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OSSZEFOGLALAS:

A szerzok 3 no- és 1 férfi beteg eset bemu-
tatdsa kapcsdn ismertetik a jellegzetes gene-
ralizdlt livedo racemosa és az agyi ischaemi-
ds vascularis insultus egyiittes eloforduldsdt.
Részletesen leirjak a klinikai tiineteket, a
diagnézis lehetdségeit, valamint a kezelés
szempontjait. Felhivjdk a figyelmet erre a ke-
véshé ismert szindrémdra, ahol a bértiinetek
gyakran évekkel megeldzik az idegrendszeri
eltéréseket és ezért lehetoség nyilik a beteg-
5ég korai felismerésére és kezelésére.

Kulcsszavak:
livedo racemosa generalisata,
cerebrovascularis laesio

SUMMARY:

Authors demonstrate in connection with
four cases (3 female and | male-patient)
common occurrence of characteristic gene-
ralized livedo racemosa and vascular insult
of brainischemia. Clinical symptoms, diag-
nostic possibilities as well as standpoints of
treatment are described in detailed form. At-
tention is drawn to this somewhat unfamiliar
syndrom, where skin-symptoms frequently
develop years before neurotic deviations,
and therefore it is possible to recognize and
to treat the disease at an early stage.
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A Sneddon-syndroma a bdr és az agyi erek
érelzardddsdval jaré tlinetegyiittes, melyet
Sneddon irt le eldszor 1965-ben (18). 6 olyan
beteg koresetét ismertette, akiknél generali-
zalt livedo racemosa és ischaemids cerebro-
vascularis tiinetek egyiittesen fordultak el6.
A bér és az idegrendszeri 1€ziok kozott szo-
rosabb kapcsolatot tételezett fel, amelyet va-
zo-okkluziv kérfolyamatra vezetett vissza.
Azéta a szindromat tobben megerdsitették,
hazankban az elsd koresetet 1991-ben kizol-
tiik (19). Az utébbi idében az antifoszfolipid

antitestekkel és az SLE-vel vald kapcsolatit
figyeliék meg. Ezt — az ugy tlnik nem is
olyan ritka — neuro-kutan szindrémat négy
betegiink kapcsdn mutatjuk be, akiknél rész-
letes klinikai vizsgdlatokat és antifoszfolipid
antitest meghatdrozasokat is volt alkalmunk
végezni.

Esetismertetések:

A négy beteg koziil harom n6, egy férfi. Mind-
hdrom nébeteg anamnézisében szerepel fogam-
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zdsgitl6 szedés néhany évig (Infecundin, Bisecu-
rin, Ovidon, Rigevidon), valamint két betegnél
fordult el korasziilés, spontin abortusz, illetve
magzati elhalds. A betegek idegrendszeri tiineteit
Jjoval megeldzték a bortiinetek. 1988 és 1991 ko-
z0tt egy, illetve két alkalommal keriiltek kérhazi
felvételre acut cerebrovascularis insuffitientia, va-
lamint transitorikus ischaemids attack miatt.
Mindegyik beteg évek 6ta kiilonbozd silyossdgi
hiperténidban szenved. Az anamnesztikus adato-
kat az 1. tdblazatban foglaltuk tssze.

Bértiineteik 6-20 év 6ta 4llnak fenn, melyek
kiiléndsen levetkdzés utdn néhdny perccel litha-
tok igen jol, a legkifejezettebben a deréktijon, glu-
teusokon, illetve a combokon fadgszertien, vala-
mint hdlézatosan elrendez8dé, elmosédott széld,
livid v6rds foltok formdjdban. A rajzolat a végta-
gok proximalis részein inkdbb fadgszerden és erd-
sebb, mig distalis irdnyban hélészer( és halvi-
nyabb. A livid elszinez3dés a tdrzson keresztiri-
nyt, a végtagokon pedig hosszanti irdnyi lefutdst
ad. Foként a kézfejeken mérsékelt akrociandzis
lathaté (1. abra).

A betegeknél részletes belgyogydszati, ideg-
gydgydszati, szemészeti, valamint carotis Dopp-
ler, computer tomographids és echocardiographids
vizsgilat (ortént. A vizsgdlatok eredményeit a 2.
tabldzatban 6sszegeztiik (2, 3. 4bra). A szemészeti
konzilium a hipertonidnak megfeleld szemfenéki
képet irta le mind a 4 betegnél.

