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NIHSS National Institutes of Health Stroke Scale
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. Introduction

a. Rappels épidémiologiques et cliniques

Les accidents vasculaires cérébraux (AVC) représentent une pathologie fréquente mais
grave, source de handicaps et d’'une mortalité importante. Le Global Burden of Disease
estimait ainsi en 2019 que 'incidence mondiale était de 12,2 millions de cas, pour une
prévalence de 101 millions associée a une mortalité de 6,55 millions (1), classant 'AVC au

second rang des causes de mortalité spécifiques.

Santé Publique France estime une incidence annuelle de 122 422 adultes hospitalisés
pour un AVC en France et une prévalence de 2,0% de la population adulte, soit 1 086 795
cas prévalents (2). La mortalité est quant a elle estimée a 30 682. Les conséquences
fonctionnelles sont importantes avec une dégradation significative du score mRS parmi les
survivants, se traduisant par une perte d’indépendance fonctionnelle chez 50% des 75-85
ans et 76% des plus de 85 ans (3). Les AVC représentent ainsi en France la premiére
cause de handicap acquis chez I'adulte et la deuxiéme cause de démence (4) et

constituent un véritable défi pour le systéme de santé.

Ce défi se reflete par les dépenses annuelles, dont le financement de leur prise en charge
par la collectivité était estimé, en 2007, a 8,6 milliards d’euros. Le poids de ces dépenses
a I'échelle du pays est néanmoins sous-estimé, ces estimations étant anciennes et ne
prennent pas en considération les dépenses d’hébergement induits par la perte
d’'indépendance fonctionnelle, qui restent en grandes parties a la charge du patient (5,6).
L’augmentation de l'incidence observée au fil des années méne également a penser que

le poids de leurs prises en charges s’accroit (1).



Cliniguement, le diagnostic repose sur I'apparition d’'un déficit neurologique focal, brutal et
d’emblée maximal. Face a cette symptomatologie évocatrice, 'imagerie a progressivement

pris un réle central dans la prise en charge de ces patients.
b. Place de I'imagerie dans ’'AVC

Le scanner est chronologiquement la premiere modalité d'imagerie utilisée dans le cadre
de 'AVC. Il permet la recherche de saignement, contre-indiquant la réalisation d’une
thrombolyse intraveineuse. Sa faible sensibilité ne permet pas, en régle, de voir TAVC
ischémique en phase hyperaigue et I'instauration du traitement thrombolytique est guidée

par I'’évaluation de la probabilité clinique.

Les progrés de I'IRM ont ajouté une finesse diagnostique supplémentaire : cette modalité
d’'imagerie permet de voir '’AVC ischémique en phase aigue et de confirmer ’hypothése
diagnostique initiale. Lensemble permet au neurologue d’adresser le bon traitement au
bon patient et d’éviter les effets indésirables potentiellement graves du traitement
thrombolytique (hémorragiques, allergiques...). La Haute Autorité de Santé préconise
dorénavant en premiére intention I'lRM en cas de suspicion de survenue d’'un AVC

(recommandation de grade 11)(7).

Les séquences de diffusion permettent de traquer 'cedéme cytotoxique résultant de
l'infarcissement des cellules neuronales. Physiologiquement, les molécules d’eau
présentent des mouvements spontanément aléatoires. L’application d’ondes de
radiofréquences et d’'un gradient G constant (le gradient de diffusion) permettent d’étudier
le déphasage et le rephasage des molécules d’eau : Les protons mobiles sont
imparfaitement rephasés par le gradient de rephasage alors que les protons immobiles
sont parfaitement rephasés et I'atténuation de leur signal est plus longue, car uniquement
due aux hétérogénéités locales du champ magnétique. La chute de signal est donc

moindre dans le cadre de protons immobiles que de protons mobiles.
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Le défaut d’apport énergétique se traduit par une inhibition des pompes Na/K ATPase et
induit un afflux de molécules d’eau depuis le secteur extracellulaires vers le compartiment
intracellulaire, entrainant la constitution d’'un cedéme cytotoxique. Cet cedéme est donc
associé a une restriction de diffusion des molécules d’eau que I'lRM est en mesure de

traquer et met en évidence par hypersignal de diffusion et une chute du coefficient d’ADC
(8).

Les études démontrent une importante sensibilité des séquences classiquement utilisées
dans I'AVC ischémique (9). La constitution de 'cedéme cytotoxique nécessite néanmoins
un infarcissement suffisamment profond de la région cérébrale touchée pour étre visible.
Le développement de I'imagerie neuroradiologique a permis d’affiner la compréhension de
ce concept, notamment par la confrontation de séquences de perfusion dynamique et des
séquences de diffusion : La zone de « pénombre », hypoperfusée mais non
significativement infarcis représente le « cerveau a sauver ». Elle est, en cas de

« mismatch diffusion/perfusion » plus étendue que la zone visible en restriction de

diffusion et est au cceur de la stratégie de prise en charge.
c. La problématique de I'ischémie transitoire en imagerie

Les accidents ischémiques transitoires se manifestent par des déficits de fonctions
neurologiques focales et systématisées mais transitoires, de durée inférieure a 1 heure,
avec récupération compléte de la symptomatologie. Bien que I'imagerie retrouve parfois
des lésions ischémiques en séquence de diffusion, elle demeure souvent normale mais
nécessite une prise en charge spécifique, constituant un syndrome de « menace » et
pouvant se compléter sous la forme d’AVC ischémique constitués avec déficit moteur

persistant.



L’Accident ischémique transitoire (AlT) constitue donc une urgence médicale. Il nécessite
en conséquence une prise en charge médicale rapide, eu égard au risque de survenu

d’AVC ischémique constitué dans les 48 heures suivant I'AIT (10).

Il représente également un défi diagnostique a la fois sur le plan clinique et en imagerie,

notamment vis-a-vis de certains diagnostics différentiels possibles (Stroke-mimics)

(Figure 1).

Figure 1 — Exemple de Stroke mimics.

Patient ayant présenté un déficit brachio-facial droit transitoire, pendant moins d’une heure. IRM
réalisée dans le cadre d’un protocole alerte AlT.

Séquence de diffusion sans particularité (A). Asymétrie de visibilité des veines corticales, mieux
visualisées a gauche en séquence de susceptibilité magnétique (B). La séquence 3D TOF (C)
montre quant a elle une raréfaction des branches sylviennes M3-M4 homolatérales.

L'interrogatoire permet de retrouver une notion de céphalées préliminaires au déficit moteur. Le
diagnostic retenu est donc celui de migraine avec aura déficitaire.

La HAS préconise la réalisation d’'une imagerie cérébrale dans les 12 heures suivant la
survenue symptémes, voire 24 heures en fonction des possibilités d’accés aux examens
d’'imagerie (11). Certaines équipes développent le concept de « protocole urgence AIT »,

avec réalisation d’'une IRM prioritaire (protocole de diffusion optimisée, FLAIR,
9



SWAN/SWI, TOF) chez les patients ayant présenté un déficit brutal complétement
régressif et dont le premier contact médical est de moins de 4 h 30, dans I'éventualité de
la présence d’'un AVC ischémique ou d’une occlusion vasculaire pouvant justifier la

réalisation d’'une thrombolyse intra-veineuse.

Fuijoka et al. ont néanmoins décrits la présence d’anomalies de signal en lien avec une
entité syndromique particuliére, associant déficit neurologique transitoire et perte
neuronale sélective et dont 'association est regroupée sous le terme de DIH (Delayed

Ischemia with Hyperintensity on T1-weighted MRI) (12—-14).

d. Le concept de DIH

i. La perte neuronale sélective : un phénoméne particulier sous-tendant

la DIH.

Ce processus est distinct de la nécrose classiquement visualisée en diffusion et faisant
suite a un AVC ischémique constitué, dont la zone infarcie se voit évoluer vers la

constitution d’une cavité liquidienne (15).

Les premiéres descriptions de perte neuronale sélective (PNS) en imagerie sont
notamment faites par Niels et al, qui rapporte dés 1982 |la survenue d’atrophies
parenchymateuses dans les suites d’AVC ischémiques, bien que les différents scanners
de suivi ne retrouvent pas de plage hypodense évocatrice de nécrose du parenchyme,
méme en dehors des phases de fogging effect (16). Sur le plan anatomopathologique,
cette perte neuronale sélective (PNS) se traduit par une raréfaction neuronale avec
prolifération et activation astrocytaire, sans altération du tissu de soutien(13,17). Elle se
distingue donc de la pan-nécrose classique qui implique a la fois la substance blanche et
la substance grise avec destruction tissulaire compléte et liquéfaction centrale(15,18-20).

Cette perte neuronale est pour partie retardée et continue a se majorer dans les heures et
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jours suivant la reperfusion. Une sensibilité particuliére de la sous-population neuronale

GABA-ergiques du striatum dorso-latéral est retrouvée (18,21,22).

La perte neuronale sélective est donc observée apres une ischémie modérée de quelques
heures ou une ischémie sévere d’une courte durée, contrairement a la pan-nécrose qui
résulte d’'une atteinte plus profonde(14,23-26). Les deux phénoménes peuvent néanmoins
étre associés, les données de la littérature montrant I'existence de zones nécrotiques
associant des lésions de PNS a leur périphérie, suggérant des dommages cellulaires en

zone de pénombre (15,27,28).

