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   نوبت مرگ داخل رحمي8گزارش يك مورد نابيمار مبتلا به سندرم اسندون  و
  

  2 شهريپور، دكتر رضا باورصاد*1دكتر ناصر شرف الدين زاده
  

  متخصص مغز و اعصاب، دانشگاه علوم پزشكي جندي شاپور اهواز،  استاديار-1
   دستيار مغز و اعصاب دانشگاه علوم پزشكي جندي شاپور اهواز-2

  21/6/86 ، تاريخ پذيرش30/11/85دريافتتاريخ 
  چكيده
، تركيبي از  ضايعات پوستي لويدورتيكولاريس همراه بـا حـوادث حـاد عـروق مغـزي                  )Sneddon(اسندون سندرم   :مقدمه

برخـي بيمـاران بـا      . كنـد  هاي متعدد از جمله كليه و قلب به همراه پوست و مغز را درگير مـي                سندرم مذكور ارگان  . باشد مي
  .شود در اين مقاله يك مورد از سندرم مذكور گزارش مي. اند ت آسپرين و دي پريدامول پروگنوز خوبي داشتهدرياف
 نوبت مرگ داخل رحمـي، اكنـون بـا علائـم ضـعف نيمـه چـپ بـدن و              8باشد كه با سابقه       ساله مي  40 بيمار خانم    :مورد

. ويدورتيكولاريس به بخش نرولـوژي معرفـي گرديـد    به همراه ضايعات پوستي با نماي  ل    7 ديزآرتري و فلج مركزي عصب    
گيـري از ضـايعات پوسـتي     پس از انجام نمونه   . تمامي آزمايشات خوني و سرولوژي و ميكروبيولوژي ايشان منفي بوده است          

لاكت تحت درمان آنتي پ   )  فرم اوليه  اسندون (اندام بيمار ونيز رد نمودن علل ثانويه احتمالي، بيمار مذكور با تشخيص سندرم            
  . قرار گرفت

رسد با در نظر گرفتن احتمال بروز اين سندرم،  به خـصوص در                عليرغم  نادر بودن سندرم مذكور به نظر مي         :گيري  نتيجه
توان با شروع سـريع درمـان مناسـب از           زمان، مي  ضايعات پوستي هم   بيماران جوان مبتلا به علائم درگيري عروق مغزي و        

  . ها جلوگيري نمود رگانگسترش سندرم مذكور به ساير ا
  ، لويدورتيكولاريس، داروهاي آنتي پلاكتاسندون سندرم :واژگان كليدي
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  مقدمه
 بـه  1965رتبه در سـال   براي اولين م   اسندونبيماري  

ايـن  . )1(گـذاري گرديـد    نام بيمار بـا مشخـصات مـذكور نـام         
باشد كه چندين    سندرم نادر يك مجموعه از علائم باليني مي       

باشـد   هاي جوان مـي    كند واغلب در خانم    ارگان را درگير مي   
اگرچه متوسط سن تشخيص بيمـاري در دهـه پـنجم زنـدگي          

  .است
 بـه   1ولاريستركيب ضـايعات پوسـتي لويـدورتيك      

. باشـد   مـي  اسـندون همراه حوادث حاد عروقي مغزي، سندرم       
هـاي    و اغلب در خـانم     )2،  1( در ميليون در سال داشته     4شيوع  
زايـي متعـددي     گرچه علل بيماري  .  سال است  58 تا   22با سن   

زنند ولـي علـت آن نامـشخص         را براي اين سندرم حدس مي     
بيمـاري بـا   رسـد كـه ايـن سـندرم يـك       باشد و به نظر مـي     مي

هـاي   علائم و نـشانه   . )3(باشد تظاهرات يكنواخت و مشابه نمي    
باليني سندرم مذكورشامل درگيري پوستي به صـورت نمـاي          
ــال     ــيه نرمـ ــراه حاشـ ــه همـ ــد بـ ــبكه ماننـ ــنفش رنـــگ شـ بـ