1. tablazar
A Sneddon-syndromas betegek anamnesztikus adatai

1. dbra
A fartdjékon és a combokon elhelyezkedd
fadgszerd, livid erythemds rajzolat.

Beteg Nem Kor Bértiinetek Neuroldgia Hipertonia
fenndlldsanak fenndllasi
idGtartama ideje (év),
(év) stlyossaga

L né 47 18 1990: 14
Emollitio kézepes
cerebri
1991: TIA

2, férfi 66 20 1988: 5
Emollitio enyhe
cerebri
1991:

Emollitio
cerebri

3 nd 48 6 1987: 17
Emollitio ingadozd
cerebri

4, nd 46 8 1987: 12
Emollitio enyhe
cerebri

Révidités: TIA: Transitorikus ischaemids attack
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2. tablazat

Klinikai és eszkozos vizsgalatok eredményei

Beteg Neurologia Carotis Echocardio- Computer
Doppler graphia Tomographia
1. - b. 0. cent- kis fibri- negativ J. 0. occipi-
ralis facia- nes plakkok talisan ki-
lis paresis (mko.) terjedt hy-
podensitas,
- alaxias jaras frontalisan
hypodens
- lassult goc
pszichomoto-
rium
2. - bal oldali kis meszes Bal kamra Multiplex
hemiparesis plakkok hypertrophia hypodens
{mko.) MI gocok
- paretiko- Hydrocephalus
ataxias jards int. et. ext.
- lassult
pszichomotorium
3. - j. 0. centralis inhomogen MS mko. szdmos
facialis plakk MI hypodens
paresis (j. 0. Al goc
Jj. 0. hemiparesis
4. - dysgraphia fibrines Mitralis atrophia
plakkok vitorldkon cerebri
- dyslexia, (mko.) kisfokud mko. hypo-
dyscalculia meszesedés dens gacok
- min. aphasia
- paretiko-
ataxias jaras

Réviditések:

mko: mindkét oldal

MS: Mitralis stenosis
MI: Mitralis insuffitientia
Al Aorta insuffitientia

j- 0.1 jobb oldal
b. 0.: bal oldal
min.: minimalis

3. dbra
A 2. beteg computer tomogramja: mindkét félte-
kén nagy kiterjedési hypodens teriiletek, kifeje-
zett hydrocephalus internus és externus.

2. abra
Az 1. beteg computer tomogramja: jobb oldalon
az occipitalis lebenyben, illetve frontalisan kiter-
jedt hypodensitas.
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Laboratériumi vizsgalatok

Rapid Plasma Reagin (RPR)-reakcid, vorosvér-
test siillyedés, trombocita, fehérvérsejt, hematok-
rit, hemoglobin, minGségi vérkép, koleszterin,
triglicerid, HDL-koleszterin, mdj- illetve vese
funkcio, vizelet normalisak, illetve eltérés nélkiili-
ek. Az alvaddsi paraméterek (prothrombin, alva-
ddsi- és vérzési ido, fibrinogén), valamint az 6ssz
fehérje, elfo, immun elfo, Gsszkomplement
(CHso), C3- komplement, immunkomplex normdlis
tartomdnyban. Hidegagglutinin, kryoglobulin ne-
gativ, kryofibrinogén 2 betegnél volt pozitiv. La-
tex a 3. betegnél 2 + pozitiv, a tébbieknél negativ.
Autoantitestek koziil anti-DNA (RIAkit, Amers-
ham), ANF, LE-sejt, Reuma faktor negativak. SS-
A, 55-B autoantitestek a 3. betegnél pozitivak,
tobbieknél negativak, valamint a trombocita- és
granulocitaellenes antitestek is negativak. Az anti-
foszfolipid antitestek koziil a cardiolipinellenes
antitest (ELISA) 3 betegnél normdl tartoméanyban
volt, a 4, betegnél pedig az IgG tipusi antitest
emelkedett volt. A lupus anticoaguldns mindegyik
betegnél negativ. Az endothel sejt ellenes antitest
(komplement medialta endothel sejt ellenes citoto-
xicitdsi reakcid) a 3., 4. betegnél pozitiv.