Comme le rappelle Baron et al, La PNS peut survenir dans au moins 3 cas de figure. Le
premier est celui de la zone de pénombre (dont la DIH serait un mode d’expression). Le
second correspond aux zones sujettes au diaschisis, lesquelles sont anatomiquement et
fonctionnellement reliées a la région infarcie et qui subissent une inhibition fonctionnelle
secondaire a un infarcissement a distance. Le troisieme, a celles secondaires aux

atteintes chroniques de l'artére carotide interne et de I'artére cérébrale moyenne.

Comme indiqué précédemment, la particuliere sensibilité des neurones GABA-ergiques a
'ischémie a motivé I'utilisation de marqueurs agonistes de cette population neuronale afin
de dépister la survenue de PNS. Les données issues de ces travaux confirment une
diminution marquée de la fixation de benzodiazépines en zones de pénombre
(15,18,21,22,29-31). En territoire de diaschisis, ces études retrouvent un
hypométabolisme en FDG sans baisse de fixation des récepteurs aux Benzodiazépines ou
traduction perfusionnel, cette constatation pouvant étre a la fois en lien avec une atteinte
Iésionnelle discréte ou une inactivité neuronale (32). Pour finir, les artériopathies
chroniques s’associent a une diminution de fixation des benzodiazépines(33-35) sur les

territoires d’avals.

ii. Présentation clinico-radiologique de la DIH
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Il a été observé la survenue de déficits neurologiques focaux massifs mais transitoires
répondant cliniquement a la définition de I'AIT et faisant suite a des occlusions de carotide
interne ou de l'artére sylvienne (12) de courte durée. Ces patients présentent dans les
suites des hypersignaux T1 avec relatifs hyposignaux en séquence T2 a J7-J10 des
symptémes, intéressant principalement le striatum (Figure 2). L'ensemble de ces
anomalies est décrit sous le terme de « DIH » Delayed Ischemic with Hyperintensity on

T1 » .

Les anomalies de signal en T1 striatales s’amoindrissent avec le temps et laissent place a

une atrophie de la méme région.
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Specific changes with time on MRI in patients after SSD

Case TIWI T2WI TIWI T2WI
Second MRI Latest MRI
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Figure 2 — Constatations IRM rapportées par Fuijoka et al.(12)

Topographies des hypersignaux T1 du striatum tels qu’observés quelques jours apres la survenue
du déficit neurologique, avec hyposignaux T2 du méme territoire.

Les auteurs ne décrivent néanmoins pas d’éventuelle visibilité de ces Iésions en séquence
de diffusion (12,13,36). Certaines études notent la survenue d’anomalies en diffusion
régressives dans la demi-heure de I'évenement vasculaire, avec évolution vers une perte
neuronale sélective (15,37-39) (Figure 3). Ce phénoméne implique donc une possible
normalité de I'IRM lorsqu’elle est réalisée précocement dans le cadre d’un déficit
neurologique transitoire et ce malgreé I'existence d’une authentique atteinte lésionnelle.
Lorsqu’elle est présente, la diffusion sous-estime de plus la pénombre qui est elle-méme,

comme indiqué précédemment, le siége d’une perte neuronale sélective (15,31). Cette
13



zone de pénombre est en pratique mieux appréciée par les cartographies de perfusion
(40), qui peuvent également se normaliser au moment de I'acquisition en cas de

reperfusion spontanée ou de phénomeéne de compensation.
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Figure 3 — Cartographie d’ADC fonction de la durée d’occlusion de l'artere cérébrale
moyenne de rats (37).
Réversibilité progressive des lésions en restriction de diffusion sur 'IRM de contrdle a
60 minutes de rats présentant une occlusion transitoire de moins de 30 minutes.
Persistance de Iésions en restriction de diffusion chez les rats occlus pendant 60
minutes.

Pour résumer, ces anomalies de signal T1 semblent témoigner d’'une perte neuronale
sélective mais il n’est pas clairement établi si elles font suites a des anomalies en

diffusion.

La DIH représente donc une entité particuliere, associant une atteinte macrovasculaire a
des hypersignaux T1 Iésionnels lenticulo-caudés le plus souvent étendus sans
hypersignaux T2 (12,14), qui intéressent la région lenticulo-caudé lorsqu’elle est en zone

de pénombre.
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iii. Corrélation sur des modéles animaux

Les mémes auteurs ont reproduit en laboratoire et sur des modéles animaux ces
évenements (13). L'occlusion transitoire de 'artére cérébrale moyenne pendant 15
minutes suivie d’une reperfusion permet de retrouver a J7 et sur 19 des 20 rats étudiés
des anomalies de signal du striatum similaires a la DIH observée chez 'lHomme. Le
groupe de rat ayant fait 'objet d’'une occlusion de 60 minutes présente quant a lui des
Iésions ischémiques dont la sémiologie correspond a celle habituellement visualisée en

cas d’AVC ischémique, en hyposignal T1 et hypersignal T2.

L'analyse histologique du groupe de rat occlus pendant 15 minutes et présentant des
hypersignaux T1 du striatum retrouve la présence d’'une mort neuronale sélective avec
prolifération d’astrocytes réactifs dans la méme région. Le rat épargné par ces

hypersignaux n’a pas de modification histologique notable.

Ces anomalies peuvent étre colligées et résumées comme suit (Tableau 1) :

Occlusion cérébrale Striatum en hypersignal Striatum en hyposignal
moyenne de 15 minutes Cortex normal Cortex normal
Occlusion cérébrale Striatum en hyposignal Striatum en hypersignal
moyenne d’'une heure Cortex normal Cortex normal
Occlusion cérébrale Striatum en hyposignal Striatum en hypersignal
moyenne de deux heures Cortex en hyposignal Cortex en hypersignal

Tableau 1 — Anomalies de signal observées en fonction de la durée d’occlusion de l'artere
cérébrale moyenne chez le rat (12,13,41)

Les études spectroscopiques montrent une baisse du ratio NAA/Cr dans les suites d’'une
occlusion de 15 minutes dés J1, appuyant 'hypothése d’'une dégénérescence neuronale
précoce suite a 'évenement vasculaire et avant I'apparition des anomalies de signal en T1

(14). Cette dégénérescence neuronale s’accompagne d’un afflux macrophagique
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inflammatoire, d’abord en périphérie de la zone ischémiée puis intéressant 'ensemble du
striatum dorsolatéral et est associée a une accumulation de protéine précurseur [3-
amyloide (14,36). Il n'est pas encore établi si ces protéines sont ttémoins ou acteurs de la

dégénérescence progressive observée dans la DIH.

La DIH semble donc représenter un mode d’expression de PNS vraisemblablement en
zone de pénombre et impliquant spécifiquement la région lenticulo-caudé. Les données
initialement publiées intéressent néanmoins un faible nombre de patient et semblent
insuffisantes pour établir un pronostic initial. L'éventuelle présence de Iésion en restriction

de diffusion n’est également pas décrite et mérite de plus amples investigations.
Il. Etude scientifique

Cette étude vise a étudier le terrain, les étiologies et le pronostic des patients associant
des anomalies de I'examen neurologique avec des hypersignaux T1 isolés du striatum,

comparativement a ceux associant des lésions ischémiques en restriction de diffusion.

a. Matériel et Méthodes

i. Recueil de données

Une analyse rétrospective est réalisée a partir d’'une base de données générée par un
grand modeéle de langage produit par Vicuna (LMSYS Org) et reprenant 'ensemble des
comptes-rendus d’IRM réalisés au CHU de Lille et décrivant des anomalies de signal en

T1 dans un contexte de trouble neurologique, entre 2013 et 2024.

Une analyse humaine des comptes-rendus est ensuite faite, afin de ne conserver que les
anomalies de signal dont les localisations sont étiquetées comme « lenticulaire », du

« putamen », de la « téte du noyau caudé » ou du « striatum ». Les hématomes sont
d’emblée exclus mais les anomalies interprétées comme des remaniements

hémorragiques sont conservées, afin de bénéficier d’'une seconde lecture et sont ensuite
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également exclus en cas de confirmation de I'origine hématique des anomalies de signal.
Les nouveau-nés dont I'IRM est réalisée en raison de troubles neurologiques faisant suite
a un accouchement difficile, Les hypersignaux bi-pallidaux symétriques en contexte
d’hépatopathie chronique et les anomalies de signal d’origine tumorale font également

I'objets d’'une exclusion.

Pour finir, les dossiers des patients et les IRMs sont ré-analysés afin d’en extraire les

différents paramétres faisant I'objet de I'étude.

ii. Parameétres recensés

1. Groupes comparés

Trois groupes sont comparés entre eux, établis en fonction des anomalies en séquence T1
et en séquence de diffusion afin d’isoler les patients suspects de PNS exclusive, de ceux
associant PNS et atteinte pan-nécrotique. L'’échantillon est divisé en trois groupes,
fonction de I'étendue croissante des anomalies en diffusion par rapport a celles en T1, afin
de spécifiquement isoler les patients se situant en zone de transition entre DIH et AVC

ischémique.

Le premier groupe réunit 'ensemble des patients remplissant les criteres de sélection

initiaux avec hypersignaux T1 isolés, sans anomalie associée de la diffusion.

Sont regroupés dans le second ceux présentant des hypersignaux T1 avec anomalies

encéphalique en diffusion, moins étendues que ne le sont celles en T1.

