magnética de encéfalo. Se muestran secuencias 
T1. A, corte sagital en el que se demuestra importante atrofi a cortical. B, 
corte axial en el que se observan imágenes hiperintensas (fl echa) a nivel 
de lóbulo frontal izquierdo compatible con microinfartos.
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Figura 1.

Dermatosis diseminada que afecta 
principalmente tronco y extremidades, 
caracterizada por erupción maculo-
papular (A) y con presencia de livedo 
racemosa (B).

Figura 2. Capilaroscopia de dedo de la mano en la que se aprecian capi-
lares sanguíneos tortuosos, dilatados, con microtrombo (fl echa).

AA

AA

BB

BB



Montell GM y cols. Síndrome de Sneddon

An Med (Mex) 2013; 58 (4): 272-275
274

www.medigraphic.org.mx

Este documento es elaborado por Medigraphic

dermatosis se presenta por lo general en tronco, 
glúteos o extremidades. La erupción maculopapular 
que presentó nuestra paciente no está descrita como 
parte de la presentación del síndrome de Sneddon, 
posiblemente sea un signo más del mismo no descrito 
hasta ahora o bien una reacción alérgica sobrepues-
ta. La prevalencia de anticuerpos antifosfolípido en 
esta patología varía de un 0-85% dependiendo de la 
serie.6-7

La sintomatología neurológica descrita en la 
literatura es amplia y ésta depende de la localiza-
ción anatómica de la isquemia cerebral, los sínto-
mas descritos incluyen ataques isquémicos tran-
sitorios, hemiplejia, hemihipoestesia, hemianop-
sia, temblor, parálisis facial central, mielopatía 
y encefalopatía aguda.5,8-10 La presencia de crisis 
convulsiva se ha descrito con mayor frecuencia en 
pacientes que presentan anticuerpos antifosfolí-
pidos.11

Otras manifestaciones del síndrome de Sneddon 
incluyen hipertensión arterial sistémica, la cual se 
presenta hasta en un 60-80% de los casos;12,13 asi-
mismo, se han descrito asociaciones con valvulo-
patías cardiacas.14,15 No se conoce con certeza cuál 
es la fisiopatología de esta enfermedad, al parecer 
el común denominador de las manifestaciones cu-
táneas y neurológicas es la presencia de trombosis 
del sistema arterial y arteriolar.16,17 La ya comen-
tada asociación de valvulopatías ha despertado la 
sospecha de que algunos de los eventos vasculares 
isquémicos sean de origen cardioembólico. El diag-
nóstico es principalmente clínico, ante la asociación 
de livedo racemosa y eventos vasculares cerebrales 
isquémicos. Algunos estudios de laboratorio e ima-
gen, así como biopsia de piel pueden ayudar al diag-
nóstico, sin embargo, al momento todos los estudios 
que apoyan el diagnóstico por sí solos son muy poco 
específicos.

Histopatológicamente se demuestran datos de in-
flamación en la íntima de las arteriolas acompañado 
de desprendimiento de células endoteliales y depósito 
de fibrina, lo que lleva a una oclusión parcial de la 
luz.18,19 El hallazgo de estas características histopa-
tológicas ha demostrado ser el criterio diagnóstico 
más específico; sin embargo, la sensibilidad puede 
ser tan baja como de un 30%.

El manejo del síndrome de Sneddon es controver-
sial, el uso de nifedipino ha demostrado disminuir 
la livedo racemosa, no obstante, no tiene utilidad en 
la prevención de eventos vasculares cerebrales.6 No 
existe un manejo específico, el tratamiento con anti-
hipertensivos, agentes antiplaquetarios y anticoagu-

lación han demostrado prevenir la progresión de la 
demencia.20

El pronóstico de esta enfermedad es por lo general 
desalentador, se trata de una patología crónica, reci-
divante y generalmente progresiva.

CONCLUSIONES

Este síndrome es una entidad poco frecuente, sin 
embargo, dado el mal pronóstico que conlleva, es im-
portante conocerlo y sospecharlo ante la presencia de 
signos y síntomas característicos.
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