LE CAS CLINIQUE DU MOIS

Un syndrome de Sneddon associé a un syndrome
de Moskowitz

REsuMmE : Le syndrome de Sneddon est une vasculopathie rare
affectant principalement les artérioles au niveau de la peau
et du cerveau et conduisant a leur occlusion. Le syndrome de
Sneddon (SS) se définit par I’association d’un livedo perma-
nent, extensif, et d’accidents vasculaires cérébraux de type
ischémique. Nous rapportons I’observation d’une patiente
agée de 37 ans aux antécédents de syndrome de Moskowitz,
de migraine, de livedo racemosa et de phénoméne de Ray-
naud évoluant depuis 2 ans. Elle se présente avec une aphasie
aigué en rapport avec un accident vasculaire cérébral (AVC)
ischémique sylvien. Un bilan étiologique exhaustif de son
AVC a conclu a un syndrome de Sneddon. La patiente a été
traitée par anti-agrégation plaquettaire et a bénéficié d’une
revalidation logopédique avec une évolution favorable. Cette
condition est souvent associée a d’autres maladies affectant
les petits vaisseaux, comme c’est le cas dans notre obsevation
ou ’on reléve ’association avec un syndrome de Moskowicz.
Mors-cLEs : Accident Vasculaire Cérébral - Syndrome de
Sneddon - Livedo racemosa - Syndrome de Moskowicz

INTRODUCTION

Le syndrome de Sneddon est une vasculopa-
thie oblitérante rare, progressive, non inflam-
matoire atteignant les artérioles de petit et de
moyen calibre, d’étiopathogénie encore incon-
nue et responsable des deux signes cardinaux
caractérisant ce syndrome, a savoir un livedo
racemosa et des accidents cérébraux isché-
miques (1).

OBSERVATION

La patiente agée de 37 ans, caucasienne, aux
antécédents médicaux d’un syndrome de Mos-
kowitz en rapport avec un déficit en ADAMTS
13, traité par plasmaphérése, corticothérapie et
rituximab, et d’une migraine, traitée par pro-
pranolol et sumatriptan, est admise pour une
aphasie de Broca d’apparition brutale sans défi-
cit moteur associé. L’examen trouve un livedo
de type racemosa au niveau des 4 membres et
des lombes (figure 1A, B), un acrosyndrome
de type phénomeéne de Raynaud touchant les
mains et les pieds évoluant depuis 2 ans, une
hyperréflexie des 4 membres, un réflexe cutané
plantaire en extension bilatéral sans signes de
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A CASE OF SNEDDON’S SYNDROME ASSOCIATED WITH MOSKOWITZ’S
SYNDROME

SumMARY : Sneddon’s syndrome is a rare vascular disease
affecting mainly skin and brain arterioles leading to their
occlusion. The two main features of this syndrome are
livedo racemosa and ischemic stroke. Here, we describe the
case of a 37-year-old woman with a past medical history of
Moskowitz’s syndrome and migraine, and a 2-year history
of livedo racemosa and Raynaud’s phenomenon. She pres-
ented with acute aphasia related to cortical ischemic stroke.
Extensive diagnostic workup allowed to diagnose a Sneddon’s
syndrome. Her symptoms improved on a platelet aggregation
inhibitor (aspirin), and speech therapy. This condition can be
associated with other disorders affecting small vessels such as
illustrated in this case with Moskowitz’s syndrome.
KEYworbps : Stroke - Sneddon’s syndrome - Livedo racemosa -
Moskowitz’s syndrome

latéralisation, une aphasie de Broca. La pres-
sion artérielle est a 140/90 mmHg au niveau
des deux bras et le pouls est régulier a 100 bpm.

Le bilan biologique montre un hémogramme
normal (hémoglobine 14 g/dl, hématocrite
47%, plaquettes 254.000/mm?, globules blancs
5.700/mm?), une vitesse de sédimentation a 13
mm a la premiére heure, un bilan d’hémostase
normal (TQ 88%, TCA 37 sec), une fonction
rénale et des tests hépatiques normaux, LDH
normales a 157 U/l. Le frottis sanguin ne
montre pas de schizocytes, ni de drépanocytes.
Le taux d’haptoglobine ainsi que 1’¢électropho-
rése des protéines sériques sont normaux. Le
bilan lipidique montre un taux de cholestérol
total a 1,34 g/l, triglycérides a 2,9 g/l, HDL-c
a 0,55 g/l etun LDL-c a 1,2 g/l. La glycémie a
jeun esta 0,9 g/l et le taux d’HbA = a 5%.

La résonance magnétique cérébrale révele un
accident vasculaire cérébral (AVC) ischémique
cortical sylvien gauche aigu avec hypersignal
sur les séquences de diffusion et des 1ésions
hyperintenses punctiformes de la substance
blanche (fig. 2A, B). L’angiographie cérébrale
des quatre axes artériels est normale.