Le troisieme groupe réuni les patients dont les anomalies en diffusion sont plus étendues

que les anomalies en T1.

Une analyse des cas affectés a chaque groupe est ensuite réalisée afin d’isoler I'origine
des anomalies et d’établir si le contexte clinico-radiologique est spécifique de la DIH ou si

d’autres mécanismes interviennent.
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Les patients sont attribués aux DIH lorsque les anomalies de signal en T1 sont
unilatérales, et n’intéressent que la région lenticulo-caudé, sans extension voisine. En cas
d’association a des lésions ischémiques en diffusion du striatum, ces derniéres doivent

étre marquées et moins étendues que ne le sont celles en T1 sur ce territoire anatomique.

2. Parameétres cliniques

Les données cliniques recensées sont les facteurs de risque cardio-vasculaires
(hypertension artérielle, tabagisme, fibrillation atriale, diabéte, dyslipidémie, surpoids) les
antécédents vasculaires (AVC ischémique ou hémorragique, cardiopathie ischémique,
artériopathie oblitérante des membres inférieurs), le sexe, I'age, la présence éventuelle

d’un diabéte.

Un score symptomatologique dérivé du NIHSS est calculé a postériori, a partir des
données cliniques rapportées dans les courriers de suivi. Le score retenu cote la parésie
ou plégie (1 a 2) par étage, la présence d’une aphasie ou dysarthrie (1), d’'une HLH (2),
d’'une hémi-négligence (2), de mouvements anormaux ou d’un déficit de la coordination

par étage (1-2-3), d’'un coma ou état pauci-relationnel (12).

L’évolution clinique est également cotée selon le I'échelle de Rankin modifiée (Tableau 2).
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0 Pas d’handicap

Pas d’handicap significatif. Certains symptdmes peuvent
1 exister mais le patient est en mesure d’accompplir toutes les
taches et activités habituelles
Handicap léger : le patient est incapable d’exercer toutes les
2 activités précédentes peut s’occuper de ses propres affaires

sans aide

Handicap modéré : le patient nécessite de I'aide mais est

3
capable de marcher sans aide.
Handicap modérément sévere : le patient est incapable de
4 marcher sans aide et incapable de subvenir a des propres
besoins corporels sans aide
Handicap grave : le patient est alité et nécessite des soins et
5
une attention constante.
6 Déces.

Tableau 2 — Echelle de Rankin modifiée
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3. Paramétres radiologiques

Des scores sont réalisés en fonction de divers parametres radiologiques, incluant I'état
vasculaire des axes en amont de la Iésion, le segment le plus atteint dictant la cotation de
0 a 3 (Absence de surcharge, surcharge non sténosante, rétrécissement supérieur a 50%,

occlusion).

Le délai d’apparition des hypersignaux T1 vis-a-vis des symptémes est également
rapporté, la trophicité (stable ou évolution atrophique), la présence de dépoéts en

hyposignal de susceptibilité magnétique.

iii. Analyse statistique

Le nombre de facteurs de risque cardiovasculaire, le nombre d’antécédent
cardiovasculaire, I'age, le délai d’apparition des anomalies de signal, le score NIHSS
modifié sont comparés a 'aide d’'un Test de Kruskall-Wallis. Une analyse post-hoc par un
test de Wilcoxon — Mann Whitney est réalisée afin de comparer les différents groupes pour

la variable du score NIHSS modifié.

Les variables qualitatives du sexe, de la présence ou non de diabete, de lésion en T1
extra-lenticulo-caudé, de la trophicité, de dépdts en hyposignal de susceptibilité

magneétique, de la bilatéralité font I'objet d’un Test exact de Fisher.

Les comparaisons relatives a I'évolution clinique, la mesure du handicap par le score de
mRS et I'état vasculaire sont effectuées par I'intermédiaire d’'un Test de Kruskall-Wallis

ordinal.

L’étude de la répartition des causes est quant a elle fait par un test du Chi2 avec une

analyse Post-hoc pour le calcul des résidus standardisés ajustés (Haberman).

Les valeurs de p sont considérées significatives si inférieures a 0,05.
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b. Résultats

i. Effectifs et répartition des différents groupes

Sur les 2687 comptes-rendus initiaux extraits par le LLM de Vicuna, 82 ont été retenus

apres relecture puis 50 dans I'analyse finale (Diagramme de flux, Figure 4).

La relecture des examens a permis de les répartir dans 3 groupes, comportant

respectivement 9, 8 et 33 patients.
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2687 compte- rendus
mentionnant des
hypersignaux T1

2607 exclus :

Motifs : Hypersignaux d'origine

tumoral, post-hypophyse [
décrite, calcifications,

cavernome, hématome.

82 dossiers analysés

sur le PACS.

Relecture des images et des dossiers

12 doublons, 11 nouveaux-nés avec grossesse

pathologique, 5 dossiers exclus en raison de [ _|
remaniements hémorragiques, 1 cavernome, 1
lymphome, 2 dossiers sans imagerie disponible

50 dossiers retenus

Groupe 1

Hypersignaux T1 isolés
9 patients

Groupe 2
Hypersignaux T1 avec anomalies
en diffusion moins étendues.

8 patients

Groupe 3
Hypersignaux T1 avec anomalies en
diffusion au moins ou plus étendues.

33 patients

Figure 4 — Diagramme de flux
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ii. Caractéristiques et comparaison des différents groupes

1. Paramétres cliniques

Age médian (années) 79 61.5 51 0.178
Sexe (% d’hommes) 33% 55% 42% 0.17
Diabéte (%) 22% 1% 21% 1
Nombres de facteurs

derisque 2 1.625 1.45 0.49
cardiovasculaire

moyen

Nombre

d’antécédents 0.55 0.75 0.58 0.57

vasculaires moyens

Tableau 3 — Terrain clinique

Evolution clinique

Régression

compléete 6 1 8
Régression

partielle 2 2 4 0.035
Persistance 0 3 16
Déces 1 3 5

Score mRS
Médiane ; [IQR] 0 [0-1] 3 [3-6] 3 [1-5] 0.033
Score NIHSS modifié
Médiane ; [IQR] 1[1-3] 8.5[5,5-10.5] 9 [6-12] 0.001

Tableau 4 - Etat clinique initial et pronostique
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Les 3 groupes ne different pas quant aux répartitions de I'dge, du sexe, de la présence de
diabete, du nombre de facteurs de risque cardiovasculaires ou d’antécédents vasculaires

(Tableau 3)

L’étude montre des différences significatives de pronostique (Tableau 4). Il est ainsi
retrouvé une différence globale des scores NIHSS modifiés entre les 3 groupes (p =
0,001). L'analyse post-hoc complémentaire affiche un score NIHSS modifié du groupe 1
significativement plus faible que celui du groupe 2 (p = 0,001) et du groupe 3 (p = 0,0009).
Il n’est en revanche pas trouvé de différence significative entre les groupes 2 et 3 (p =
0,82). L’évolution clinique a la fois relative a la persistance des symptémes et au niveau
de handicap (reflété par le score mRS) est également plus défavorable pour les groupes 2

et 3 comparativement au groupe 1 (valeur de p respectivement mesuré a 0,035 et 0,033).

Les patients dont I'imagerie et le contexte clinique sont avant tout évocateurs de DIH ont
un score MRS moyen de 0.33 pour le groupe 1, 3.5 pour le groupe 2 et 5 pour le groupe 3.
Pour 'ensemble des patients de chaque groupe, ces scores moyens sont respectivement

calculés a 1, 3.375 et 3.06.
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Figure 5 - Histogramme des scores mRS de chaque groupe

2. Caractéristiques radiologiques

On ne retrouvait pas de différence significative quant a la présence d’anomalie de signal
en T1 sur des territoires extra-lenticulo-caudés, sur la présence d’une atrophie lors du
contréle évolutif, d’éventuels dépbts en hyposignal de susceptibilité magnétique ou de la
bilatéralité des anomalies de signal (Tableau 5). L'influence d’'une valeur extréme de délai
d’apparition des anomalies de signal chez un des patients du groupe 1 (720 jours) ne s’est
également pas traduit par une différence significative lors de la réalisation du test

statistique.
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Médiane du délai

d’apparition des 11 19 21 0.23
anomalies de [5.5-15.75] [16 — 85] [7 —52.5] '
signal en jours

Lésion extra- o 0 )

lenticulo-caudé (%) 22% 50% 42% 0.48
Evolution 50% 80% 75% 0.23
atrophique (%) '
Dépots en

hyposignal 66% 75% 45% 0.40
T2/SWI/SWAN

Atteinte bilatérale 11% 33% 21% 0.40

Tableau 5 - Constatations radiologiques

Il est a noter que la médiane d’apparition des anomalies de signal spécifique aux DIH est

de 15 jours, le premier quartile étant calculé a 10.75 jours et le troisiéme quartile a 28.5

jours.

La majeure partie des atteintes est, pour les trois groupes, unilatérale sans que ne soit

retrouvée de différence significative quant a ce paramétre.

Groupe 1 2 4 2 0
Groupe 2 4 0 1 3 0.16
Groupe 3 6 5 8 12

Tableau 6 - Caractéristiques radiologiques vasculaires
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Bien que la p-value relative a I'atteinte vasculaire s’approche de la significativité (0,16),
elle n'en franchit pas le seuil (Tableau 6). On note néanmoins I'absence d’occlusion
vasculaire dans le groupe 1, alors que le groupe 3 en comporte 38%. Des données

manquantes concernent un patient du groupe 1 et deux patients du groupe 3.

