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1.RESUMEN Y PALABRAS CLAVE

Presentamos el caso de una paciente de cincuenta y dos afios, con multiples
factores cardiovasculares, mal control tensional con afectacion en Organos
diana (retinopatia hipertensiva), que presenta diversos episodios neuroldgicos,
el primero predominantemente con déficit motor y el segundo con déficit
sensitivo. Ademas de los episodios neurolégicos destaca una afectacion
dermatoldgica compatible con livedo reticularis. Ante esta sintomatologia, en
una paciente joven con alto riesgo vascular y la recurrencia de los episodios
isquémicos cerebrovasculares en el contexto de crisis hipertensivas, junto con
las lesiones dermatolégicas nos encontramos ante un posible Sindrome de
Sneddon. Se trata de una vasculopatia con afectacion de arterias de pequefio y

mediano calibre, de muy baja incidencia. El tratamiento sigue basandose en el



control de los factores cardiovasculares, incidiendo en el control tensional,
tratamiento antiplaquetario y en ciertos casos, tratamiento anticoagulante;
siendo necesario en algunas ocasiones recurrir a intervenciones quirdrgicas

como la angioplastia.

PALABRAS CLAVE: Accidente isquémico cerebrovascular, crisis hipertensiva,

livedo reticularis.

2.INTRODUCCION

El sindrome de Sneddon se trata de una causa rara de vasculopatia trombética
con afectacion de arterias de pequefio y mediano calibre, caracterizado por la
aparicién clinica de livedo racemosa junto con eventos cerebrovasculares
isquémicos. Es una enfermedad cronica, progresiva, arterio-oclusiva de
etiologia desconocida.? También pueden estar involucrados otros 6érganos;
entre ellos suele causar hipertension arterial sistémica, patologia cardiaca
(enfermedad isquémica, infarto de miocardio, valvulopatia), trombosis venosa e
incluso muerte fetal. 3

Este sindrome es raro con una incidencia estimada de cuatro de un millén por
afo y afecta principalmente a mujeres jovenes con un inicio medio en la tercera
década de la vida.! Esta fuertemente asociado con la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos. Los anticuerpos antifosfolipidos estan elevados en mas de la
mitad de los casos, pero su papel en la patogénesis o asociacién con esta
vasculopatia sigue sin estar claro. En un cuadro de demencia en pacientes
jovenes también debe investigarse exhaustivamente para descartar la
posibilidad de encontrarnos ante este sindrome. Los hallazgos tipicos de la
piel, la resonancia magnética y la angiografia son pruebas que nos pueden

ayudar al diagnéstico.*

3. DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 52 afos sin alergias medicamentosas conocidas,

fumadora de mas de un paquete al dia y exbebedora habitual, con hipertension



arterial mal controlada con afectacion en 6rgano diana (retinopatia esclero-
hipertensiva), dislipemia y sindrome metabdlico, con hipertiroidismo y crisis

gotosas de repeticion.

Ingres6 en nuestro centro a cargo de Medicina Interna en Junio de 2009 por un
cuadro neurologico motor con hemiparesia de miembro superior izquierdo
(MSI) compatible con una enfermedad cerebrovascular aguda de pequefio
vaso. En tratamiento habitual con Atenolol 50 mg/dia, Acido acetil salicilico 300
mg/dia, Atorvastatina 40 mg, Higrotona 50 mg/dia, Manidipino y alprazolam 0,5

mg.

Tras ese ingreso acudio a revisibn en consultas externas a los tres meses,
manteniendo discreta hemiparesia izquierda, con disminucion de la agudeza
visual y cefalea asociada. Continuaba fumando, con buen control tensional y

dieta adecuada, tomando correctamente toda su medicacion.

Tras un afio de seguimiento, persistia la clinica con cierta hemiparesia, mas
acentuada en miembro superior izquierdo, con pérdida de equilibrio y
lateralizacion hacia la izquierda y cuadros autolimitados de parestesias,
asociado a cefalea intensa, disminucion de agudeza visual y afectacion

dérmica en miembros inferiores compatibles con livedo reticularis.

