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Sindrome de Sneddon: livedo reticularis y evento
cerebrovascular en una adolescente de Guatemala
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RESUMEN

El sindrome de Sneddon es una vasculopatia trombdtica sisté-
mica no inflamatoria de vasos de pequefio y mediano calibre
que afecta principalmente la piel y el sistema nervioso central.
De forma excepcional afecta el corazdn, el rifdn y la retina.
Presentamos el caso de una paciente de 18 anos de edad, origi-
naria y residente de San Pedro Sacatepéquez, Guatemala, quien
fue remitida al Area de Dermatologia porque presentaba livedo
racemosa asociado con antecedente de accidente cerebrovas-
cular isquémico y pardlisis del tercer par craneal.

PALABRAS CLAVE: sindrome de Sneddon, livedo racemosa, accidente
cerebrovascular, pardlisis del tercer par craneal.

Introduccién

| sindrome de Sneddon es una vasculopatia trombé-

tica sistémica no inflamatoria en la que se ven asocia-
dos livedo racemosa (en las piernas, el tronco, los glateos,
la cara, las manos y los pies), vasculopatia livedoide,
lesiones cerebrovasculares isquémicas, hipotension, y
trombosis venosas y arteriales extracerebrales, hemipare-
sia, alteraciones visuales, cefalea, disfuncién cognitiva, y
se han reportado casos de pardlisis del tercer par craneal
asociada a una complicacién microvascular.*

Su incidencia se calcula en cuatro en un millén, afecta
principalmente a mujeres de entre 20 y 40 afios de edad,
en varones el dafio aparece a una mayor edad.” La mani-
festacion cutdnea tiende a preceder al cuadro cerebrovas-
cular por afos.’

Se clasifica en tres formas: 1) idiopdtico sin anticuerpos
antifosfolipidos, 2) primario relacionado con positividad

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Sneddon syndrome is a noninflammatory thrombotic vascu-
lopathy of small and medium vessels that mainly affects the
skin and central nervous system. Exceptionally, it affects the
heart, kidney and retina. We present the case of an 18-year-old
female from Guatemala who is referred to the dermatology
area for presenting livedo reticularis associated with a history
of ischemic stroke and third cranial nerve paralysis.

KEYWORDS: Sneddon syndrome, livedo racemosa, stroke, third nerve
palsy.

de los anticuerpos antifosfolipidos, y 3) sistémico asocia-
do con lupus eritematoso con o sin positividad de los an-
ticuerpos antifosfolipidos. El diagnéstico requiere la pre-
sencia de livedo reticularis generalizada con los hallazgos
histopatolégicos en la piel y déficits neurolégicos focales.!

Presentacién de caso

Exponemos el caso de una paciente de 18 afios de edad,
originaria y residente de San Pedro Sacatepéquez, Gua-
temala. Inicialmente la paciente fue evaluada en el Area
de Neurooftalmologia y Reumatologia porque presen-
taba un cuadro de seis afios de evolucién consistente en
la aparicién de manchas rojo-violdceas en los miembros
inferiores, con posterior desarrollo de tlcera en la regién
supramaleolar del pie izquierdo, fiebre, diaforesis noctur-
na, cefalea holocraneana asociada a disminucién progre-
siva de agudeza visual en el ojo derecho y diplopia. Esta
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Figura 1. En la angiorresonancia cerebral se evidencia el area hiperintensa que restringe la difusion del medio de contraste a nivel del tallo cerebral
aspecto anteroseptal derecho, que compromete la arteria basilar del lado derecho, lo que sugiere evento vascular isquémico.

sintomatologia se aumenté posteriormente con vértigo,
ndusea y vomito, hemiparesia del hemicuerpo izquierdo
y parestesia de la hemicara, por lo que fue referida al Area
de Emergencias.