3. Caractéristiques étiologiques

Séquelle d’AVC 3* 0 1 0,024
AVC ischémique récent 2 19*
(thrombectomisé) 0 0) (4) 0.024
DIH 4* 2 2 0.049
Arrét cardiorespiratoire 0 3 3
Vascularite 1 0 7 < 0.001
(infectieuse/inflammatoire) (5/2)
Striatopathie diabétique 1 0 0
Encéphalopathie

-y 0 0 1
hypoglycémique
Origine indéterminée 0 1 0
Total 9 8 33

Tableau 7 — Etiologies des anomalies de signal.

*Groupe dont I'étiologie est significativement plus représentée, avec g value correspondante.

L’étude des dossiers mets en évidence 8 grands cadres étiologiques, bien qu’il n’ait pas
pu étre déterminé de cause aux anomalies retrouvées chez un patient du groupe 2

(Tableau 7).
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L’analyse statistique retrouve une différence significative concernant les séquelles d’AVC
ischémique, plus fréquentes dans le groupe 1. A contrario, les AVC ischémiques récents

sont sur-représentés dans le groupe 3.

Les cas de DIH sont quant a eux plus représentés dans le groupe 1. On ne retrouvait pas
de différence significative d’occurrence concernant les arréts cardiorespiratoires, les

vascularites et la striatopathie diabétique, I'encéphalopathie hypoglycémique.
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iii. Cas cliniques
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Figure 6 — DIH du groupe 1
Patient ayant présenté une main malhabile a gauche ; adressé par son médecin traitant au
service d’accueil des urgences le lendemain.
IRM initiale (A-C, F) retrouvant un hypersignal T1 striatale droit (A), sans anomalie en diffusion
(B) ou saignement en séquence T2* (C).

IRM de contréle a 1 an (D, E): Régression partielle de I'hypersignal T1 avec dédifférenciation du
striatum (D) et apparition d’hyposignaux lenticulo-caudés de susceptibilité magnétique (E).

Le patient présente une infiltration sténosante, estimée a 50% du bulbe carotidien droit d’amont ;
pas de sténose ou d’occlusion d’aval (fleche, F).

Tableau ROI

7.3 (2.5)
6.3(2.2)




Figure 7 — DIH du groupe 1

IRM initiale (A-C, E) réalisée en contexte de paresthésies du membre inférieur gauche et de
maladresse du membre supérieur gauche, chez une patiente enceinte avec hyperglycémie a 2.12 g/L.
Elle une Iésion en hypersignal T1 de la téte du noyau caudé droit (A), avec sténose de la terminaison
carotidienne et aspect gréle de I'artére cérébrale moyenne droite (B), sans Iésion ischémique en
diffusion (C) mais s’associant a des flux lents en séquence FLAIR (E).

Une IRM de perfusion est réalisée une dizaine de jour aprés I'apparition des symptémes (D) et
retrouve notamment une élévation du Tmax en région caudeé, avec mis-match de 1,5 secondes
comparativement au c6té controlatéral.

On retrouve 6 mois plus tard une majoration de la sténose de la terminaison carotidienne droite et de
I'artére cérébrale moyenne (F). S’y associe un net développement du réseau cérébrale postérieur.
L'hypersignal T1 régresse quant a lui pour laisser place a une dédifférenciation de la téte du noyau
caudé sur une I'IRM de contréle réalisée dans les suites et aprés pontage chirurgical (G, fleche
rouge).

Le diagnostic retenu est celui de maladie de Moya-Moya.
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Figure 8 — DIH du groupe 1

IRM réalisée a la recherche de Iésion ischémique chez une patiente présentant un syndrome
cérébelleux cinétique, en contexte d’arrét cardio-respiratoire survenu deux semaines auparavant avec 2
a 5 minutes de low-flow, sans no-flow.

La séquence axiale T1 SE retrouve un hypersignal pallidal gauche (A), sans restriction significative de la
diffusion en regard (B). Elle apparait également en hypersignal T2 FLAIR (C) et hyposignal T2* (D).

L’ARM des troncs supra-aortiques retrouve une infiltration athéromateuse carotidienne bilatérale
marquée en bulbaire et post-bulbaire et des artéres sylviennes, sans occlusion (E).
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Figure 9 — DIH du groupe 2

IRM initiale (A-E) dans un contexte de confusion avec hémiplégie droite révélatrice de lésions
ischémiques de la partie postérieure du noyau lenticulaire gauche (A) et jonctionnelle de la
corona-radiata gauche (B), sur occlusion carotidienne interne gauche (E). Pas d’anomalie
notable sur les séquences T1 (C) et T2* (D).

Seconde IRM a 3 mois (F-H) dans un contexte de jargonophasie et de déficit du membre
inférieur droit. Elle ne retrouve pas de récidive de lésion ischémique (F) mais I'apparition d’'une
atrophie et d’hypersignaux T1 sur la séquence 3D TOF (pas de séquence T1 réalisée) (G), du
striatum gauche et du bras postérieur de la capsule interne, plus étendus que la zone
précédemment infarcie.

On retrouve également des dépbts en hyposignal sur la séquence SWAN en région lenticulo-
caudé gauche (H).

La séquence temps de vol (I) montre un probable ralentissement marqué des branches
sylviennes (dont certaines restent visibles bien que gréles).
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Figure 10 — Striatopathie diabétique du groupe 1

Patiente bénéficiant d’'une IRM dans le cadre d’une suspicion d’AVC devant I'apparition et la
persistance d’'un syndrome hémichoréique gauche depuis 1 semaine. Pas d’anomalie de signal
en séquence de diffusion (A-B). La séquence T2 FLAIR Propeller montre une Iésion hyper-
intense du putamen droit, compatible avec une lacune (C) et un hyposignal de susceptibilité
magneétique striatale (D).

La séquence 3DTOF (E) semble, bien qu’artéfactée, montre une asymétrie modérée de signal de
I'artére cérébrale moyenne droite, pouvant traduire une athéromatose plus marquée de ce cété.
On visualise également un hypersignal du striatum dont I'existence est confirmée par un
complément en axiale T1 Spin écho (F).

Une TEP-Dopa (G) est réalisée devant la survenue d’un syndrome extra-pyramidal iatrogénique
sous halopéridol, introduit en raison du syndrome hémichoréique. Elle montre une absence de
fixation de la lacune caudé droite mais également une fixation moins intense du putamen, avec
un SUV maximum a 5,34 contre 6,80 controlatéralement, faisant suspecter la coexistence de
pan-nécrose et de PNS.

Les séquences 3DT1EG réalisées a un an des symptémes (H, 1) confirment la suspicion de perte
neuronale sélective avec I'apparition d’'une nette dédifférenciation de la substance grise striatale
droite, en sus de la cavité nécrotique lacunaire.
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Figure 11 — DIH du groupe 3
Patiente ayant bénéficié d’'une endartériectomie carotidienne droite avec hémiplégie constatée au
réveil.
La premiere IRM (A-C) ne retrouve pas d’anomalie de signal en séquence de diffusion ou en
FLAIR. L'axe carotidien droit et le polygone de Willis sont perméables et non sténosés.
Seconde IRM réalisée le lendemain (D-F) retrouvant de discretes anomalies en diffusion
intéressant le cortex hémisphérique droit, avec asymétrie de signal striatale droite comparativement
au coété controlatéral. Une fine asymétrie en T2 FLAIR peut également étre discutée (F).
IRM de contrdle a 3 mois (G-l) avec atrophie striatale droite, en hypersignal T1 et apparition de
plages en hyposignal de susceptibilité magnétique associée.
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Tableau ROI

33(13) 281 (11.0) 7.8(45) 247 (33) 37(42)
43(25) 512 (30.5) 52(12) 209 (1.0) 07(07)

Figure 12 — Cas de DIH du groupe 3
Patiente ayant présenté une symptomatologie d’aphasie, de paralysie faciale et d’hémiplégie
droite révélatrice d’'un AVC ischémique constitué sylvien superficiel gauche (A). La séquence
3DTOF initiale retrouve une sténose serrée de I'artére cérébrale moyenne gauche sur son
segment M1 (B).
Il semble également exister, sous réserve de 'absence de séquence T1 dédiée, un hypersignal
T1 du striatum gauche en 3DTOF (C). La séquence de perfusion retrouve sur le méme territoire
un net allongement du Tmax, qui reste néanmoins inférieur a 6 secondes (F).

La thrombectomie réalisée dans les suites confirme I'absence de thrombus proximal et permet la
réalisation d’'une angioplastie de cette sténose (D-E).

L'IRM de contrdle réalisée le lendemain montre 'absence de remaniement hémorragique (G)
mais une majoration des hypersignaux T1 du striatum et de la région précédemment infarcie,
probablement en lien avec des prises de contraste secondaires a l'injection réalisée la veille (H).
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Figure 13 — Cas d’AVC ischémique associant des lésions de DIH, attribuée au groupe 2.

Patiente de 67 ans présentant une hémiparésie droite avec aphasie. Contexte de manque du
mots et de syndrome confusionnel depuis 2 semaines avec premier passage aux urgences la
veille, amenée par des policiers dans un contexte d’accident de la voie publique a faible
cinétique.