ــدورتيكولاريس( ــزي    ) لوي ــسكمي مغ ــدد اي ــلات متع و حم
توانـد بـا علائـم       هاي اين سـندرم كـه مـي        ساير نشانه . باشد مي
لي مذكور همراهي داشته باشد؛ سـرگيجه، سـردرد، فـشار           اص

خـون، ســوفل قلبـي، اخــتلال قــوه شـناختي واخــتلال حافظــه    
در اين مقاله يك مورد بيمار مبتلا به سندرم اسندون          . باشد مي

  .گزارش شده است
  

  مورد 
 ساله به دنبال ضعف در انـدام سـمت          40يك خانم 

ــتي     ــايعات پوســ ــراه  ضــ ــه همــ ــري بــ ــپ و ديزآرتــ چــ
يدورتيكولاريس از سرويس داخلي  بـه بخـش نورولـوژي           لو

در معاينات سيستميك كـه از بيمـار بـه عمـل            . معرفي گرديد 
آمد، كبد و طحال اندازه هاي نرمال داشته، سوفل قلبي سـمع            

ــار   ــت بيم ــطح پوس ــشد و در س ــاني (ن ــدام تحت ــايعات ) ان ض
ضـايعات مـذكور    ). 1شـكل (لويدورتيكولاريس مشهود بـود     

  .اشتحاشيه فعال ند

                                                 
1 - Livedoreticularis.  

  

  
  ضايعات لويدورتيكولاريس در اندام  تحتاني. 1شكل

  
 نمـره    MMSE2 بيمـار در     ، در معاينه نورولوژيك  

اي از درگيـري قـوه شـناختي و        نـشانه ( گرفته است    30  از    18
و در معاينه اعصاب كرانيال فلج مركزي عصب        ) حافظه بيمار 

ر د. انـد   داشته است و ساير اعصاب در معاينـه طبيعـي بـوده            7
ها نيـز ضـعف نيمـه چـپ بـدن بـه صـورت همـي                 معاينه اندام 

در انـدام   + 3 و افـزايش رفلكـس در حـد          5/3پارزي در حـد     
سمت چپ و رفلكس كف پـايي مثبـت سـمت چـپ داشـته               

در معاينه حسي نيز كاهش حـس سـطحي و عمقـي در             . است
هـاي كورتيكـال وي      تـست . نيمه چپ بدن مشهود بوده است     

  .نيز  مختل بوده است
 نوبـت مـرگ داخـل       8 شرح حال مامايي ايشان      در

 بـارداري بـوده اسـت       7 تـا    5هـاي    رحمي را داشته كه بين ماه     
گونه دليل عفوني، خود ايمني و يا متابوليـك بـراي            ولي هيچ 

 8بيمار مذكور عليرغم سابقه     . توجيه آن به دست نيامده است     
نوبت مرگ جنيني داخل رحمي كه در سه ماهه دوم و سـوم             

گونــه بررســي ژنتيــك   داشــته اســت متاســفانه هــيچبــارداري
  .وپاتولوژي از جفت وي  به عمل نيامده است

 آرتريت،  مكرر، DVTبيمار سابقه پره اكلامپسي،     
دهـد،   آرترالژي متناوب و يـا اسـتفاده از داروي خـاص نمـي            

گونــه مــصرف  ضــمن آن كــه در طــي چنــد مــاه اخيــر هــيچ 
                                                 

2 - Mini-mental state examination. 
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سابقه تب  . ه است داروهاي ضد انعقادي و ضد بارداري نداشت      
ــدارد    ــبانه ن ــق ش ــا تعري ــاهش وزن و ي ــال   . و ك ــرح ح در ش

هـاي سيـستم ايمنـي       گونه سابقه بيمـاري    خانوادگي بيمار هيچ  
  . دهد وكلاژن واسكولار را نمي
، ANAهــاي  هــاي خــوني و تــست تمــامي بررســي

Anti-DNA، VDRL،PT، PTT،RF،ESR،CRP ، ايمنــو
 5هاي خوني، فاكتور     الكتروفورز سرم بيمار، سطوح كمپلمان    

 و  c و   sليدن و بررسي فاكتورهاي انعقادي وسطوح پـروتئين         
antithrombin IIIهــاي  آزمــون .  نرمــال گــزارش گرديــد