Dans le cadre du bilan étiologique d’un
AVC ischémique, on pratique une échographie
transoesophagienne laquelle permet d’éliminer
une cardiopathie emboligéne, un doppler des
vaisseaux du cou qui ne montre pas d’athéroma-
sie, ni de dissection ou de sténose carotidienne
ainsi qu’un holter rythmique de 24 heures qui
ne décele aucun trouble du rythme.
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Figure 1 A, 1 B. Livédo racémosa au niveau des membres.

Devant le jeune age de la patiente, un bilan
de thrombophilie constitutionnelle, comprenant
un dosage des protéines C, S, et de I’antithrom-
bine ainsi que la recherche d’une résistance a la
protéine C activée en rapport avec la mutation
du facteur V de Leiden, est réalisé et s’avére
normal. L’homocystéinémie est normale. Le
bilan immunologique comprenant des anticorps
antinucléaires, des anticorps antiphospholi-
pides (contrélés a 12 semaines), des anticorps
anti-cytoplasme des polynucléaires, le dosage
des fractions du complément (C3, C4 et CH50)
et la recherche d’une cryoglobulinémie sont
négatifs. Les sérologies virales VHC, HIV,
CMV, VZV ¢éliminent une vascularite d’origine
infectieuse.
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Figure 2 A, B. Accident vasculaire cérébral ischémique sylvien gauche
constitué et lésions hyperintenses punctiformes de la substance blanche.

Le diagnostic d’un syndrome de Sneddon est
retenu devant 1’association d’un livedo race-
mosa et d’un AVC ischémique. Une biopsie
cutanée a la recherche d’une vasculopathie du
derme profond est strictement normale.

La patiente est traitée par aspirine a la dose
de 160 mg 1 fois par jour et par des séances de
logopédie. L’évolution est favorable avec une
récupération de la parole et absence de réci-
dives d’accidents cérébraux. Le recul actuel est
de 14 mois.

DIScUSSION

Le syndrome de Sneddon (SS) se définit par
I’association d’un livedo permanent, extensif et
des AVC ischémiques. Cette association décrite
initialement par Champion et Rook en 1960,
a été authentifiée par Sneddon en 1965 par le
rapport de 6 observations (1). Il s’agit d’une
affection rare avec une incidence de 4 cas/mil-
lion d’habitants/an (2). On estime qu’elle sur-
viendrait chez 1 patient/2.000 victimes d’AVC
(3). Le sex-ratio homme/femme varie de 1/3
a 1/6 selon les études (4-6). L’age moyen au
moment du diagnostic est variable, le plus sou-
vent entre 30 et 50 ans, alors que les premiers
symptomes sont généralement présents depuis
de nombreuses années (7). Nous présentons ici
le cas d’une jeune patiente de 37 ans ayant des
manifestations cutanées a type de livedo race-
mosa et un phénomeéne de Raynaud évoluant
depuis 2 ans précédant la survenue d’'un AVC
ischémique. Le livedo, signe cardinal au cours
du SS, est défini par une érythrocyanose d’ori-
gine vasculaire reflétant de la stase sanguine
dans les plexus veineux, secondaire a une per-
turbation vasomotrice dermohypodermique.
Pareillement, le phénoméne de Raynaud,
acrosyndrome paroxystique secondaire a des
troubles vasomoteurs touchant essentiellement



les mains, fait partie des manifestations pouvant
précéder de plusieurs années le diagnostic de SS
(10). L atteinte neurologique, trés polymorphe,
demeure dominée par les accidents ischémiques
cérébraux dont la répétition peut mener a la
démence vasculaire (13) et par la migraine.
Rapportée dans la moitié des cas, elle peut éga-
lement précéder le diagnostic (14). D’autres
manifestations, non retrouvées dans notre
observation, ont été rapportées telles qu’une
hypertension artérielle, une atteinte valvulaire
mitrale, une occlusion de 1’artére ou de la veine
centrale de la rétine, une ophtalmoplégie inter-
nucléaire et une paralysie du nerf oculomoteur
(24). Le SS demeure un diagnostic d’¢limina-
tion imposant 1’exclusion de causes plus fré-
quentes, a savoir une cardiopathie emboligene,
un AVC d’origine athérothrombotique. Dans
notre cas, ceci a été éliminé devant un bilan
neurovasculaire négatif et I’absence de facteurs
de risque cardiovasculaire majeurs tels qu’un
diabéte, une hyperlipémie ou une hyperhomo-
cystéinémie. Le bilan de thrombophilie consti-
tutionnelle était normal et I’anamnése éliminait
un AVC d’origine toxique estimée par 1’Orga-
nisation Mondiale de la Santé a 6% (8). Outre
le SS, le livedo racemosa et I’AVC ischémique
peuvent se réunir dans plusieurs autres affec-
tions (9) dont les plus importantes restent le
lupus érythémateux disséminé (LED) (avec ou
sans anticorps antiphospholipides), le syndrome
des antiphospholipides (SAPL), et la thrombo-
cytémie essentielle. Dans notre cas, 1’absence
d’événements obstétricaux et thrombotiques et
la négativité des anticorps antiphospholipides,
controlés a 12 semaines d’intervalle, écar-
taient le diagnostic de SAPL. La normalité de
I’hémogramme ¢éliminait une thrombocytémie
essentielle. L’absence de signes cutanés a type
de rash malaire et photosensibilité, articulaires
ou biologiques suggestifs tels qu’une leucopé-
nie, une anémie hémolytique, une protéinurie
ou des anticorps antinucléaires ou anti-DNA
écartait 1’éventualité d’un lupus érythémateux
disséminé. Par ailleurs, il n’y avait pas d’argu-
ments cliniques ou biologiques en faveur d’une
poussée de syndrome de Moskowicz. 1l s’agis-
sait donc, a priori, d’une association rare entre
deux pathologies d’étiopathogénie non encore
bien élucidée, responsables d’une artériopa-
thie occlusive des artérioles de moyen et petit
calibre. A notre connaissance, cette association
n’a été précédemment rapportée que dans un
seul cas par Meyer et al (11); il s’agissait d’une
patiente de 50 ans chez qui le diagnostic de syn-
drome de Moskcowitz avait été retenu 11 ans
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auparavant devant 1’association de thrombopé-
nie et de troubles neurologiques a type de coma
en rapport avec une hémorragie cérébrale ayant
bien évolué aprés séances de plasmaphérese,
corticothérapie et héparinothérapie. Elle avait
développé un livedo au niveau des membres
inférieurs et des troubles cognitifs d’installation
progressive. La résonance magnétique montrait
de multiples 1ésions de petites taille en hypersi-
gnal, de siége sous cortical. Le traitement asso-
cia une corticothérapie a du cyclophosphamide,
avec bonne évolution.