Egy betegnél végeztiink szivettani vizsgalatot
(punch-biopsia a livedos teriiletrdl): normalis epi-
dermis, a dermis papillaris rétegében perivascula-
ris, jellegtelen mononukledris besziirGdés.

Korlefolyas, kezelés

A betegeket a vérnyomadscsikkentd szerek (Co-
rinfar, Minipress, Betaloc) mellett napi fél tabletta
Colfaritra, 2x75 mg Curantylra, 2-3x1 tabletta
Trentalra dllitottuk be. Az 1 éves megfigyelési
id6szak alatt a betegek neurolégiai stdtusza nem
romlott. Két beteg részesiilt Trental inflizids kiri-
ban dtmeneti agyi keringési zavar miatt, melyek a
kezelés hatdsdra rendezSdtek.

Megbeszélés:

Alivedo racemosit elGszor Ehrmann irta le
1907-ben, amelyet 6 lues-specifikus tiinetnek
tartott. Azéta tobb mds alapbetegséghez tar-
sulva is megfigyelték, igy tbe, coagulopathia,
kryoglobulinaemidk, plasmocytoma, polycy-
taemia, artérids embolisatio, endangitis obli-
terans, autoimmun kdrképek (dermatomyo-
sitis, SLE). Az esetek egy részében — féként
a generalizdlt formdban — idiopathidsnak bi-
zonyul. Ezek kozott figyelte meg elGszor

Sneddon az ischaemids cerebrovascularis tii-
neteket (18). Az tjabb felmérések szerint a
generalizilt idiopathids livedo racemosds
esetek kozott kovetéses vizsgdlattal kozel
75%-ban lehet agyi keringési zavart kimutat-
ni (13,16).

Az agyi erek érintettsége rendkiviil valto-
zatos cerebrovascularis kdrképeket eredmé-
nyez a TIA-tdl a silyos emollitioig, melye-
kért a kis és a kozépnagy atmérdji cerebralis
erek obliterativ folyamata tehetd felelssé.
Elsdsorban az a.cerebri media parieto-occi-
pitalis 4gait, illetve az a.cerebri posteriort
érinti. Az agyi erek termindlis részén carotis
angiografids vizsgélattal kaliber ingadozaso-
kat, elzarédasokat, illetve kollateralisokat le-
het kimutatni (2, 7, 8).

A neuroldgiai tineteket leggyakrabban a
hemiplegia, hemiparesis jelentik, de fellép-
hetnek epilepsia, migrén, aphasia, dysgrap-
hia, dysarthria stb. képében is. Lefrtak mdr
homonym hemianopsiat, illetve hirtelen fel-
1€p6 kétoldali ldtasvesziést is az a.centralis
retinae szimultdn elzdréddsa miatt (14, 17).
Az idegrendszeri tiinetek az inzultus utén
igen kifejezettek, de viszonylag gyorsan ja-
vulnak, és tobbszor ismétlédhetnek. A cereb-
rovascularis Iézidk prognézisa quo ad vitam
nem rossz, viszont a betegek kognitiv képes-
ségének jelentds csokkenése észlelhetd (em-
I€kezés, koncentrilds). Az agyi infarktusok
végsbsoron siilyos, elsdsorban a corticalis és
a centro-parietalis régidban jelentkezd diffiz
cerebrilis atrophidhoz vezethetnek.

A Sneddon-syndroma kétszer-hdaromszor
gyakoribb a n6knél és tilsillyal a kézépkor
betegeket érinti. A dohédnyzds és fogamzis-
gatlé szedés etiopatogenetikai szerepe még
vitatott. Az esetek j6 részében enyhébb hiper-
tonia is megtaldlhatd, ahogyan a mi esetiink-
ben is (13, 18). A szindréma etiopatogenezi-
se még tisztazatlan (10). Néhdny szerzé sze-
rint genetikai hdttér is lehetséges, autoszoma-
lis domindns orokl&dést feltételezve (6). Mds
szerzOk az endarteritis obliterans kiilonleges
cerebro-kutan manifeszticiojanak tartjak, il-
letve az endothel kdrosit6 faktorok szerepét
vitatjdk, amelyet 2 betegiinknél is megtaldl-
tunk.