خوني مربوط به سـيفليس، سـيتومگالوويروس، ايـدز و آنتـي            
بررسـي كامـل ادراري    . فسفوليپيدآنتي بادي منفي بوده اسـت     

هـا و    ي و الكتروليـت   هـاي خـون    در بررسـي  . وي نيز نرمال بود   
گونه يافته غير طبيعي به      نوار قلب و اكوكارديوگرافي نيز هيچ     

در ونــوگرافي بــه عمــل آمــده از انــدام . دســت نيامــده اســت
مـشهود   cut-off تحتـاني بيمـار در  وريـد پوبليتـه، علامـت      

در  . باشـد  كه حـاكي از انـسداد نـسبي وريـد مـي           )2شكل(بود
ــتي   ــايعات پوس ــرداري از ض ــه ب ــشاح  نمون ــار ارت   WBC بيم

كه از مغز    MRIدر بررسي تصاوير    ). 3شكل(گزارش گرديد 
بيمار به عمل آمده، درگيري منتشر مغز بـه صـورت آتروفـي             
جنراليزه و انفاركشن در مسير شريان مغز مياني سمت راسـت           

   .)4شكل (مشاهده گرديد
  

  
ت ونوگرافي به عمل آمده از بيمار از وريد پوبليته و علام. 2شكل 

cut-off كه به صورت filling defectباشد  مشهود مي  

  
نمونه برداري از  پوست بيمار كه از ضايعات . 3شكل

 در اطراف عروق WBCلويدورتيكولاريس به عمل آمد وارتشاح 
  وي قابل رويت مي باشد

  

  
به عمل آمده از بيمار كه نشان دهنده T1- M R I . 4شكل

در قلمرو ) نواحي هيپواينتنس(ركشنآتروفي جنراليزه به همراه انفا
  .باشد شريان مغزي مياني در سمت راست مي

  
، )فرم اوليـه    (اسندونبيمار فوق با تشخيص سندرم      

آسـپرين ودي   (تحت درمان دارويي ضد پلاكت قرار گرفت        
و با كنترل نسبي علائم و بهبود حال عمومي، بيمار  ) پريدامول

  .ترخيص گرديد
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  بحث 
پوســتي لويــدورتيكولاريس بــه تركيــب ضــايعات 

 مـي باشـد و      اسـندون همراه حوادث حاد عروقي مغز، سـندرم        
رسـد كـه ايـن بيمـاري يـك بيمـاري بـا تظـاهرات                 به نظر مي  

   .)3(باشد يكنواخت و مشابه نمي
شـوند   بيماران به دو گروه اوليه و ثانويه تقسيم مـي         

آن اي را بـراي      گونه علل زمينـه    كه در فرم اوليه بيماري، هيچ     
توان پيدا كرد به طوري كـه تمـامي آزمايـشات انعقـادي              نمي

هاي كـلاژن واسـكولار      وسرولوژي و ميكروبيولوژي و تست    
  ،ANA، AntiDNA، CRP، ESR، C3، C4، RF جملهاز 

Anticardiolipin Ab و  lupusAnticouagulan Ab،  
بيماري در فـرم ثانويـه آن خـود را در زمينـه             . دنباش نرمال مي 

ــشان    بيمــاريســاير  هــاي خــودايمني و كــلاژن واســكولار ن
  .)4، 3(دهد مي

ــاهرات    ــه تظ ــوعي در زمين ــاكنون گزارشــات متن ت
گوناگون اين سندرم وجود داشته است به طـوري كـه  سـاير              

هايي كـه در معـرض خطـر درگيـري در ايـن بيمـاري                ارگان
  :هستند عبارتند از

  افزايش فـشار خـون شـرياني، عـوارض ايـسكمي قلبـي و              -1
اي قلب، ميگزم قلبي و انسدادهاي       سكته قلبي، بيماري دريچه   

ان كـه در بيمـار مـورد گـزارش مـا            ن ـچ هـم (وريدي محيطـي  
درگيــري وريــد پوبليتــه در گــزارش ونــوگرافي ايــشان تائيــد 