L’imagerie par résonance magnétique objec-
tive habituellement une association de 1ésions
ischémiques corticales et des lésions puncti-
formes de la substance blanche, assez évoca-
trice du SS (15) comme c’est le cas ici. De
méme que son étiopathogénie et sa nosologie,
les critéres permettant le diagnostic positif du
SS restent difficiles a préciser et ne font pas
I’unanimité. Il n’existe pas, a ce jour, un critére
spécifique du SS (16). La valeur de la biop-
sie cutanée dans le diagnostic du SS demeure
incertaine et les avis a son égard sont partagés.
Certains auteurs n’ont pas retrouvé d’anoma-
lies histologiques spécifiques (17-20) alors que
d’autres ont conclu a la valeur positive de la
biopsie cutanée (21, 22). Dans notre cas, la
biopsie pratiquée n’a pas été contributive, ce
qui n’¢élimine pas le diagnostic de SS (23). La
rentabilité de la biopsie est opérateur-dépen-
dant. En effet, la biopsie cutanée doit étre effec-
tuée au centre d’une maille et non sur le réseau
érythémato-violacé (10). De plus, la sensibilité
d’une biopsie augmente avec le nombre de
gestes effectués et 1’épaisseur du fragment pré-
levé. Ainsi, cette sensibilité passe de 27% lors
d’une seule biopsie a 53% avec deux biopsies,
puis 80% si trois sont pratiquées (22). L histo-
logie retrouve habituellement une prolifération
sous-endothéliale faite de cellules myofibro-
blastiques et une obstruction de 1’artére par des
cellules inflammatoires mononuclées, évoluant
progressivement vers une fibro-atrophie parié-
tale (10).

En 1’absence de recommandations concer-
nant le traitement du SS, nous avons choisi
de traiter la patiente par aspirine et d’insis-
ter sur la prévention des autres facteurs de
risque cardiovasculaire. Certains auteurs, se
basant sur 1’étiopathogénie du SAPL, recom-
mandent d’emblée une anticoagulation orale au
long cours en cas d’accident ischémique alors
d’autres prescrivent de 1’aspirine en 1’absence
d’anticorps anti phospholipides (25). Frances et
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al. ont rapporté 1’efficacité des anticoagulants
dans la réduction du risque de récidive d’acci-
dent ischémique par rapport aux patients traités
par aspirine (18). L’utilisation d’immunosup-
presseurs n’est pas efficace dans le SS (26).

CONCLUSION

La survenue d’un accident vasculaire isché-
mique cérébral chez le sujet jeune en présence
d’un livedo racemosa doit faire évoquer le dia-
gnostic de syndrome de Sneddon. Cette entité
rare, de nosologie non encore ¢lucidée, ne dis-
pose pas encore de traitement a visée étiopatho-
génique et la prise en charge, a I’heure actuelle,
repose sur une antiagrégation plaquettaire ou
une anticoagulation avec une prise en charge
des facteurs de risque cardiovasculaire. La par-
ticularité de notre observation demeure dans
I’association du syndrome de Moskowicz a un
syndrome de Sneddon. Cette autre microangio-
pathie, rare elle aussi, mais dont le mécanisme
connu est auto-immun, est a prédominance
féminine et touche les tranches d’age de 30-50
ans. D’autres études sont indispensables afin de
conclure quant a la nature de 1’association entre
ces deux pathologies.
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