Az utébbi idében a szindréma djabb aspek-
tusdt jelentette az, hogy tébb esetben anti-
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foszfolipid antitesteket mutattak ki (12, 15).
Mi, Asherson és mtsaival egyetértésben azo-
kat az eseteket, ahol ezek az ellenanyagok ki-
mutathatdak, a primer antifoszfolipid szind-
rémahoz soroljuk (3, 4). Ezekre jellemzdek
az ismétlodo abortuszok, trombozisok, live-
do racemosa, gangréndk, labszarfekélyek, ki-
terjedt kutdn nekrozisok, silyos akrociand-
zis. Az antifoszfolipid antitesteket hordozd
Sneddon-syndromds betegeket érdemes
gyakrabban ellendrizni, mivel évek milva
SLE-be mehetnek it (3). Nozologiailag ezért
ma a Sneddon-syndromét dgy lehet felfogni,
mint a bérre és az agyi erekre lokalizdlédé
okkluziv, progredidlé arteriopathiit, amely
az antifoszfolipid antitestek megjelenésével
az egész érrendszerre Kiterjedd szisztémds
megbetegedésbe mehet at, amelynek végal-
lomdsat néhidny esetben az SLE jelentheti. Az
ellenanyagok porzitivitdsa esetén a progndzis
is rosszabb, mint azt férfi betegiink esetében
is tapasztaltuk.

Hérom betegnél taldltunk — eddig még csak
szorvanyosan k6zolt — szivbillentyd elvaltoza-
sokat. Ezekben az esetekben vagy antifoszfoli-
pid antitest vagy endothel sejt ellenes ellen-
anyag volt kimutathatd. Kalashnikova és mtsai
nagyobb szimi beteganyagon vizsgdltik a kar-
dialis érintettséget, melyet kapcsolatba hoztak
az anticardiolipin antitestekkel (11).

A Sneddon-syndroma kezelése a pontos eti-
opatogenezis hidgnyaban még megoldatlan. Az
érfal kdrosité nikotin, illetve fogamzasgatlok
keriilése mellett vémyomascsokkentok (elsé-
sorban Ca-antagonistdk), perfuzio javitdk
(pentoxifyllin) és trombocitaaggregacié gatld
szerek (dipyridamol 150 mg/die és acetylsa-
licylsav 1-2 mg/kg/die) kombindcidjat ajinl-
jak. Korszerd kezelésnek szamit egy 1j vérle-
mezke-aggregicid gatld gydgyszer, a ticlopidi-
num (Ticlid) haszndlata. Siilyosabb esetekben
alvadasgatlé kezelést, plazmaferesist, immun-
szuppressziv terapidt alkalmaznak, de az ered-
meények nem meggy6zdek (1, 5, 9, 20).

Végezetiil fontosnak tartjuk kiemelni,
hogy komoly, figyelmeztetd, ramutatd tiinet
legyen a bdr-, ideg-, és belgyogydszok sza-
mdra egyarant a generalizdlt livedo racemo-
sa, amely évekkel megel6zi az idegrendszeri
elviltozasokat. A jellegzetes dermatoldgiai
és neuroldgiai tiinetek alapjan a szindroma
diagndzisanak felallitdsa ma mér nem okoz-
hat kiilonosebb nehézségeket. Ramutatunk

még egyszer a prognézis szempontjabol fon-
tos antifoszfolipid antitestek meghatdrozdsa-
nak jelentoségére, a betegek részletes, foleg
kardiovascularis kivizsgdldsdnak sziikséges-
ségére és a rendszeres ellendrzésre. Ugyan-
csak szem el6tt kell tartani a szoros interdisz-
ciplindlis egyiittmikodést, amellyel a riziké
személyeket koran felismerve lehetéség nyi-
lik a betegek preventiv kezelésére, {gy a su-
lyosabb idegrendszeri 1éziék kialakuldsanak
megel&zésére is.

Kiszonetnyilvanitis
A CT vizsgdlatot dr. Chiovini Kdroly, a carotis
Doppler vizsgdlatot dr. Szelei Béla (Radioldgiai
Osztdly, Kecskemét) az echocardiographids vizs-
gélatot dr. Kerekes Csaba, illetve dr. Téth Agnes
(Kardioldgia, Kecskemét) végezte, amit eziton ki-
vanunk megkoszonni.
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