A la exploracion fisica, la paciente presentaba buen estado general,
normocoloreada, bien hidratada y perfundida. A la auscultacion cardiaca,
ritmica, sin soplos ni roces. No soplos carotideos. Buen murmullo vesicular
bilateral sin ruidos patolégicos. Disminucién de fuerza I11/V en miembro superior
izquierdo; sin otra focalidad neuroldogica. No signos de trombosis venosa
profunda en miembros inferiores, sin edemas, con pulsos periféricos
palpables.Presencia de lesiones compatibles con livedo reticularis en miembros

inferiores.

Ante el cuadro descrito, se decide valoracion por dermatologia, oftalmologia y

la realizacion de las siguientes pruebas diagnoésticas:
-Analitica de sangre: Hemograma, bioquimica, perfil abdominal normal.

Perfil lipidico: Triglicéridos 300 mg/dl, colesterol total 291 mg/dl, HDL 34 mg/dl,
LDL 216 mg/dl.



Factor reumatoide, crioglobulinas, anticuerpos antinucleares, anticuerpos

antifosfélipos negativos. Proteinograma normal.
-Analitica de orina: Sin hallazgos. Microalbuminuria negativa.
-Electrocardiograma: Ritmo sinusal sin alteraciones de la repolarizacion.

-Radiografia de Torax: indice cardiotoracico normal, sin signos de

condensacion ni derrame.

-Doppler de troncos supraadrticos: Minimo engrosamiento del complejo medio
intimal en ambos glomus carotideos, sin signos de calcificacion. Flujo y

direccion normal, con morfologia y velocidades normales en todos los vasos.
-Ecocardiografia transtoracica: sin anomalias estructurales. FEVI conservada.

En Noviembre de 2017 vuelve a sufrir un episodio brusco de acorchamiento en
hemicuerpo izquierdo (facio-braquio-crural) de varios dias de evolucion,
coincidiendo con una crisis hipertensiva (190/100 mmHg). Ante ello, se decide

la realizacion de las siguientes pruebas complementarias:

-TC sin contraste de craneo: El sistema ventricular y los espacios cisternales
dentro de los limites de la normalidad en cuanto a tamafio para la edad del
paciente y el grado de atrofia cortico subcortical que presenta.
El tronco del encéfalo muestra una morfologia y densidad normales.
Presencia de infartos lacunares crénicos en centros semiovales frontal
izquierdo y parietales bilaterales. Disminucién de la densidad en sustancia
blanca periventricular y profunda que afecta a centros semiovales de manera
bilateral y simétrica, compatible con enfermedad isquémica de pequefio vaso.

No se observan lesiones hemorragicas intra ni extraaxiales.

-Resonancia magnética: Discreto grado de atrofia cortical sin predominio por
I6bulos especificos. Espacios cisternales aumentados sin alteraciones.
Se observan lesiones escasamente confluentes, hiperintensas en T2 en la
sustancia blanca subcortical profunda, y en centros semiovales sin edema ni
efecto masa asociados de localizacion frontoparietal. Lesiones periventriculares
que predominan en regiones periariales. Las lesiones muestran un patrén
vascular y sugieren enfermedad isquémica de pequefio vaso/enfermedad

cerebrovascular crénica. Tronco del encéfalo de morfologia e intensidad de



sefal normales. Cerebelo de aspecto normal sin apreciar lesiones. No existen

lesiones ocupantes de espacio ni desplazamiento de estructuras.

4.DIAGNOSTICO INICIAL Y POSIBLE DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Ictus isquémico lacunar sensitivo puro hemisférico derecho en paciente con
multiples factores de riesgo cardiovasculares, livedo reticularis 'y

microangiopatia craneal.

El diagnostico diferencial debera realizarse con lupus eritematoso, sindrome
antifosfolipido, crioglobulinemias, panarteritis nodosa, paraprotinemias,

vasculitis livedoide, émbolos de colesterol y ateroesclerosis.