Fue hospitalizada en el Area de Neurologia durante
seis dias, donde se tomé angiorresonancia cerebral en la
que se observé un drea ovalada y elongada hiperinten-
sa en T2 y FLAIR, que restringe la difusién del medio de
contraste, localizada en la porcién anterolateral derecha
del tallo, en relacién con evento isquémico que involucra
ramas de la arteria basilar en el lado derecho (figura 1). De
acuerdo con estos hallazgos se concluyé que la paciente
cursaba con vasculitis en el sistema nervioso central, por
lo que requirié manejo con corticosteroides intravenosos
(metilprednisolona 1 gr IV y c¢/24h durante cinco dias).
Actualmente la paciente tiene una recuperacién satisfac-
toria de la hemiparesia, pero como secuela presenta ptosis
palpebral por parilisis del tercer par craneal.

Después de salir del hospital, la pa-
ciente consulté en la Asociacién Guate-
malteca Anti-Enfermedades Reumadticas
(AGAR) donde le solicitaron anticuer-
pos antifosfolipidos, ANA, VDRL y factor
reumatoideo, los cuales resultaron ne-
gativos, por lo que la refirieron al Insti-
tuto de Dermatologia y Cirugfa de Piel
(Inderma) para toma de biopsia de piel
para confirmar vasculitis cutdnea, y por
su antecedente de pardlisis del tercer
par craneal izquierdo y evento vascular
isquémico en la arteria basilar derecha.

En el examen fisico en Inderma se
evidencié una dermatosis crénica dise-
minada a los miembros superiores, in-
feriores y al abdomen, caracterizada por
multiples venas reticulares rojo-violdceas

lo largo de toda la extensién de los miembros inferiores,
superiores y el abdomen, mds notoria en los miembros in-
feriores; asociada a estas lesiones en el miembro inferior
izquierdo, en la regién supramaleolar interna, presentaba
una cicatriz atréfica de aproximadamente 3 cm de dia-
metro, redondeada, de coloracién café-rojiza, deprimida,
indurada, de bordes regulares bien definidos. También se
observé una hipertricosis en la espalda y en los miembros
inferiores, ademds de papulas, pustulas en frente y ptosis
palpebral derecha (figura 2).

Se realizé una biopsia de piel y el estudio histopato-
l6gico demostré epidermis delgada con fusién de pro-
cesos interpapilares y dreas con exocitosis de linfocitos,
en la dermis papilar y la dermis reticular superficial los
vasos sanguineos se encontraban muy congestivos, in-
cluso formaban trombos en su lumen, se observé infil-
trado inflamatorio por linfocitos y algunos eosinéfilos y
abundante extravasacién eritrocitaria, lo cual sugirié un

que formaban un patrén de livedo reti-
cularis tipo racemosa, que se extiendfa a
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Figura 2. Livedo racemosa en los miembros inferiores, cicatriz de Ulcera antigua en el maléolo interno
del miembro inferior izquierdo.
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Figura 3. Se evidencia unién dermoepidérmica con mdiltiples vasos trombosados.

diagnéstico de vasculopatia trombética y livedo reticula-
ris (figura 3).

Actualmente la paciente presenta remisiéon de los
sintomas neurolégicos y de las tlceras en la piel de los
miembros inferiores, con persistencia de livedo reticula-
ris. Se encuentra en tratamiento en el Area de Reumato-
logia con ciclosporina 50 mg/dia, dcido acetilsalicilico 85
mg/dfa, y deflazacort 30 mg/dia.

Discusion
En 809 de los casos el sindrome de Sneddon se presenta
en mujeres jovenes de 25 a 30 afios de edad. Este caso
muestra las caracteristicas clinicas tipicas del sindrome
de Sneddon dado por afectacién de la vasculatura del
sistema nervioso, que se manifiesta con cefalea, vértigo,
eventos vasculares trombéticos isquémicos, los cuales en
general son transitorios y afectan predominantemente a
la arteria cerebral media. En este caso asociado a dano
de la agudeza visual, diplopia, pardlisis de tercer par y
manifestaciones cutdneas, como el livedo reticularis, el
cual es causado por vasoconstriccién temporal, y el live-
do racemosa, que resulta de un deterioro persistente del
flujo sanguineo periférico causado por la oclusién de ar-
terias pequenas o medianas’ En este caso no se encontré
asociacién con sindrome antifosfolipidos y todos los mar-
cadores de autoinmunidad resultaron negativos. En esta
paciente en particular no se encontré afectacién de otros
érganos, como corazén o rifién.