 .)گرديده است

مـشابه آنچـه در   ()6، 5( مرگ جنيني داخـل رحمـي مكـرر        -2
 ).بيمار مورد نظر ما گزارش شده است

دار شـده بـه واسـطه انـسداد      رسـاني علامـت    ون كاهش خ ـ  -3
  .شريان مزانتريك

 انسداد شريان مركزي شبكيه كه خود را با نقـايص ميـدان       -4
 .)CRAO1()7(دهد بينايي نشان مي

 اختلال پيشرونده و زوال عقل و نقايص عملكرد شـناختي           -5
 .)8، 7(كورتيكال

 .)9( در پوست2 ضايعات آتروفيك حلقوي ليكن پلان-6

                                                 
1 - Central retinal artery occlusion. 

   درگيري شريان و وريدهاي كليوي-7
 تشريح گرديـدآن    اسندون كه سندرم    1965از سال   

واسطه حوادث عروقي مغز و ضـايعات پوسـتي         ه  را مشخصاً ب  
شناختند ولي ظهور ساير تظـاهرات در    لويدورتيكولاريس مي 

اين بيماري نشان دهنده اين نكته است كه ايـن سـندرم يـك              
هــاي متعــدي درآن  باشــد و سيــستم تــر مــي ســندرم گــسترده

  .توانند درگيرشوند مي
شيوع  آنتي فسفوليپيد آنتي بـادي در ايـن بيمـاران            

 درصـد از  ايـن        41 حـدود     در متغير بـوده و در يـك بررسـي        
  اين  آنتي بادي درآنها  مثبت گزارش گرديده است             ،بيماران

و مقايسه بين بيماران بـا و بـدون ايـن آنتـي بـادي نـشان داده                  
تورماننـد لويـدورتيكولاريس در بيمـاران بـا         است كه شـبكه     

بـا  . تـر بـوده  اسـت       آنتي فسفوليپيد آنتي بادي منفـي، بـزرگ       
گونـه كـاهش پلاكـت در آنهـا  گـزارش             وجود آن كه هـيچ    

  .)8(نشده است
وقوع تشنج و سـوفل نارسـايي دريچـه ميتـرال كـه             
ــي      ــه آنت ــاران ك ــواردي از بيم ــد در م ــي باش ــمع   م ــل س قاب

ادي مثبت داشته اند بيشتر خود را نـشان داده          فسفوليپيد آنتي ب  
  اسـندون اين اطلاعات حاكي از اين اسـت كـه سـندرم            . است

ــر      ــون و يكنواخــت از نظ ــتلال همگ ــا اخ ــاري و ي ــك بيم ي
ولي عليـرغم ايـن تظـاهرات       . )10،  9(باشد تظاهرات باليني نمي  

رسد كه به طور كامل ومطمـئن        متنوع و گوناگون  به نظر مي      
  بـا ضـايعات   اسندون ن بيماران با فرم اوليه سندرم توان بي نمي

لويدورتيكولاريس و حـوادث عروقـي مغـز  و سـندرم آنتـي              
وجـود مـي    ه   ب SLEفسفوليپيد آنتي بادي كه در طي بيماري        

ضمن آن كه امـروزه هـيچ گونـه دليـل           . آيد تفاوتي قائل شد   
  از ايـن     SLEاي براي جداكردن بيماران مبـتلا بـه          قانع كننده 

  .)11(وجود ندارد) اسندون(سندرم اوليه 
 شايد يك طيف گسترده     اسندونبه عبارتي سندرم      

و مستمري  از نظر علايم باليني ازآنتي فسفوليپيد آنتـي بـادي              
 داشته باشد كه در ميان ايـن     SLE منفي تا همراهي با بيماري      

بـه  . گيـرد    قـرار مـي     اسـندون طيف گسترده، فرم اوليه سندرم      

                                                                       
2 - Lichen planus. 
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اي از سندرم آنتي فـسفوليپيد آنتـي بـادي      طوري كه فرم ويژه   
هــا مــشخص  واســطه درگيــري شــريانچهه وجــود دارد كــه بــ

گردد  و يا در مقابل يك فرم اوليه  سندرم مـذكور بـدون                مي
كه با درگيـري عـروق       وجود دارد    آنتي فسفوليپيد آنتي بادي   