5.EVOLUCION

Ante la recurrencia de los episodios cerebrovasculares de origen isquémico en
una paciente joven con multiples factores de riesgo cardiovasculares, se decide
derivacion al departamento de Neurologia de nuestra area, donde se completa

el estudio con las siguientes pruebas complementarias:

-Doppler de troncos supraadrticos: Severa ateromatosis en la bifurcaciéon
carotidea izquierda y el origen de la arteria carétida interna izquierda que
condiciona una estenosis hemodindmicamente significativa y severa.
En la bifurcacion carotidea derecha también se objetivan placas estenosantes
aunque no llegan a condicionar estenosis hemodindmicamante significativa.

Arterias vertebrales permeables con flujo arterial a direcciéon normal.

-Angio-TC de troncos supraaérticos: A nivel de ambas carétidas comunes se
objetiva una luz replecionada correctamente sin defectos ni areas de estenosis,
con paredes lisas. En la arteria carétida interna izquierda se visualiza una placa
mixta con predominio del componente blando con una longitud aproximada de
8,9 mm y que comienza a aproximadamente 5,5 mm de la bifurcacion
carotidea. En el area de mayor estenosis se estima un porcentaje de estenosis
de aproximadamente el 65%. El resto de arteria carétida interna presenta un
calibre normal sin areas de estenosis, replecionandose adecuadamente con el

contraste. En el lado derecho a nivel de la carétida interna proximal justo a nivel



de la bifurcacion carotidea se objetiva una placa mixta con predominio del
componente de calcio que condiciona estenosis de aproximadamente del 55%.
El resto de la cardtida interna derecha presenta un calibre normal sin areas de
estenosis con discreta elongacion en su porcién distal. Hipoplasia de la arteria
vertebral izquierda con aumento de calibre de la arteria vertebral derecha de

forma compensatoria.

-MAPA: Patron No Dipper. Tension arterial (TA) 24 horas: 129,3/72 mmHg; TA
media durante el dia 131,3/72,7 mmHg; TA media durante la noche 122,3/69,5

mmHg.

Ante los datos descritos en las pruebas complementarias, y dada la estenosis
critica severa carotidea bilateral, con expresion de pérdida transitoria de vision
del ojo izquierdo, se decidi6 ingreso en Neurocirugia del hospital Virgen del

Rocio para la realizacidén de arteriografia.

En la arteriografia se visualizd una estenosis del 95% en el origen de la arteria
carétida interna derecha y una estenosis del 97% de la arteria carétida interna

izquierda que se traté mediante angioplastia y stenting.

Actualmente la paciente se encuentra asintomatica, no ha referido nuevos
cuadros neurolégicos, y se pautd tratamiento en relacién al control de sus
factores de riesgo cardiovasculares y doble antiagregacion, decidiéndose alta
con revision en las consultas de Neurologia con el siguiente tratamiento: acido
acetil salicilico 100 mg, clopidogrel 75 mg, atorvastatina 80 mg,
enalapril/hidroclorotiazida 20/25 mg, venlafaxina 75 mg, mirabegron 50 mg.

Se revis6 por Dermatologia, diagnosticandose de lesiones compatibles con

livedo reticularis, sin realizacion de biopsia cutanea.

Ante los cuadros repetidos isquémicos neurolégicos en nuestra paciente joven,
la aparicion concomitante de livedo reticularis y el cuadro hipertensivo
asociado, podria tratarse de un posible Sidrome de Sneedon con anticuerpos

antifosfolipidos negativos.

Diagnaostico final: Enfermedad cerebrovascular cronica con estenosis critica

de ambas arterias carotideas internas en paciente con multiples factores de



riesgo cardiovasculares y sindrome metabdlico. Posible Sindrome de Sneedon

con livedo reticularis.
6.DISCUSION

El sindrome de Sneddon se trata de una causa rara de vasculopatia trombdtica
con afectacion de arterias de pequefio y mediano calibre, caracterizado por la
aparicion clinica de livedo racemosa junto con eventos cerebrovasculares

isquémicos.?

Presentamos este caso clinico, dada la coincidencia de accidentes isquémicos
cerebrovasculares de repeticion junto con la aparicion de livedo reticularis en

una paciente mujer joven, en el contexto de crisis hipertensivas.

