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Sindrome de Sneddon. Informe de un caso
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RESUMEN

El sindrome de Sneddon se caracteriza por eventos vasculares
cerebrales isquémicos que se relacionan por la presencia de li-
vedo racemosa asociado con anticuerpos antifosfolipidos, hip-
ertension arterial, crisis convulsivas y valvulopatias cardiacas.
Es una enfermedad muy poco frecuente y de mal pronéstico, y
su fisiopatologia no se conoce con certeza. Presentamos el caso
de una mujer de 32 anos quien fuera atendida en el Servicio de
Medicina Interna del Hospital Centro Médico ABC porque pre-
sentaba signos y sintomas clasicos de este sindrome.

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

Nivel de evidencia: IV,

ANTECEDENTES

El sindrome de Sneddon se caracteriza por la asociacién
de eventos vasculares cerebrales isquémicos con la pre-
sencia de livedo racemosa. Fue descrito por vez primera
en 1965 por el dermatélogo britanico Sneddon quien re-
porto el caso de seis pacientes con estas caracteristicas.!

La incidencia del sindrome de Sneddon se ha cal-
culado en cuatro por cada mill6n de personas al ano.
Generalmente este sindrome afecta a mujeres jove-
nes (25-42 afos).2 Se ha estimado que el sindrome
de Sneddon es la causa en uno de cada 2,000 eventos
vasculares cerebrales isquémicos.?* La edad media
de presentacién se ha reportado a los 38 afos.?
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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.

En el presente articulo damos a conocer el caso de
una mujer que presenté signos y sintomas caracte-
risticos de este sindrome, asi como una revisién de la
literatura existente.

CASO CLINICO

Mujer de 38 anos. Acudié a nuestro servicio por pre-
sentar cuadro clinico de un mes de evolucién consis-
tente en dermatosis generalizada caracterizada por
lesiones maculopapulares que le ocasionaban pru-
rito. Asimismo, inicié con crisis convulsivas de tipo
parcial compleja, las cuales se presentaban diaria-
mente. La dermatosis fue resistente a tratamiento
con antihistaminicos.

La paciente referia presentar alteraciones en la
memoria reciente desde hace aproximadamente 10
anos, sintomatologia que habia progresado con el
paso del tiempo.

En la exploracion fisica, destacé la presencia de
presion arterial de 140/90, con ruidos cardiacos arrit-
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 erupcién maculopapular y livedo racemosa
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(Figura 1), unas sin cambios macroscépicos. Se le
realiz6 capilaroscopia, encontrandose patrén suges-
tivo de enfermedad de la colagena, asi como micro-
trombo en uno de los capilares (Figura 2).

Se solicitaron marcadores de enfermedad inmu-
nolégica, encontrandose 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), asi como el anticoagulante ltpico positivo;
los anticuerpos IgM antifosfatidilcolina, IgG e IgM
anticardiolipinas e IgG antifosfatidilserina resulta-
ron positivos. La biometria hematica, electrolitos sé-
ricos, quimica sanguinea y examen general de orina
se encontraron sin alteraciones.

Posteriormente, fue solicitado realizarle a la pa-
ciente un electroencefalograma, el cual report6 foco
epileptiforme en 16bulo temporal derecho. En la re-
sonancia magnética de encéfalo se observé importan-
te atrofia cortico-subcortical con prominencia de los
surcos, sugestivo de degeneracién por enfermedad
microangiopatica, asi como algunas zonas en sustan-
cia blanca de leucoaraiosis y algunas zonas de hiper-

Figura 2. Capilaroscopia de dedo de la mano en la que se aprecian capi-
lares sanguineos tortuosos, dilatados, con microtrombo (flecha).
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intensidad a nivel del 16bulo frontal izquierdo, suges-
tivas de infartos antiguos (Figura 3).