هــر چنــد در ســندرم آنتــي . مغــز و عــروق پوســتي مــي باشــد
هـاي بـزرگ و وريـدها بـه همـراه            ولپيد درگيري شـريان   فسف

باشـد كـه تـا كنـون در          كاهش پلاكت از علائم برجـسته مـي       
  . گزارش نشده استاسندون سندرم

باشـد ولـي بـه نظـر         علت اين سندرم ناشـناخته مـي      
رسد كه برخي عوامـل در تـشديد علائـم بيمـاري دخيـل               مي
بيماري ضـمن   سير پيشرفت   (هاي زنان    هورمون: باشند مثل  مي

، تـــشديد بيمـــاري ضـــمن )گـــردد يائـــسگي متوقـــف مـــي
رسد در بيمار مورد گـزارش       هم چنان كه به نظر مي     (حاملگي

توانـد در زمينـه شـعله ور          نوبت مرگ داخل رحمـي مـي       8ما  
شدن بيمـاري ايـشان باشـد بـدون ايـن كـه هـيچ گونـه يافتـه                   

) هاي خوني ايشان به دست آمده باشد       پاتولوژيك در بررسي  
نقش آنتي فسفوليپيد   . )10(يا مصرف داروهاي ضد بارداري    و  

  .باشد آنتي بادي در اين سندرم هم چنان در پرده ابهام مي
 در تـــــشخيص افتراقـــــي ضـــــايعات پوســـــتي  

، سـندرم آنتـي فـسفولپيد آنتـي         )لويـدورتيكولاريس (مذكور
، كرايوگلوبـــولينمي و پـــاراپروتئينمي مطـــرح SLEبـــادي ،

هــاي بــاليني  هــيچ كــدام از يافتــهباشــد كــه در بيمــار مــا  مــي
زمينــه  در. باشــد وآزمايــشگاهي، بــه نفــع علــل مــذكور نمــي 

ــكوليت ــكولوپاتي  واس ــا و واس ــاري  ه ــه بيم ــا در زمين ــاي  ه ه
هـــاي نرمـــال  خـــودايمني و كـــلاژن واســـكولار نيـــز يافتـــه
ــشخيص   ــه ت ــر علي ــا ب ــشگاهي در بيمــار م هــاي مطــرح  آزماي

  .    )11(باشد مي
 نمونه برداري پوست ايـن       بررسي بافت شناسي در   

بيماران و مشخص نمودن انـسداد شـرياني در نمونـه برداشـته             
بندي صـحيح و حقيقـي ايـن         اي براي دسته   شده، اهميت ويژه  

  .بيماران و تشخيص سريع بيماري ايشان دارد
رسـد شـدت بيمـاري ايـن اشـخاص  بـا              به نظر مـي   

 خواني دارد ولي ارتباطي با وجـود  آنتـي           هم MRIتظاهرات  

چنان كه در اين بيمار نيـز        هم. )12(فسفوليپيد آنتي بادي ندارد   
 از مغـز بيمـار    MRIميزان آتروفي قابل توجه كـه در تـصاوير        

به دست آمده است، تائيد كننده و توجيه كننده كـاهش قـوه             
  .باشد شناختي  بيمار  مي

گونه  رسد هيچ  هاي رايج به نظر مي     در زمينه درمان  
هاي سيـستم ايمنـي       تضعيف كننده  سودي از تجويز كورتن و    

حاصل نشده است حتي گزارشاتي از تـشديد علائـم بيمـاران            
در مـواردي  پاسـخ     . )12(ضمن دريافـت كـورتن وجـود دارد       

مطلوب ضايعات پوستي وسيانوز انتهائي بيماران با اسـتفاده از          
نفيــديپين مــشاهده گرديــده اســت ولــي ايــن درمــان بــر روي 

ولي  برخي بيماران    . داشته است عوارض عروقي مغز تاثيري ن    
انـد   با دريافت آسپرين و دي پريدامول پروگنوز خوبي داشـته        

رسد ارزش اين درمان در جلوگيري از گـسترش          و به نظر مي   
  .باشد ها مي بيماري به ساير ارگان

