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Résumé :

L’angiopathie cérébrale amyloide est une étiologie fréquente d’hémorragie intra-cérébrale
chez la personne agée de plus de 60 ans. Son diagnostic est difficile et repose sur les critéres
diagnostics de Boston regroupant des critéres cliniques et radiologiques apres élimination des
autres causes d’hémorragie intra-cérébrale. L’IRM est I’examen de référence pour mettre en
évidence les lésions typiques de cette affection. Nous rapportons les étapes diagnostiques
d’une angiopathie cérébrale amyloide révélée par des hématomes intracérébraux multiples
chez une patiente de 60 ans admise en réanimation pour agitation et désorientation temporo-
spatiale. La présence de micro-saignement de localisation typique en IRM et I’absence
d’autres causes de saignement intracérébral ont permis le diagnostic. L’évolution a été
favorable en quelques jours avec un traitement symptomatique.

Mots clés : Angiopathie cérébrale amyloide, hémorragie intracérébrale, IRM.

Abstract

Cerebral amyloid angiopathy is a common cause of intracerebral haemorrhage in elderly
patients. The diagnosis of cerebral amyloid angiopathy is based on the Boston criteria
combining clinical and radiological criteria with no other cause of intracerebral haemorrhage.
We describe the case of a 60-years old female admitted to the intensive care unit for agitation
and spatial disorientation. She had multiple intracerebral hematomas on brain CT scan.
Typical cerebral microbleeds using MRI and the absence of other cause of intracerebral
haemorrhage argued in favour of the diagnosis of cerebral amyloid angiopathy. The patient
outcome was favourable with a discharge from the intensive care unit on day 16.

Keywords: cerebral amyloid angiopathy, intracerebral haemorrhage, magnetic resonance

imaging.



Introduction :

L’angiopathie amyloide cérébrale se caractérise par la présence de dépdts protéiques dans la
paroi des vaisseaux cérébraux [1]. Sa présentation clinique est variée, du dépot tissulaire
asymptomatique aux hémorragies intracérébrales et a la leuco-encéphalopathie. L’angiopathie
cérébrale amyloide est une cause habituelle d’hématome intracérébral [2]. Nous rapportons ici
les étapes diagnostiques de la découverte d’une angiopathie amyloide cérébrale révélée par

des hématomes intracérébraux multiples chez une patiente de réanimation.

Observation :

Il s’agissait d’une patiente de 60 ans qui a été adressée en réanimation pour dégradation
rapide de la conscience. Dans ces antécédents, on notait une hypertension artérielle (HTA)
bien contr6lée, traitée par bisoprolol ainsi que des troubles du sommeil traités par
acépromazine. Aucune prise d’anticoagulants ou d’antiagrégants plaquettaires n’a été relevée
par I’interrogatoire de la famille. Une modification du caractére de la patiente était notée 15
jours auparavant, avec des troubles du comportement. Un épisode fébrile a 38°C au cours des
derniéres 24 heures a également été rapporté par sa famille. Un appel du SAMU a été motivé
par I’apparition brutale d’une confusion mentale avec désorientation temporo-spatiale
associée a I’apparition progressive d’une hémiparésie du membre supérieur gauche et d’un
syndrome méningé. A I’arrivée du SMUR, la patiente était consciente et agitée, avec les
pupilles intermédiaires, symétriques et réactives et une hémiparésie gauche. Son score de
Glasgow était a 12. Aucun élément purpurique n’a été retrouvé a I’examen cutané. Devant
une agitation de plus en plus marquée, la patiente a été intubée a son arrivée en réanimation
en induction par séquence rapide puis sédatée par I’association midazolam et sufentanil.
L’examen clinique a I’admission a retrouvé par ailleurs une température a 36.9°, une stabilité

hémodynamique et respiratoire. La tomodensitométrie (TDM) cérébrale sans injection



retrouvait de multiples hématomes intracérébraux de localisation cortico-sous-corticale :
frontal gauche de 20x20mm, temporo-occipital droit de 62x28mm et temporo-occipital
gauche de 15x7mm avec engagement trans-tentoriel ainsi qu’un hématome du noyau caudé a
gauche et une hémorragie sous arachnoidienne (HSA) bifrontale (figure 1). La TDM cérébrale
injectée n’a retrouvé ni anévrysme artériel ou malformation artérioveineuse ni argument pour
une vascularite cérébrale (arteres intracérébrales de calibre régulier) ou pour une
thrombophlébite cérébrale. Une IRM cérébrale réalisée au 2°™ jour d’hospitalisation a
retrouve les hématomes visibles en TDM, et a mis en évidence un micro-saignement occipital
droit et une hémorragie sous arachnoidienne prédominant en région bifrontale. 1l existait
également des hyper signaux de petite taille de la corona radiata, en faveur d'une micro-
angiopathie (figure). L'angiographie IRM centrée sur le polygone de Willis n’a pas apporté
d'arguments pour une vascularite cérébrale. Le Doppler transcranien a montré des anomalies
circulatoires des artéres cérébrales moyennes gauche et droite (vélocité diastolique a 30 cm/s
et index de pulsatilité a 1.8). Ceci a permis une optimisation rapide de la pression de perfusion
cerébrale [3] avec I’introduction de nicardipine pour obtenir une normalisation des chiffres
tensionnels. La pose d’un capteur intra-parenchymateux a mesuré une pression intracranienne
inférieure a 15 mmHg.

