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Resumen

Un Caso de Sindrome de Sneddon.

En el presente trabajo se muestra un caso de
sindrome de Sneddon, que se caracteriza por la
asociacion de livedo reticularis 'y lesiones
isquémicas cerebrales. La prevalencia de este
sindrome es muy baja, con una incidencia anual de 4
por cada millén de habitantes. La tendencia natural
de la enfermedad es a la recidiva de la isquemia
cerebral. El tratamiento debe orientarse hacia la
anticoagulacién prolongada, para evitar el deterioro
neurolégico progresivo y la demencia.
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Summary

A Case of Sneddon syndrome.

In this paper, a case of Sneddon syndrome is
presented, which is characterized by the association
of reticularis livedo and ischemic brain injury. The
prevalence of this syndrome is very low, with an
annual incidence of 4 per million inhabitants. The
natural tendency of the disease is recurrent cerebral
ischemia. Treatment should be directed toward
prolonged anticoagulation to prevent progressive
neurological impairment and dementia.
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Introduccion

El sindrome de Sneddon se caracteriza por la
asociacion de livedo reticularis 'y lesiones
isquémicas cerebrales. Predomina en mujeres
jovenes [6] entre 20 a 42 afios[2]. Puede asociarse
con la presencia de anticuerpos antifosfolipidos,
aunque la prevalencia de estos es muy variable [3].
La livedo reticularis puede presentarse en tronco,
abdomen y extremidades. Aparece antes que la
clinica de isquemia cerebral en mas de la mitad de
los pacientes [4]. El dato caracteristico en la biopsia

cutanea es la presencia de oclusion arteriolar
secundaria a proliferacion de la intima [11], aunque
este dato no siempre est4 presente, resultando la
biopsia normal.

Las manifestaciones mas frecuentes son las
derivadas de la isquemia cerebral [1], como la
presencia de cefalea, accidente isquémico
transitorio, hemiparesia, alteraciones de la
sensibilidad o defectos en el campo visual [9].
También pueden observarse alteraciones en las
valvulas cardiacas, hipertension y cardiopatia
isquémica [5], asi como sintomas derivados de la
isquemia en diversas localizaciones.

No existe una indicacion clara sobre el tratamiento.
Algunos autores recomiendan la anticoagulacion del
paciente para evitar recidiva de los episodios
isquémicos, sin embargo otros sugieren que la
antiagregacion puede ser suficiente.

La prevalencia de este sindrome es muy baja, con
una incidencia anual de 4 por cada millon de
habitantes [7]. Las series de esta enfermedad son
escasas y en la mayor parte de los casos se trata de
un sélo paciente joven con livedo reticularis y una o
varias lesiones isquémicas cerebrales. Dada su
rareza referimos aqui el siguiente caso.

Caso clinico

Varon de 51 afios alcohélico y diabético de unos 20
afios de evolucion, que acudié al servicio de
Urgencias por fiebre de hasta 39°, desorientacion,
lenguaje incoherente y alteraciones de conducta de
tres semanas de evolucion. En la exploracion fisica
destacaba livedo reticularis en abdomen y miembros
inferiores (figura 1), un soplo sistélico panfocal y
una hemianopsia homoénima derecha. ElI ECG
mostraba un ritmo sinusal y el andlisis un aumento
de la PCR y del fibrindgeno, sin leucocitosis ni
neutrofilia. Se realizaron una TC y una RNM de
craneo, donde se observaron imagenes occipitales
bilaterales sugestivas de cerebritis (mayor la
derecha), con edema perilesional (figura 2).
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Figura 2. Lesiones occipitales bilaterales con edema perilesional y atrofia cortical generalizada.
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Comentarios y conclusiones

No existe un criterio especifico para el diagnostico
de sindrome de Sneddon, que se basa en la
existencia de livedo reticularis e isquemia cerebral,
sin que exista una causa evidente para esta Ultima.
En un paciente diabético de afios de evolucién no es
raro encontrar lesiones isquémicas cerebrales, sin
embargo la edad y la presencia de lesiones
simultaneas bilaterales occipitales no lo sugieren.
Ademas, su asociacién con una marcada livedo
reticularis hacian pensar en un sindrome de
Sneddon. La angio-resonancia no mostr6 lesiones
oclusivas en las arterias cerebrales y, por otra parte,
las alteraciones campimétricas, hemianopsia Yy
cuadrandapnosia, han sido descritas con frecuencia
en los enfermos con sindrome de Sneddon [8,10].
La tendencia natural de la enfermedad es a la
recidiva de la isquemia cerebral. De ahi la
importancia de la anticoagulacion prolongada, para
evitar el deterioro neurol6gico progresivo y la
demencia.
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