هــا بــه نظــر  در زمينــه دريافــت آنتــي كواگولانــت
رسد بـا توجـه بـه ريـسك بـالاي خـونريزي در ضـايعات                 مي
هرچند . باشد غزي ايشان، تجويز اين داروها به نفع بيمار نمي        م

هاي ضدپلاكتي در فرمي از      مشاهده گرديده است كه  درمان     
بيماري كه آنتي فسفوليپيد آنتي بـادي در ايـشان مثبـت بـوده              
است نسبت به گروهي كه اين  آنتي بـادي را منفـي گـزارش               

يده اسـت   اند  منجر به كاهش عوارض عروقي مغز گرد         نموده
ولي در درمان بـا ضـدانعقادها چنـين تفـاوتي در ميـان نبـوده                

          .)10-12(است
در بيمار مورد گـزارش، بـا توجـه بـه نرمـال بـودن               
ــي     ــز بررس ــوژي وني ــرولوژي و ايمنول ــشات س ــامي آزماي تم
بيوپسي پوست بيمار و تائيد پروسه ارتشاحي و نيـز درگيـري            

، بيمار تحت درمان بـا   عروق پوپليته و عروق سربروواسكولار    
قرار گرفت  ) آسپرين و دي پريدامول   (داروهاي آنتي پلاكت    

و بـا كنتـرل نــسبي علائـم بـه همــراه حـال عمـومي خــوب از       
لازم به ذكر است كـه بـا   . سرويس نرولوژي  ترخيص گرديد   

توجه بـه شـروع ديـر هنگـام درمـان متاسـفانه درجـات قابـل                 
مانده كه غيـر قابـل      از نقايص شناختي در ايشان باقي       ي  توجه
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باشد  ولي باتوجه به شروع درمـان ضـد پلاكتـي از              جبران مي 
  . پيشرفت علائم و تكرار حملات جلوگيري گرديد

  
  نتيجه گيري

رسد ارزش توجه به وجـود ايـن سـندرم           به نظر مي  
باشد كه با حمـلات حـاد عـروق          هاي جوان مي   نادر در  خانم   

ت پوستي مشخـصه    به همراه ضايعا  ( مغزي مواجه مي گردند     
بيمــاري وعــدم وجــود ريــسك فاكتورهــاي اصــلي حــوادث 

تـوان بـا درمـان سـريع و          مـي  ، به نحوي كـه    )سربروواسكولار
مناسب اين بيمـاران از گـسترش پروسـه بيمـاري و درگيـري              

ها و نيز تكرار حملات استروك ايشان جلوگيري         ساير ارگان 
جبـران  كرده و در ضمن از به جاي گذاردن نقايص غير قابل            

  . گيري نمود شناختي در اين بيماران نيز پيش
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A case report of Sneddon syndrome with 8 times intrauterine fetal 
deaths 

 
Sharafaddin-zadeh N1*, Bavarsad Shahripoor R2 

     
Abstract 

 
Introduction: Sneddon syndrome is a combinaison of skin lesions (livedoreticularis) 

and acute cerebrovascular accident. The syndrome involves many organs such as kidney, 
heart, skin and brain. Some patients have a good prognoses when taking Aspirin and 
Diprydamol. In this article a case of this syndrome is reported. 

Case: The patient is a 40 years old woman with a history of 8 times intrauterine fetal 
deaths. She was now admitted to the neurology ward with signs of weakness in left side of the 
body (hemiparesis), dysarthria, 7th central nerve paralysis, and skin lesions (livedoreticularis). 
All laboratory data such as serology and microbiology were normal. After  skin biopsy  from 
the lower limbs and rule out possible secondary etiologies, this patient was recognized with 
Sneddon syndrome and recieved anti- platelet treatment. 

Conclusion: Despite the fact that this syndrome is rare, it seems considering the 
probability of appearing this syndrome, especially in young patients who are suffering from 
acute cerebrovascular signs and skin lesions  in the same time, early treatment can  prevent the 
desease from  developing to other organs.  

Key words: Sneddon syndrome, livedoreticularis, anti-platelet drugs    
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