De acuerdo con una revisién de la literatura que des-
cribe el curso natural de la enfermedad en pacientes con
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sindrome de Sneddon, Wu y colaboradores encontraron
que los eventos neuroldgicos como cefalea se presenta-
ron en 62% de los pacientes, y vértigo u otros trastornos
isquémicos transitorios en 549 de los casos, lo cual coin-
cide con el curso natural de la enfermedad del caso que
reportamos aqui.’

Las manifestaciones cutineas también son altamente
compatibles con la de nuestro caso, este sindrome tiene
predileccién por dano de la piel del tronco (84-89%), los
glateos (68-74%) y las extremidades (1009%). La lesion ele-
mental caracteristica es el livedo reticularis que se define
como un patrén eritematoso violdceo-oscuro, irregular,
similar a una red en la piel, y ésta puede preceder por
afios al inicio del accidente cerebrovascular, como se evi-
denci6 en este caso, donde las lesiones cutdneas aparecie-
ron seis afios antes del evento cerebrovascular.

El diagnéstico diferencial debe ser con algunas enfer-
medades que presentan livedo reticularis, como el lupus
eritematoso sistémico, la poliarteritis nodosa, la crioglo-
bulinemia, otras vasculopatias livedoides, enfermedad de
aglutinacién por frio y arteriosclerosis, entre otros.!

En cuanto a los hallazgos histopatolégicos, general-
mente se encuentra una vasculopatfa oclusiva de los vasos
de pequenio y mediano calibre, que afecta predominan-
temente las arteriolas subcutdneas, con dilatacién capilar
compensatoria y con estasis sanguinea; una revisién de
la literatura demostré, ademds, endarteritis obliterante,
proliferacién de la intima endotelial y de las células mus-
culares lisas de la capa media. Los trombos se forman por
fibrina y células inflamatorias.
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El diagnéstico se realiza con los hallazgos clinicos ca-
racteristicos, la angiorresonancia, biopsia de piel y pruebas
inmunoldgicas, como se hizo en el caso que reportamos.

El tratamiento fundamental es el que se dirige a preve-
nir los eventos cerebrovasculares, esto se logra mediante
los anticoagulantes en caso de que se relacione con anti-
cuerpos antifosfolipidos, y antiagregantes plaquetarios en
caso de que no esté asociado. También se han usado IECAS
e inhibidores de la prostaglandina para el tratamiento.
Para evitar las complicaciones neurolégicas es importante
evitar el uso de anticonceptivos orales y el cigarrillo. Se
ha encontrado que el tratamiento con corticosteroides y
ciclofosfamida no es efectivo." Como marcador prondsti-
co, se ha visto una correlacién entre los niveles séricos de
colesterol y el grado de evolucién clinica.®

Conclusién

El sindrome de Sneddon es una patologia infrecuente
que afecta la piel y el sistema nervioso central. El curso
natural de la enfermedad se caracteriza por las lesiones
cutdneas por livedo racemosa que preceden a los eventos
cerebrovasculares. Este caso nos recuerda la importancia
de que los dermatélogos, los neurélogos y el personal mé-
dico de atencién primaria tengan conocimiento de esta
enfermedad para poder dar un diagnéstico temprano, y
asf evitar al maximo las secuelas neurolégicas que pueden
producir fuerte morbimortalidad y afectar la funcionali-
dad del paciente de manera definitiva. Las manifestacio-
nes clinicas cutdneas y neurolégicas, junto con el estudio
de dermatopatologia y la angiorresonancia son las claves
para el diagnéstico.
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