REVUE NEUROLOGIQUE 170 (2014) 46-57 55

muscle volume. However, on few occasions the opposite
phenomenon takes place that is, the so-called denervation
hypertrophy. Such paradoxical situation has been described
in the context of radiculopathies, anterior horn cell diseases
(spinal muscular atrophy, post-polio syndrome) and chronic
neuropathies (Chang et al., 2008; Gutmann, 1996). Here, we
report a case of focal hyperhidrosis symptomatic to a lumbar
radiculopathy.

A 52-year-old woman presented to outpatients with a 12-
month history of excessive sweating - which she was
finding unbearably embarrassing — over the lateral aspect
of the right leg in association with occasional low back
pain and paresthesias irradiated down the thigh, following
the distribution of the L5 dermatome. On exam, we found
reduced knee and ankle jerks on the right side. A spinal MRI
showed an L4-L5 posterior-medial disc prolapse, whilst
neurophysiological studies were in keeping with a chronic
right L5 radiculopathy. The Minor test demonstrated
hyperhidrosis on the L5 dermatome (Fig. 1). Skin biopsy
was normal. Idiopathic focal hyperhidrosis, idiopathic
unilateral circumscribed hyperhidrosis, Ross syndrome,
nevus sebaceus of Jadassohn, sudoriparous angioma,
nevus sudoriparous, glomus tumor, rubber bleb naevi,
POEMS syndrome, eccrine nevus, eccrine angiomatous
hamartoma were all reasonably ruled out either on clinical
or histological grounds. 200 UI of botulinum toxin in the
affected areas rendered the patient asymptomatic within a
month.

Denervation is usually accompanied by a loss of function.
The paradoxical hyperfunction seen in this case of denerva-
tion hyperhidrosis, and as mentioned previously, is related
to neurogenic muscular hypertrophy known as denervation
hypertrophy (Chang et al., 2008; Bernat and Ochoa, 1978;
Pardal-Fernandez et al., 2011). The pathophysiology remains
speculative. Maybe, the denervation could play a significant
role for the regulation of muscle mass, including an
induction of compensatory hypertrophy (Bernat and Ochoa,
1978). Proliferating muscle cell nuclear antigen in denerva-
tion may lead to hypertrophy of slow-switch (type I) and
slow tonic (type III) muscle fibers (Bakou et al., 1996). We
didn’t study in muscle biopsy accumulation or increasing
amino-acid levels (Turner and Manchester, 1973). We have
not found relevant bibliographical contributions in the
understanding of pathophysiology of denervation hyperhi-
drosis. Ultimately, the final underlying mechanism, proba-
bly common, is yet to be found.

The correct diagnosis and treatment of hyperhidrosis rests
on finding and defining specifically the anatomical site
responsible for the excessive sweating. In this sense, the
Minor test crucially helps in guiding the site where botulinum
toxin needs to be injected. To our knowledge, this is the first
description of focal hyperhidrosis occurring as a direct result
of a radiculopathy.
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Une crise d’épilepsie inaugurale ré- (!)C .
vélant un syndrome de Sneddon

A first seizure revealing Sneddon’s syn-

drome

Nous rapportons le cas d’une patiente de 54 ans, hypertendue
depuis 1an et sous contraception orale par Cérazette®™, qui
présenta une premiére crise d’épilepsie partielle secondaire-
ment généralisée, morphéique, sans facteur déclenchant.
Devant cette premiere crise, ont été réalisés un EEG, normal,
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Fig. 1 - A. IRM cérébrale, coupe axiale Flair, retrouvant de nombreux hypersignaux corticaux et juxtacorticaux. B.
Artériographie normale. C. Livedo racemosa sur la cuisse droite de la patiente.

et une IRM cérébrale, mettant en évidence plusieurs hyper-
signaux Flair juxtacorticaux (Fig. 1), ayant fait discuté une
origine vasculaire ou inflammatoire. L'interrogatoire ne révéla
aucun événement neurologique antérieur ou signe extraneuro-
logique, si ce n’est un antécédent de SEP chez une cousine.
L’examen neurologique était dépourvu d’anomalie, par
contre 'examen cutané mit en évidence un acrosyndrome
et un livédo a mailles larges et irréguliéres des membres et
du tronc, négligé par la patiente depuis quelques années
(Fig. 1). La ponction lombaire était normale, sans synthése
intrathécale d’'immunoglobulines, de méme que le bilan
auto-immun comprenant les anticorps antiphospholipides
et de thrombophilie. Le bilan cardiovasculaire comprenant
électrocardiogramme, échographie des troncs supra-aorti-
ques, et échographie trans-thoracique ne retrouva qu’'une
insuffisance mitrale légere. L’artériographie cérébrale ne
retrouvait pas de sténose intra-cérébrale (Fig. 1). L'ensemble
du bilan nous permit de conclure a un syndrome de Sneddon,
non associé a un syndrome des antiphospholipides (SAPL),
révélé par une crise d'épilepsie. En concertation avec la
patiente, un traitement anticoagulant par antivitamine K fut
entrepris, associé a un antiépileptique.

Le syndrome de Sneddon, vasculopathie thrombotique
progressive non inflammatoire affectant les arteres de petit et
moyen calibre, est classiquement considéré comme une cause
rare d’infarctus cérébral du sujet jeune. Le diagnostic est porté
sur l'association d'un livédo racemosa et d’accidents isché-
miques cérébraux, de siége cortical ou juxtacortical, consti-
tués ou non, symptomatiques ou non (Frances et al., 1999). Le
livédo racemosa précéde, comme chez notre patiente, de
plusieurs années 'atteinte neurologique et est caractérisé par
un réseau irrégulier a mailles larges et ouvertes, touchant le
tronc et membres, non déclive, non infiltré et permanent
(Abouzahir et al.,, 2003). Un syndrome de Raynaud ou un
acrosyndrome, une hypertension artérielle et une insuffisance
mitrale sont souvent associés (Abouzahir et al., 2003).
L’épilepsie est retrouvée assez fréquemment du fait du siége
cortical des lésions (19 %, Tourbah et al., 1997), surtout si un

SAPL lui est associé, ce qui pourrait s’expliquer par une
action proépileptogéne des antiphospholipides sur le cortex
(Tourbah et al., 1997 ; Frances et al., 1999). La porte d’entrée
épilepsie dans le syndrome de Sneddon non associé a un SAPL
n’a, a notre connaissance, jamais été décrite, probablement du
fait de la difficulté a évoquer le diagnostic et a le confirmer en
I'absence de critéres diagnostiques, la biopsie de peau et
l'artériographie étant souvent prises a défaut (Abouzahir et al.,
2003 ; Frances et al., 1999). Il n’y a a ce jour aucun consensus
thérapeutique, les corticoides et I’azathioprine s’étant avérés
peu efficaces. Sont proposés les antiagrégants plaquettaires ou
les anticoagulants, efficaces dans la prévention de la récidive
des infarctus cérébraux, surtout si un SAPL est associé (Abouza
et al,, 2003 ; Tourbah et al., 1997).

A c6té de la classique porte d’entrée neurovasculaire, le
syndrome de Sneddon peut étre révéler par d’autres mani-
festations neurologiques, comme !’épilepsie ainsi que le
démontre notre cas, les troubles cognitifs avec des descrip-
tions récentes de pathologies démentielles inaugurales (Adair
et al.,, 2001), voire les mouvements anormaux (Da Silva et al,,
2005). L’examen cutané demeure un allié essentiel dans de
nombreuses pathologies neurologiques et doit faire partie
entiere de 'examen physique.
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