Minime asymeétrie de signal en diffusion du striatum gauche (A) et Iésions ischémiques sylviennes
superficielles associées (B), sur occlusion cérébrale moyenne en M1 gauche (D) et sténose
serrée carotidienne post-bulbaire (E). Hypersignaux T1 striataux plus étendus que ne le sont les
Iésions ischémiques (B). Hyposignaux en SWI de la téte du noyau caudé (F) pouvant faire
évoquer des remaniements hémorragique, néanmoins infirmés sur le scanner réalisé 2 jours
apres (G). IRM de perfusion confirmant la présence d’'une pénombre étendue a 'ensemble du
territoire sylvien gauche (H).

Artériographie retrouvant I'occlusion M1 gauche (I, téte de fleche) et le défect de
parenchymographie précoce avec reprise tardive du réseau sylvien par de probables
anastomoses distales piales (J).

Ré-occlusions précoces malgré 2 passages de Stent-retriever. Un 3™ passage et une
angioplastie par ballon permettent 'obtention d’'une reperméabilisation de M1 (K).

L'IRM de contrdle réalisée le lendemain retrouve néanmoins une récidive de I'occlusion M1 (L) et
la majoration en étendue de Iésions ischémiques (M, N), qui demeurent de faibles profusion au
vue de l'occlusion proximale.

On note également sur cette IRM la persistance d’anomalies de signal en T1 mais également une
asymeétrie de trophicité du parenchyme cérébral, avec élargissement passif modéré du ventricule
latéral gauche et de la vallée sylvienne comparativement au cété controlatéral (O, P).

Ill. Discussions

a. Considérations physiopathologiques et anatomiques.

i. Anatomie et fonction du striatum.

Le striatum est composé de neurones épineux de moyennes tailles qui se divisent eux-
mémes en deux grandes populations formants les voies directs (activatrice et facilitatrice
de I'action) et indirectes (inhibitrice des actions concurrentes) régulatrices des
comportements moteurs. || comporte également des interneurones et quelques larges
projections neuronales. L’ensemble permet la constitution d’'un carrefour de multiples

afférences, a la fois corticale et sous-corticale, de la substance noire, du thalamus, des
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noyaux sous thalamiques ; les efférences sont également plurielles, vers le pallidum et la

substance noire (42).

Il présente une organisation anatomo-fonctionnelle se divisant en une partie
sensorimotrice et une partie associative. La premiére correspond au putamen dorsolatéral
et a la partie latérale du noyau caudé et recoit entre autres des afférences du cortex
moteur, prémoteur, de I'aire motrice supplémentaire. La partie associative du striatum

prédomine quant a elle sur la téte du noyau caudé (42).

Les réles fonctionnels du striatum sont multiples, a la fois dans le contréle du mouvement
mais également dans le cadre de fonctions cognitives et mémorielles. Il permet
notamment l'initiation et 'exécution de mouvements adaptés au contexte et influe

I'orientation, la posture, la locomotion et la prise de décision (43).

Les principaux neurotransmetteurs retrouvés dans le striatum sont le GABA, neuropeptide
inhibiteur et la Dopamine dont le mécanisme d’action est primordial pour la régulation de
I'activité locomotrice. Les neurones cholinergiques y sont également retrouvés en nombre
et jouent un réle physiologique primordiale en régulant notamment la transmission

dopaminergique (44).

Le striatum fait donc partie intégrante du systéme extra- pyramidal et permet I'exécution
de mouvements harmonieux. Son rbéle cognitif est également important dans le circuit de
la récompense et dans la prédiction de récompense (45). Une hypo-activation du striatum
ventral, associé au circuit de la récompense, est pour exemple retrouvée dans le cadre

d’anhédonie et de syndrome dépressif (46,47).

La vascularisation de la région lenticulo-caudée est principalement assurée par le réseau
carotidien (48,49). Elle se compose d’un réseau d’artéres striées divisées en une partie
latérale, issue du premier segment de 'artére cérébrale moyenne et qui sont au nombre

de 6 a 12, avec un diamétre moyen de 0.47 mm (Figure 14). Une seconde partie,
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meédiale compte notamment I'artére récurrente d’Heubner et est issue des premiers ou
seconds segments de I'artére cérébrale antérieure, et mesure quant a elle en moyenne

0.7 mm.

3 '.. )\ /Q n a. cérébrale moyenne

aa. centrales
antérolatérales

Figure 14 - Représentation anatomique du polygone de Willis, avec la naissance des
artéres lenticulo-striées (centrales antéro-latérales)

Planche issue du site de neuro-anatomie de l'université de Geneve.
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ii. Le striatum, une région sensible a I'ischémie

Le réseau assurant la vascularisation du striatum est donc défini comme terminal : il
dépend de petites artéres sans collatérales, ce qui le rend particulierement sensible a
'ischémie. Les infarctus lacunaires, dont la lipohyalinose est la cause la plus fréquente, y
sont donc classiques et peuvent induire une diversité de symptémes en raison des

multiples fonctions assurées par cette région anatomique.

Au-dela des petites artéres, le striatum est également touché lors des occlusions de gros
vaisseaux. Les modéles animaux montrent une atteinte nécrotique systématique du
striatum aprés une occlusion de 25 minutes de I'artere cérébrale moyenne, alors que le
reste du cortex n’est impliqué que dans 29% des cas (20). Cette organisation terminale
explique vraisemblablement cette vulnérabilité, qui est également constatée en cas

d’ischémie transitoire (41,50,51).

Il est établie que les neurones épineux du striatum sont plus particulierement sensibles au
stress oxydatif, expliquant selon certains auteurs leurs vulnérabilité a I'ischémie, méme

relative (52,53).

L’ensemble de ces éléments implique donc qu’une altération perfusionnelle, étendue mais
transitoire puisse aboutir a des Iésions de PNS intéressants spécifiquement la région

lenticulo-caudé.
b. Etiologies principales retrouvées

Cette étude de cas montre plusieurs étiologies a I'origine d’anomalies de signal lenticulo-
caudé. Les processus hypoxiques sont largement retrouvés, représentants 96% des cas.
Cette constatation reste néanmoins a confronter aux critéres d’exclusion de I'étude, qui

écarte les cas d’encéphalopathie hépatique, les anomalies de signal en contexte tumoral

et les origines hémorragiques.
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Certaines tendances semblent se retrouver, avec une sur-représentation des AVC
ischémiques récents dans le groupe 3 et des séquelles d’AVC dans le groupe 1. Les
critéres d’inclusion des différents groupes de I'étude rendent néanmoins ces résultats

attendus.

Bien que les DIH soient retrouvées dans les trois groupes, ces derniers sont plus
représentés dans le groupe 1. Cette étude montre également que la survenue de DIH est
rare. Les cas authentifiés comme appartenant a cette entité représentent 16% du recueil.
L'effectif de 8 patients apparait donc faible elt égard a la grande taille de I'échantillon de
compte-rendu analysé initialement. Les médianes (15 jours) et écarts interquartiles (10.75
-28,5 jours) relatives aux délais de visualisation des anomalies de signal des DIH se
rapprochent des données observées dans la littérature, bien que leurs délais effectives

d’apparition soient probablement surestimés du fait de la nature rétrospective de I'étude.

La distribution des vascularites ne semble pas différer d’'un groupe a l'autre. Cette entité
peut étre a I'origine d’une altération suffisamment profonde de la vascularisation pour
aboutir a la constitution de Iésions ischémiques constituées concomitantes aux anomalies

de signal T1.

Les arréts cardio-respiratoires sont retrouvés dans les trois groupes, sans différence
significative. L'anoxo-ischémie est responsable d’'une mort retardée puis d’'un cedéme
cérébral. Une étude préalable réalisée au CH de Valenciennes (non publiée) retrouve une
atteinte des noyaux gris centraux dans 75% des cas d’anoxo-ischémie, cette derniére

étant isolée dans 13% des cas.

Le continuum que peuvent former la DIH et les AVC ischémiques a rendu leur classement
difficile. Nous avons pris le parti de séparer ces deux entités en fonction de la présence ou
non d’une restriction de diffusion au méme endroit que I'hypersignal T1 lenticulo-caudé. Il
est probable que la thrombectomie puisse favoriser la survenue de Iésions de DIH, en
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induisant des phénoménes de reperfusion, bien que cette étude n’ait pas mis en évidence
ce phénomeéne. Les deux patients suspects de DIH ayant bénéficiés d’'une thrombectomie
présentaient des anomalies de signal lenticulo-caudé en T1 préalables a l'intervention
(Figure 12 et 13). Il convient néanmoins de noter que leur prise en charge a nécessité la
réalisation d’angioplasties cérébrales moyennes, pouvant plaider pour une origine
subaigue ou chronique a I'anomalie vasculaire traitée. L’histoire clinique du patient
représenté en Figure 13 (manque du mot fluctuant depuis deux semaines) et les
différentes constatations en imagerie font également évoquer un processus subaigué
décompensé. Ce dernier peut ainsi avoir initialement présenté une perte neuronale
sélective puis des Iésions ischémiques constituées, expliquant la coexistence des deux
anomalies sur 'IRM. Une étude spécifique est néanmoins nécessaire afin de déterminer
si, devant une occlusion proximale, les patients thrombectomisés sont plus a méme
d’évoluer vers des anomalies de signal T1 lenticulo-caudé comparativement a ceux

n’ayant pas bénéficié de traitement interventionnel.