La importancia de este caso clinico también radica en la rareza de esta
patologia (Sd de Sneedon), siendo una patologia de baja prevalencia, y por

tanto, de interés.

La etiopatogenia del sindrome de Sneddon es poco conocida. Se sugiere la
existencia de un patron de herencia autosomico dominante, aunque la base
etiopatogénica es desconocida. Tampoco se ha podido establecer una relacién
definitiva entre el consumo de tabaco y el uso de anticonceptivos orales,
aunque si hay una asociacion clara relacionada con una mayor incidencia de
hipertension arterial y valvulopatia mitral y aortica en estos pacientes. El
accidente vascular cerebral es la manifestacion neurolégica mas frecuente,
siendo la afectacién de la arteria cerebral media mas frecuente que la de la
arteria cerebral posterior. Hay otras formas de expresion neurologica del
sindrome de Sneddon; como son el accidente vascular transitorio, la crisis
comicial y, en casos muy evolucionados, la demencia vascular. Algunos
autores han descrito la cefalea y el vértigo como manifestaciones propias del
sindrome de Sneddon y que suelen preceder a las manifestaciones tipicamente
cerebrovasculares.® En nuestra paciente la clinica de cefalea casi siempre se

ha mantenido en las distintas revisiones clinicas.

El mecanismo patogénico de las lesiones vasculares cerebrales no esta claro y
probablemente es multiple. Se sabe que los vasos cerebrales estan afectados

por una hiperplasia intimal no inflamatoria.®



La livedo reticularis, con afectacion de extremidades inferiores, nalgas y tronco,
es un signo constante y progresivo, y que suele ser en la mayoria de los
pacientes el primer sintoma. La asociacion de sindrome antifosfolipido y
sindrome de Sneddon ha sido muy discutida en los dltimos afios y permanece
sin aclarar. La mayoria de autores piensan que solo representa un fenomeno

asociado, y esto justificaria que no sea frecuente en estos pacientes.®

Como pruebas complementarias no hay ninguna prueba de confirmacion
absoluta, pero si que cobran especial interés el uso del TC craneal y la
Resonancia magnética nuclear; siendo también el estudio histolégico cutaneo

de especial relevancia.

La resonancia magnética nuclear cerebral pone de manifiesto multiples
lesiones isquémicas, incluso en la mayoria de pacientes en que el estudio
mediante TC es normal, y que se visualizan como hiperintensas en T2 e
hipointensas en T1. Aunque inespecifica, la asociacion de infartos cortico-
subcorticales extensos con hiperintensidad de sustancia blanca en T2, que
respeta ganglios basales y lesiones en el cerebelo, es sugestivo de sindrome
de Sneddon.®

Para encontrar los hallazgos histologicos que originan el cuadro, las muestras
de piel deben de ser tomadas del area central blanquecina de la livedo y no de
la periferia; aunque en nuestra paciente no se ha tomado la muestra por parte
de Dermatologia.

No existen en la literatura médica series comparativas de los diferentes
tratamientos utilizados en el sindrome de Sneddon, aunque existe coincidencia
en la seguridad del tratamiento con antiagregantes plaguetarios.® El uso de
corticoides orales o inmunosupresores no han demostrado prevenir los eventos
cerebrovasculares, incluso pueden producir un empeoramiento del cuadro.
Como principal agravante de la enfermedad, es fundamental el control de la
hipertension, asi como de los demas factores de riesgo cardiovascular.

Como marcador pronoéstico, se ha visto una correlacion entre los niveles
séricos de colesterol y el grado de progresion clinica. Posiblemente, ademas,
existan factores hormonales que influyan en la enfermedad, lo que podria
explicar el predominio en mujeres y el empeoramiento de los sintomas con

anticonceptivos orales o el embarazo.®



Por tanto, es muy importante en estos pacientes el buen control de los factores

cardiovasculares, seguimiento a largo plazo con tratamiento antihipertensivo y

antiplaquetario, junto con controles y medicion de la presion arterial

ambulatoria.
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8.ANEXOS

1. Livedo reticularis

2. Livedo reticularis

3. Angioplastia arteria caroétida interna
derecha