D’un point de vue étiologique, il n’y a pas eu de syndrome inflammatoire biologique
ou d’anomalies de I’hémostase. Aucune ponction lombaire n’a été réalisée en raison des
signes de focalisation. L’échographie trans-cesophagienne a retrouvé une fonction cardiaque
strictement normale, sans arguments en faveur d’une endocardite infectieuse. La TDM corps-
entier n’a pas retrouvé de foyer septique profond et les prélevements bactériologiques (sang,
urine et trachée) sont tous revenus négatifs en culture. Les sérologies TPHA et VDRL ainsi

que la sérologie de la maladie de Lyme ont été retrouvées négatives. Il n’a été retrouvé aucun

argument immunologique pour une vascularite cérébrale post-infectieuse récente pour les



virus EBV, CMV, HSV et VZV. La recherche de génome viral dans le sang par méthode PCR
a été négative pour les virus EBV, CMV et HSV. Les sérologies VIH-1 et VIH-2 ont été
négatives. Les prélevements auto-immuns sont tous revenus négatifs (anticorps anti muscle
lisse, anti mitochondries de type M2, anti cellules pariétales gastriques, anti-nucléaires et
antiphospholipides). En I’absence d’autres éléments, I’hypothése étiologique retenue a été
celle d’une angiopathie amyloide cérébrale. Aprés cing jours d’évolution sans signes
d’hypertension intracranienne, une progressive régression des lésions hémorragiques lors de
la TDM de contrble a permis un arrét de la sédation. La patiente répondait aux ordres et a été
extubée une semaine apres son admission. L’évaluation neurologique a retrouvé une
hémiparésie gauche d’évolution rapidement favorable, une désorientation temporo-spatiale et
un syndrome frontal. La patiente est sortie du service de réanimation 16 jours aprés son
admission. L évolution neurologique a été favorable avec un Mini Mental Status test a 26/30
et une batterie rapide d’évaluation frontale (BREF test) a 15/18 mesurés 2 mois aprés son

hospitalisation.

Commentaires :

Les angiopathies amyloides cérébrales sont caractérisées par la présence de dép6ts de protéine
Amyloide-p (AB) dans les parois des vaisseaux sanguins intra corticaux et leptordningés [4].
La forme sporadique est la plus fréquente, mais des formes familiales sont également décrites
[5]. Le terme amylose correspond a I’ensemble de trois critéres anatomo-pathologiques : la
biréfringence verte en lumiere polarisée aprés coloration au rouge Congo, le caractere
fibrillaire et le caractére insoluble. Ces dépbts entrainent une dissociation des différentes
couches vasculaires, pouvant donner lieu a la formation de micro-anévrysmes. Les
conséquences anatomiques peuvent étre un épaississement ou un amincissement de la media;

une réduction, généralement au stade modéré, ou une dilatation, généralement a un stade plus



avancé de la maladie, du diamétre artériel [1]. La zone la plus fréqguemment atteinte est le lobe
occipital, puis les régions frontales et fronto-basales [6]. Des atteintes du cervelet ou de
I’hippocampe sont également possibles [7]. Dans notre cas clinique, une atteinte des régions
temporo-occipitale et frontale était évocatrice. L’atteinte du noyau caudé gauche observée
chez notre patiente reste exceptionnelle. L’angiopathie cérébrale amyloide est présente chez 5
a 20% des patients de plus de 70 ans présentant une hémorragie intracérébrale [8]. Cependant
I’existence d’une angiopathie cérébrale amyloide n’est pas suffisante en elle-méme pour
provoquer un hématome intracranien [9]. Des facteurs favorisants tels qu’une HTA et le
génotype APOEe2 ont été identifiés [10]. Une association forte a été trouvée entre angiopathie
amyloide et démence : I’angiopathie amyloide pourrait étre un facteur de vieillissement
cérébral ainsi qu’un facteur de risque indépendant de déclin cognitif chez la personne agée
[7]. Les conséquences cliniques sont variées, de la maladie asymptomatique aux hémorragies
cerébrales, infarctus cérébraux ou leucoencéphalopathies [11]. Dans notre observation, la
découverte d’hématomes intracérébraux multiples chez un patient de réanimation reste un
mode de découverte de la maladie peu décrit.