Comme cité précédemment, 8 patients présentant des Iésions compatibles avec une DIH
sont retrouvés dans cette étude. La moitié d’entre eux font partie du groupe 1. Le premier
(Figure 6), montre la présence d’anomalie de signal lenticulo-caudé circonscrites au
striatum, sans anomalie en diffusion dans un contexte de main malhabile survenue
transitoirement. Le second (Figure 7) présente également une symptomatologie de main
malhabile, cette fois associée a des paresthésies. Le bilan vasculaire révéle des sténoses
des terminaisons carotidiennes et de I'artére sylvienne droite s’aggravant progressivement
et faisant suspecter la survenue d’'une maladie de Moya Moya. L’hypersignal T1 de la téte
du noyau caudé est visualisé sur I'|RM initial et persiste pendant 7 mois. L'étude
perfusionnelle, faite une dizaine de jours aprés la découverte de 'anomalie de signal,
retrouve un allongement du Tmax de la région sylvienne profonde droite, sans autre

anomalie sur les autres paramétres perfusionnels. On note de plus, au fur et a mesure du
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suivi une mise en charge des arteres cérébrales postérieures gauches (constatation par
ailleurs commune au dossier représenté en Figure 13), qui est probablement au moins
pour partie a I'origine d’'une suppléance du réseau sylvien droit. Cette suppléance
progressive via le réseau cérébral postérieur peut expliquer 'absence de visualisation de
Iésion ischémique constituée malgré la majoration des sténoses carotidiennes et
sylviennes. Cette évolution a déja été constaté dans la littérature et son absence, ou
I'atteinte du réseau cérébral postérieur, est associée a une dégradation du pronostic
fonctionnel (54,55). Il est donc probable que ces mécanismes de compensation aient
empéché la survenue d’une altération suffisamment profonde de la perfusion nécessaire a

I'existence de Iésion ischémique.

Néanmoins et comme le montre les cas présentés dans les Figures 8, 10 et 11, certains
patients peuvent présenter des formes frontiéres, associant des Iésions ischémiques en
restriction de diffusion et des anomalies de signal en T1 de la région lenticulo-caudé. Le
premier présente initialement des lésions ischémiques avec apparition secondairement
d’anomalies striatales en T1, plus étendues que ne I'étaient celles en diffusion. Le second,
des anomalies en T1 en zone d’hypoperfusion. Le troisieme démontre une asymétrie de
signal de diffusion sans franche restriction de diffusion comparativement au striatum
controlatéral. Cette constatation n’est pas visualisée sur I'|RM réalisée le jour méme mais
uniquement le lendemain. L’association de lésion ischémique aux anomalies évocatrices
de DIH intéresse la moitié des patients du recueil et les trois quarts d’entre eux ont des

Iésions ischémiques striatales.

Des formes frontiéres de ce type, associant des Iésions ischémiques constituées avec
hypersignaux T1 lenticulaire ont fait 'objet de case report (56-58). Certains de ces
patients associaient un contexte d’hyperglycémie ou de syndrome hémichoréique, faisant
suggérer qu’un continuum physiopathologique puisse exister et associer DIH, AVC

ischémique mais également striatopathies diabétiques.
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La striatopathie diabétique est a l'origine d’anomalies de signal en T1 et représente I'une
des deux étiologies présumée métabolique de cette étude. La présentation clinique
classique se présente sous la forme d’une triade clinico-bio-radiologique, associant une
hémichorée ou un hémiballisme, une hyperglycémie non cétosique le plus souvent (en
moyenne a 414 mg/dL) et des hypersignaux T1 du striatum controlatéral aux symptémes
(59,60). Le cas de striatopathie diabétique figurant parmi les dossiers analysés est attribué
au groupe 1 (Figure 10). L'étude remnographique retrouve I'association d’hypersignaux
T1 du striatum controlatéral aux mouvements anormaux et une Iésion lacunaire lenticulo
caudée. Cette lacune se majore progressivement au cours des différents suivis. Elle est
ainsi mieux visualisée a 1 an et s’associe a une atrophie striatale, avec élargissement
passif du ventricule adjacent. L’étude vasculaire retrouve une asymétrie de signal des
artéres cérébrales moyennes faisant évoquer une infiltration athéromateuse non
sténosante. Il est également a noter un antécédent d’endartériectomie carotidienne
homolatérale mais I'étude des troncs supra-aortiques n’a malheureusement pas été
réalisée et on ne peut attester de 'absence de récidive de lésion vasculaire carotidienne,
bien que les siphons carotidiens semblent perméables et non sténosés sur la séquence

3DTOF.

Les données relevées a lissue de cette étude montrent une aggravation du pronostic en
cas de lésion ischémique en restriction de diffusion, avec une majoration du score de
symptomatologie fonctionnelle et dégradation du pronostic du malade. Cette constatation
apparait attendue et reflete probablement une atteinte perfusionnel plus profonde en cas
de lésion ischémique. Comme indiqué dans les résultats, il n’est pas retrouvé de
différence significative quant a 'atteinte vasculaire (Tableau 6), bien que le groupe 1 ne
comporte pas d’occlusion vasculaire et qu’on en dénombre 38% dans le groupe 3. La
faible taille des échantillons et la présence de données manquantes aboutissent

probablement a une perte de puissance et a la constitution d’'une erreur de 2° espece. La
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confirmation d’'une différence significative quant a I'atteinte vasculaire pourrait appuyer

I'hypothése présumée d’une relation entre ischémie relative et hypersignaux T1 isolés.

c. Origines des anomalies de signal dans I'ischémie relative

De nombreuses causes d’hypersignaux T1 des noyaux gris centraux sont décrites.
Figurent parmi-elles les encéphalopathies hépatiques chroniques, la maladie de Wilson, la
nutrition parentérale au long terme, I'hyperglycémie, 'encéphalopathie post-anoxique, le
coma hypoglycémique (12,13). Ces anomalies de signal peuvent traduire la présence de
lipides, de substances paramagnétiques (méthémoglobine, radicaux libres, mélanine,
métaux), de dépdbts minéraux, de microhémorragies, d’une gliose (12,61-63). Les
encéphalopathies post-anoxiques et I'encéphalopathie hypoglycémique sont représentées

dans cette étude et intéressent respectivement 12 et 2% des patients.

D’un point de vu physique, la présence de cellules riches en protéines pourrait induire, par
une modification du mouvement des molécules d’eau, une diminution du temps de

relaxation longitudinale et des hypersignaux T1 (64,65).

Face a des hypersignaux T1, de nombreux cadres nosologiques se présentent donc. Dans
le cadre des attentes vasculaires, les deux principaux diagnostics différentiels rencontrés
en pratique sont I'origine hématique et la nécrose laminaire. La détermination de I'origine
de ces anomalies de signal est pour le radiologue essentielle, cette donnée pouvant
conditionner une éventuelle contre-indication aux traitements anti-thrombotiques dont

pourrait bénéficier le patient.

La fenétre temporelle d’apparition des anomalies de signal T1 pourrait orienter le
diagnostic étiologique. La description classiquement faite du signal T1 du sang est celle

d’hypersignaux apparaissant a partir de 48 heures (en phase subaigu précoce) et
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persistants jusqu’en phase subaigu tardive, a 4 semaines (Tableau 8). Comme décrits

précédemment, les hypersignaux T1 de la DIH sont visualisés selon une fenétre

temporelle proche. La nécrose laminaire peut également se présenter sous la forme

d’anomalies de signal proches et survenir précocement, bien que I'étude

histopathologique confirme que les remaniements de nécrose laminaire ne correspondent

pas a des saignements (66). Le délai d’apparition des hypersignaux apparait donc peu

spécifique.

Signal en IRM a 1,5 tesla de I"hématome intracérébral en fonction du stade évolutif.

périphérique

Stades Biochimie Scanner IRM conventionnelle IRM de diffusion
SE T1 SE T2 FLAIR T2 EG Signal ADC

Hyperaigu Oxy Hb Hyperdense Iso Hyper Hypo en Hyper au Diminué au
(0-6 h) périphérie centre centre,

Iso ou hyper au | Hypo en augmenté en

centre périphérie périphérie
Aigu Désoxy Hb Hyperdense Iso/hyper Centre hypo Hypo Hypo au centre = Diminué
(6h-3 ) Périphérie

hyper
Subaigu Met Hh Hyper centre Hyper Hypo Hypo Hypo au centre = Diminué
précoce intraglobulaire | Iso périphérie
(4 J-7))
Subaigu tardit | Met Hb libre Iso centre Hyper Hyper Hyper centre Hyper Variable
(2 a4 semaines) Hypo Hypo couronne
périphérie périphérigue

Chronigue Ferritine et Hypodense Hypo Hyper Hyper + Hypo si Augmenteé si
(= 1 mois) hémosidérine Couronne hypo | contient LCS contient LCS

SE : spin écho ; FLAIR : Fluid Attenuated [nversion-Recovery ; LCS : liquide cérébrospinal ; ADC : Apparent Diffusion Coefficient.