En el electrocardiograma llamé la atencion la pre-
sencia de extrasistoles ventriculares monomoérficas
aisladas. Se le realiz6 un ecocardiograma en el cual
se observé discreto engrosamiento de la valvula mi-
tral en su velo anterior e insuficiencia mitral mode-
rada. Por ultimo, se llev6 a cabo biopsia de piel, sin
embargo, los hallazgos fueron inespecificos.

DISCUSION

El caso aqui referido present6 la asociacién clasica
de eventos vasculares cerebrales isquémicos y livedo
racemosa que definen al sindrome de Sneddon. La
livedo racemosa se diferencia de la livedo reticularis
por la forma, presentando la primera un patrén de
circulos discontinuos, dando la impresiéon de un pa-
trén mas amplio que la livedo reticularis y, a diferen-
cia de esta altima, no desaparece con el calor.

La base fisiopatolégica de ambas entidades es una
disminucién de flujo sanguineo hacia la dermis. Esta

Figura 1.

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

Figura 3. Resonancia magnética de encéfalo. Se muestran secuencias
T1. A, corte sagital en el que se demuestra importante atrofia cortical. B,
corte axial en el que se observan imagenes hiperintensas (flecha) a nivel
de Iobulo frontal izquierdo compatible con microinfartos.
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dermatosis se presenta por lo general en tronco,
glateos o extremidades. La erupcién maculopapular
que present6 nuestra paciente no estd descrita como
parte de la presentacion del sindrome de Sneddon,
posiblemente sea un signo mas del mismo no descrito
hasta ahora o bien una reaccién alérgica sobrepues-
ta. La prevalencia de anticuerpos antifosfolipido en
esta patologia varia de un 0-85% dependiendo de la
serie.57

La sintomatologia neurolégica descrita en la
literatura es amplia y ésta depende de la localiza-
ci6én anatémica de la isquemia cerebral, los sinto-
mas descritos incluyen ataques isquémicos tran-
sitorios, hemiplejia, hemihipoestesia, hemianop-
sia, temblor, paréalisis facial central, mielopatia
y encefalopatia aguda.?>819 La presencia de crisis
convulsiva se ha descrito con mayor frecuencia en
pacientes que presentan anticuerpos antifosfoli-
pidos.1!

Otras manifestaciones del sindrome de Sneddon
incluyen hipertensiéon arterial sistémica, la cual se
presenta hasta en un 60-80% de los casos;'%!? asi-
mismo, se han descrito asociaciones con valvulo-
patias cardiacas.'#1® No se conoce con certeza cudl
es la fisiopatologia de esta enfermedad, al parecer
el comtn denominador de las manifestaciones cu-
taneas y neuroldgicas es la presencia de trombosis
del sistema arterial y arteriolar.'%17 La ya comen-
tada asociacién de valvulopatias ha despertado la
sospecha de que algunos de los eventos vasculares
isquémicos sean de origen cardioembélico. El diag-
nostico es principalmente clinico, ante la asociaciéon
de livedo racemosa y eventos vasculares cerebrales
isquémicos. Algunos estudios de laboratorio e ima-
gen, asi como biopsia de piel pueden ayudar al diag-
néstico, sin embargo, al momento todos los estudios
que apoyan el diagnéstico por si solos son muy poco
especificos.

Histopatol6gicamente se demuestran datos de in-
flamaci6n en la intima de las arteriolas acompanado
de desprendimiento de células endoteliales y depdsito
de fibrina, lo que lleva a una oclusién parcial de la
luz.'®19 El hallazgo de estas caracteristicas histopa-
tolégicas ha demostrado ser el criterio diagnéstico
mas especifico; sin embargo, la sensibilidad puede
ser tan baja como de un 30%.

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

laciéon han demostrado prevenir la progresion de la
demencia.?’

El pronéstico de esta enfermedad es por lo general
desalentador, se trata de una patologia crénica, reci-
divante y generalmente progresiva.

CONCLUSIONES

Este sindrome es una entidad poco frecuente, sin
embargo, dado el mal pronéstico que conlleva, es im-
portante conocerlo y sospecharlo ante la presencia de
signos y sintomas caracteristicos.
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