Le diagnostic d’angiopathie cérébrale amyloide peut étre difficile et repose sur les
criteres diagnostics de Boston [12, 13] (tableau 1). Il faut en particulier éliminer les
saignements multifocaux dans le cadre d’une endocardite infectieuse et la thrombophlébite
cérébrale. Le diagnostic de certitude de I’angiopathie amyloide est anatomopathologique, en
post mortem ou par biopsie chirurgicale, mais ses indications sont aujourd’hui abandonnées.
Aussi le diagnostic repose sur I’IRM. Les arguments sont la découverte d’une ou plusieurs
hémorragies lobaires, et la présence de micro-saignements correspondant a I’extravasation de
sang dans les espaces de Virchow, regroupant également les hémorragies intracérébrales de
moins de 10mm. Le micro-saignement n’est pas spécifique mais une localisation dans un

territoire de I’atteinte vasculaire typique de I’angiopathie amyloide est fortement évocatrice



[8]. La visualisation de micro-saignements est également possible dans I’angiopathie
hypertensive, mais la localisation est plutét thalamique. Une hémosidérose sous-
arachnoidienne ou sous corticale, présente chez 47% des patients atteints d’angiopathie
amyloide pourrait augmenter la sensibilité de sa détection [14]. La tomodensitométrie par
émission de positons (PET) ou le dosage des protéines A340 et AB42 dans le LCR pourraient
également contribuer au diagnostic d’angiopathie amyloide cérébrale [6, 15].

Le traitement initial n’est pas différent de celui mis en place dans le cadre de
I’hémorragie intracérébrale d’origine non amyloide, et il faut obtenir un contrdle strict des
agressions cérébrales secondaires d’origine systémique. Dans I’étude PROGRESS [16], la
diminution progressive de la pression artérielle chez 16 patients atteints d’angiopathie
amyloide cérébrale a été efficace pour prévenir la récidive hémorragique au cours d’un suivi
de 4 ans. L angiopathie amyloide cérébrale est également reconnue comme étant un facteur de
risque de saignement intracérébral sous anticoagulants, antiagrégants plaquettaires ou apres
thrombolyse[17]. Ce risque semble lié aux nombres de micro-saignements visualisés en IRM.
Une augmentation du risque d’hémorragie intracranienne a été également associée a
I’utilisation des statines dans la prévention des accidents vasculaires cérébraux ischémiques
[18]. Ceci peut faire discuter I’emploi des statines chez les patients ayant des antécédents
d’hémorragie intracranienne, notamment de localisation lobaire. La place de la corticothérapie
dans cette pathologie reste a définir. De nombreux cas cliniques rapportent un intérét des
corticoides ou d’autres traitements immunosuppresseurs dans le traitement des formes
inflammatoires d’angiopathie amyloide [19, 20]. L’existence de micro-saignements en IRM
associés a un hypersignal de la substance blanche permet alors le diagnostic de cette forme
d’encéphalopathie dont la récupération serait accélérée par une corticothérapie de courte

durée.



Conclusion :
Le diagnostic d’angiopathie cérébrale amyloide repose sur des criteres diagnostics d’imagerie
et sur I’élimination des autres causes d’hémorragies intracérébrales. Un facteur favorisant

I’hémorragie comme la prise d’anticoagulants ou la présence d’une HTA est souvent retrouvé.
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Tableau | : Criteres diagnostiques de Boston des hémorragies secondaires a I’angiopathie

amyloide cérébrale [12]

1 - Angiopathie amyloide cérébrale certaine

Examen post-mortem complet:

o hémorragies lobaires, corticales ou cortico-sous-corticales
o présence d’une angiopathie amyloide cérébrale sévere

o absence d’autres causes d’hémorragie

2 — Angiopathie amyloide cérébrale probable avec preuve anatomo-pathologique

Données cliniques ou anatomopathologiques (évacuation d’hématome ou biopsie corticale):
o hémorragie lobaire corticale ou cortico-sous-corticale

o présence de dépots amyloides sur le matériel prélevé

o absence d’autres causes d’hémorragie

3 — Angiopathie amyloide cérébrale probable

Données cliniques, scannographiques ou IRM :

o hémorragies multiples localisées aux régions lobaires, corticales ou cortico-Sous-corticales
(y compris le cervelet)

o age supérieur a 55 ans

o absence d’autres causes d’hémorragie*

4 — Angiopathie amyloide cérébrale possible
Données cliniques, scannographiques ou IRM:

o hémorragie unique lobaire, corticale ou cortico-sous-corticale
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o age de supérieur a 55 ans

o absence d’autre cause d’hémorragie*

*Autres causes d’hémorragies :

-trouble de I’hémostase, surdosage en antivitamine K avec INR supérieur a 3

- antécédent de traumatisme cranien ou d’accident vasculaire cerébral ischémique
- tumeur cérébrale

- malformation vasculaire ou vascularite
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Figure | :

A. Tomodensitométrie cérébrale réalisée a I’admission retrouvant des hématomes lobaires
temporal droit, cortico-sous-cortical frontal gauche et du noyau caudé gauche.

B. Imagerie par résonance magnétique nucléaire cérébrale 2 jours apres I’admission : Image
(gauche) pondérée en écho de gradient T2 retrouvant un microsaignement occipital droit
(fleche blanche) ; image (droite) en FLAIR retrouvant des hypersignaux de la corona radiata

(fleches blanches).