Tableau 8 — Evolution du signal d’un hématome intracérébral - Neuro-imagerie diagnostique,

Jean Louis Dietmann

La confrontation du signal T1 aux anomalies de signal en séquence de susceptibilité

magnétique (T2*, SWI, SWAN...) pourrait également contribuer a orienter le diagnostic,

par la recherche d’une chute de signal sur cette derniére séquence. Néanmoins des

hyposignaux en séquence de susceptibilité magnétique ne sont également pas

spécifiques de remaniements hémorragiques, comme le montre I'étude d’autres
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pathologies. Une chute de signal correspondant au paramagnetic rim lesion est pour
exemple retrouvée dans la moitié des cas de sclérose en plaque et correspond a des
dépbts ferriques en lien avec I'activité macrophagique située au niveau du front de
démyélinisation (67). L'amélioration des séquences de susceptibilité magnétique permet

également de mettre en évidence ces anomalies au sein du cortex dans le cadre de

nécrose laminaire (68), (Figure 15).

Figure 15 — Hyposignaux en séquence de susceptibilité qui ne sont pas secondaires a
des saignements.

A : Lésion de sclérose en plaque avec présence d’'une paramagnetic rim lesion, sous la
forme d’un hyposignal en séquence de susceptibilité magnétique au niveau du front de
démyélinisation.

B : Patiente du groupe 2, présentant une nécrose laminaire post-ischémique avec fin
liseré en hyposignal en séquence de susceptibilité magnétique intéressant le cortex
infarcie.

Il apparait ainsi difficile de caractériser I'origine des anomalies de signal observées et
d’identifier une cause unique a ces derniéres. L'étude de la littérature et 'avancée des
connaissances scientifique permettent néanmoins de mettre en lumiére deux processus,

probablement entremélés et dont chacun peut contribuer aux anomalies observées dans
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le cadre de la perte neuronale sélective : l'influence des astrocytes réactifs et la

ferroptose.

i. Astrocytes réactifs

Comme indiqué précédemment, les études histologiques réalisées sur les modéles

animaux de rats retrouvent une prolifération d’astrocytes réactifs, inflammatoires (14).

Les astrocytes remplissent un rdle clé dans le métabolisme neuronal. Sur le plan
énergétique et physiologique, ces derniers permettent le stockage d’énergie sous la forme

de glycogéne, afin de palier a d’éventuelle carence d’apport en contexte d’hypoglycémie.

En contexte ischémique, I'hyperglycémie est associée a une aggravation du pronostic
fonctionnel (69), probablement en raison d’'une majoration de la glycolyse anaérobique.
Cette derniere aboutit a une production d’acide lactique issue de ces réserves en
glycogéne et une diminution du pH, amplifiant la perte neuronale (70). Les études
spectroscopiques réalisées dans le cadre de striatopathie diabétique retrouvent une
élévation du pic de lactate, suggérant également un switch métabolique vers la glycolyse
anaérobie. Il est possible que I'acidification de la zone infarcie soit pour partie favorisée

par la présence de ces astrocytes et de leurs réserves en glycogéne.

Les études anatomopathologiques et remnographiques, a la fois dans le cadre de
striatopathie diabétique et de DIH (14,61,62,71—73) montrent une prolifération d’astrocytes
réactifs, dont le cytoplasme gonfle et se charge en protéine. Shan D et al. propose que la
DIH et la striatopathie diabétique partagent un mécanisme physiopathologique commun
(71) et que le raccourcissement du temps de relaxation longitudinale soit en lien avec la
multiplication de ces astrocytes, devenus gemistocytes et dont les modifications du
contenu protéique du cytoplasme entrainent elles-mémes des modifications du parameétre

T1.
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Des études sur I'animal semblent confirmer que les hypersignaux T1 soient secondaires a
la présence d’une microglie, dont I'activité macrophagique s’associe a des dépbts

lipidiques (74).

ii. La Ferroptose : une nouvelle forme de mort cellulaire

L’hypoxie induit la synthése de composés moléculaires responsables d’'une élévation du

fer intracellulaire puis I'induction de ferroptose (75,76).

Cette voie de mort cellulaire est caractérisée par 'accumulation de composés lipidiques
réactifs et dépendant du fer (75,77,78). La perturbation de 'homéostasie du fer entraine
une accumulation d’espéces réactives de 'oxygéne et une augmentation du stress
oxydatifs. Dans un premier temps, Les acides gras polyinsaturés des membranes,
vulnérables a la péroxydation lipidiques s’agglutinent et pourraient contribuer, en formant
des clusters, aux hypersignaux T1. Dans un second temps, la production excessive de
composés réactifs de 'oxygeéne induite par la perte de 'homéostasie du fer pourrait
amplifier la ferroptose et donc, I'apparition des hyposignaux en séquence de susceptibilité
magneétique. La mort neuronale s’amplifierait avec 'accumulation de fer. Cette voie
meétabolique pourrait expliquer les anomalies de signal en susceptibilité magnétique
observées chez plusieurs patients de cette étude lors de leurs suivis évolutifs (Figures 5,
7-10, 12). Certains auteurs proposent I'inhibition de la peroxydation des lipides comme

nouvelle voie thérapeutique de neuroprotection dans le cadre des AVC ischémiques (79).

Réagissant aux hypothéses de Shan D et al (71,80) qui rapproche la DIH de la
Striatopathie diabétique et propose une origine en lien avec un afflux d’astrocytes
inflammatoires (gemistocytes), Fuijoka soumets I'’hypothése que les anomalies de signal
soient davantage en lien avec un effet paramagnétique : ces cellules sont
histologiquement visualisées dés J3, alors que les anomalies de signal ne semblent
apparaitre que plus tard. Les hyper-intensités T1 seraient donc plutét secondaires a
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l'induction de la manganese superoxyde dismutase (MnSod). Or, une dysfonction de cette
voie enzymatique pourrait étre associée a la ferroptose (81). On peut néanmoins discuter
le délai d’apparition des anomalies de signal, dont il est probable qu’elles ne soient

visibles que sous réserve d’'une quantité suffisante d’astrocytes.

En résumé, les anomalies observées dans les cas de DIH de cette étude peuvent étre en
lien avec une ischémie transitoire initiale, suivie d’'une perte neuronale sélective. |l est
possible que ces événements initiaux soient suivis de phénomeéne de ferroptose et d’'une
prolifération d’astrocytes réactifs, I'un ou I'autre responsables des anomalies de signal en
T1. LUaccumulation de composés paramagnétiques notamment ferriques (issus de I'activité
macrophagique et de la ferroptose) pourrait expliquer I'évolution vers des hyposignaux en
séquence de susceptibilité. Cette évolution est commune a celle observée dans notre cas

de striatopathie diabétique (Figure 10) et semble mériter une attention particuliére.

d. Cas particulier de la striatopathie diabétique

i. Une participation vasculaire supposée dans la genése de la maladie

La ferroptose semble jouer un réle important dans le développement de rétinopathies
diabétiques (82). D’'un point de vu histologique, les lIésions microvasculaires sur les
territoires en hypersignal T1 des patients atteints de striatopathie diabétique sont proches
de cellules vues dans la rétine (73). Cette derniére, dérivant embryologiquement du
diencéphale, est considérée par certains auteurs comme le miroir des ganglions de la
base. Il a ainsi été estimé que 69.23% des patients atteints de striatopathie diabétique ont
une rétinopathie diabétique (83). Le terrain micro-circulatoire altéré pourrait expliquer la
plus forte prévalence de la maladie chez des populations relativement agées, diabétiques

de type 2 chroniquement déséquilibres.

Une étude anatomopathologique post-mortem d’un cas de striatopathie diabétique reléve

une athérosclérose sévére préedominante sur I'artére carotide interne et I'artére cérébrale
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moyenne du c6té de 'atteinte striatale (61). La patiente atteinte de striatopathie diabétique
de notre étude présente un antécédent d’AVC sur sténose pré-occlusive de I'artére
carotide interne homolatérale survenu 10 ans auparavant, ayant bénéficié d’une
endartériectomie. Son écho-doppler de contrdle ne retrouve pas de sténose significative
mais elle n’a pas bénéficié d'imagerie vasculaire injectée en coupe et on ne peut exclure

une sténose haute située, notamment du siphon carotidien.

Le diabéte sucré modifie la vascularisation cérébrale : le flux sanguin cérébral chez les
rats diabétiques est significativement plus faible, notamment dans la région striatale,
comparativement au contrdle (84). La réponse myogénique de I'artére cérébrale moyenne
est également perturbée. Ce phénoméne semble aussi prendre place chez ’'homme (85).
L’hyperviscosité induite par I'hyperglycémie pourrait en étre un des mécanismes : |l a pour
exemple été démontré qu’'une majoration de 'osmolarité plasmatique de 27 mOsmol se

traduisait par une baisse de 19% du flux sanguin cérébral chez I'animal (86).

Les études fonctionnelles par tomographie par émission monophotonique de patients
atteints de striatopathie diabétiques montrent une baisse de la perfusion dans le noyau
gris concerné (87,88), cette constatation étant commune dans le cadre de la DIH (Patiente

de la Figure 7, imagerie nucléaire non montrée).

La spectroscopie IRM met en évidence des anomalies pouvant étre compatibles avec une
dysfonction neuronale, des lésions destructives ou infiltratives (89). La destruction
cellulaire est également suggérée par I'évolution atrophique du striatum et la majoration en
taille d’une lésion lacunaire du méme territoire, chez la patiente atteinte des striatopathie
diabétique. Des marqueurs de turn-over membranaire cellulaire s’élévent également (89),

pouvant dans le contexte refléter la prolifération astrocytaire.

Ces éléments semblent donc indiquer un substratum vasculaire commun a la striatopathie
diabétique et a la DIH, comme le suggére Shan et al (71). Les mouvements anormaux
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sont néanmoins la régle dans la striatopathie diabétique. Cette caractéristique est plus
rarement constatée devant des atteintes ischémiques (57), bien que des études de cas
précédemment publiées montrent qu’'une hypoperfusion du ganglion basal peut aboutir a
ces mouvements anormaux, sans que des Iésions ischémiques ne soient visualisables a
cet endroit (90,91). Il est également a noter qu’un patient de notre recueil s’est vu
découvrir une Iésion ischémique lenticulaire droite au décours d’'une hémichorée gauche.
Ces constatations demeurent rares et d’autres pistes doivent étre explorés afin d’établir le

mécanisme d’apparition de cette symptomatologie positive.

ii. Role de I'hyperglycémie et des anomalies métaboliques, effet sur les

neurotransmetteurs

Le primum movens de la striatopathie diabétique semble étre I'hyperglycémie non
cétosique(73). L'élévation des niveaux de glycémie est a l'origine de stress oxydatif et peut
induire une ferroptose (92,93). L'étroite relation entre ferroptose et fonction mitochondrale
(94) pourrait contribuer a une perturbation du métabolisme des neurotransmetteurs, ce

dernier étant tributaire d’'un métabolisme énergétique suffisant et adapté.

Deux principaux neurotransmetteurs peuvent étre intéressés dans ce cadre et sont

retrouvés en quantité dans le striatum : le Glutamate et le GABA.

1. Elévation des niveaux de Glutamate

Le Glutamate est un neurotransmetteur dont I'activité induit une excitabilité neuronale.
Une perturbation de son homéostasie est impliquée dans des phénomeénes d’hyper-
excitabilité puis d’excitotoxicité (75,95,96). Cette excitotoxicité peut étre impliquée dans
I'apparition des mouvements anormaux classiquement décrits dans la striatopathie
diabétique. Il est par ailleurs a noter que ce neuro-transmetteur est impliqué dans une

autre étiologie de syndrome choréique : la chorée de Huntington (97).
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Il est possible que I'hyperglycémie induise une ischémie relative par hyperviscosité (86)
qui, couplée au stress oxydatif secondaire aux niveaux élevés de carbo-hydrates (98),
induisent une ferroptose. Les astrocytes, activés en raison de I'inflammation induite par la
ferroptose (eux-mémes visualisables en T1(71)). ne seraient plus en mesure d’assurer
’homéostasie du glutamate du fait de I'importante quantité d’énergie nécessaire a la
bonne fonction des transporteurs de ce neurotransmetteur (GLAST et GLT-1) (96).
L’élévation de la quantité de Glutamate disponible en extra-cellulaire aboutirait a une
hyper-excitabilité neuronale, puis a une excito-toxicité. Cette hypothése est appuyée par
certaines données de la littérature, qui suggérent un étroit lien entre ferroptose et

excitoxicité induite par le Glutamate (95).

Le caractére transitoire ou permanent des symptomes de la striatopathie diabétique peut
donc dépendre des niveaux de Glutamate et de ses conséquences : A faibles doses, de
simples phénoménes d’hyper-excitabilité apparaitraient. lls laisseraient places a plus

hautes doses a une excito-toxicité avec perte neuronale permanente.

2. Diminution des niveaux de GABA

Un autre neurotransmetteur inhibiteur pourrait participer a la physiopathologie de la
maladie. Le principal substrat énergétique du tissu cérébral est le glucose mais d’autres

alternatives existes en cas d'impossibilité de le métaboliser (99) :

- Les corps cétoniques ; dans la striatopathie diabétique, ils sont le plus souvent
absents puisque I'hyperglycémie est non cétosique dans 81.7% des cas (60).
- Les acides aminés, dont les sources, en grande quantité dans le tissu cérébral, sont

I'acide L-Glutamique ou le GABA, via le GABA-shunt.

L'utilisation des corps cétoniques permet donc I'épargne du GABA et d’en prévenir ainsi la
chute. Dans le contexte d’insulinopénie le glucose ne peut étre utilisé comme substrat

énergétique et la céto-acidose doit permettre d’assurer un apport énergétique alternatif. En
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cas de ceéto-acidose, le GABA est ainsi généralement retrouvé normal dans les tissus
cérébraux, appuyant I’hypothése d’'une épargne du GABA en présence de corps cétoniques.
L’absence de corps cétonique induit I'activation du GABA-shunt (Figure 16) : celui-ci

pourrait alors fournir entre 10 et 40% de I'énergie requise pour les tissus cérébraux (99).
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Figure 16 : Représentation simplifiée du GABA Shunt

La production de GABA nécessite une enzyme, la Glutamate décarboxylase. Cette derniére
n’est présente que dans les cellules utilisant le GABA comme neurotransmetteur (100): les
cellules gliales n’ont donc pas de GAD et ne peuvent pas resynthétiser le GABA. Elles

disposent en revanche de GABA-T, qui dégrade le GABA en succinyl semialdéhyde.

Par conséquent, les cellules gliales ne peuvent que dégrader le GABA pour produire de

I'’ATP, mais ne peuvent pas resynthétiser ce neurotransmetteur.
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Une inhibition du cycle de Krebs induite par un état hyper-osmolaire est suggérée par
Guisado et al (99). Les phénoménes épileptiques focaux vus dans les comas diabétiques
non cétosiques (mais moins rencontrés dans les cas d’hyper-osmolarité cétosique) seraient
la conséquence d’une inhibition du cycle de Krebs par I'hyperosmolarité. En 'absence de
cétose, la déplétion de GABA contribuerait aux phénomeénes épileptiques observés. Par
analogie, cela pourrait expliquer la sur-représentation de I'hnyperglycémie non cétosique

dans la symptomatologie positive vue dans les striatopathies diabétiques.

Les astrocytes jouent donc un réle clé dans la régulation des neurotransmetteurs, a la fois
GABAergique par le GABA-Shunt et Glutamatergique par l'inhibition des transporteurs
induite par la carence énergétique. Le dysfonctionnement du métabolisme astrocytaire
aboutirait a une diminution de la quantité de GABA et une augmentation du Glutamate

disponibles.

Ces hypotheses font donc évoquer un substratum commun aux DIH et aux striatopathies
diabétiques, qui pourrait aboutir a des anomalies proches en imagerie bien que les
symptomatologies respectives (négative pour I'une, positive pour I'autre) soient distinctes.
Leurs présentations cliniques propres seraient expliquées par le mode d’apparition des
anomalies de perfusion, brutale pour la DIH et plus progressive pour la striatopathie
diabétique et pour laquelle I'installation progressive de perturbations métaboliques et de
mecanismes de compensations aboutissent a une augmentation du tonus activateur et a
une symptomatologie positive. Les mécanismes propres a chaque entités ont néanmoins
en communs d’aboutir a une PNS, comme le suggére la dédifférenciation striatale et la
diminution de fixation de la DOPA observée chez la patiente atteinte de striatopathie
diabétique de notre étude. Certaines études de cas suggerent qu’une atteinte ischémique
« classique » puisse de plus étre observée concomitamment a une striatopathie

diabétique, appuyant I'hnypothése d’un processus vasculaire sous-jacent (101-103).
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e. Implications en pratique

Les concepts de DIH et de PNS permettent d’affiner la compréhension des mécanismes
sous-tendant '’hypoperfusion cérébrale. Des lésions de PNS secondaires a un processus
ischémique en stade subaigus peuvent étre recherchées par I'utilisation d’'une séquence
non conventionnelle en neuroradiologie vasculaire, qu’est le T1. La mise en évidence
d’anomalies de signal sur cette séquence a quelques jours de la survenue de symptdmes
neurologiques permet de confirmer I'origine vasculaire de la symptomatologie et d’écarter
d’éventuels diagnostics différentiels sous la forme stroke-mimics. Plusieurs étiologies
d’anomalies de signal T1 sont néanmoins retrouvées dans cette étude et la confrontation

aux autres séquences et au contexte global du patient est primordiale.

Cette étude montre que le pronostic des patients présentant des anomalies de signal
isolés en T1 est meilleur que ceux associant des lésions en restriction de diffusion. |l est
donc nécessaire de traquer la présence de Iésion en hypersignal de diffusion, parfois
difficilement visualisables mais dont la présence gréve le pronostic du patient. Le cas
représenté en Figure 11 en est un exemple frappant, la visualisation de 'anomalie de
signal de diffusion corticale nécessitant I'utilisation d’un fenétrage adapté. La
symptomatologie de ce dernier ne régresse que partiellement a 1 an, avec persistance
d’'une hémiparésie gauche et d’'un handicap fonctionnel majeur, contrastant avec la
franche régression des symptémes des patients atteints de DIH et n’associant pas

d’anomalie en diffusion.

Le pronostic global de la maladie semble donc favorable, a condition que les anomalies de
signal soient isolées. Il semble ainsi exister un continuum entre DIH isolée et AVC

ischémique, le pronostic des patients étant davantage conditionné par le second.
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L'étude de la littérature montre une vraisemblable intrication entre DIH et striatopathie
diabétique. Un mécanisme vasculaire par hypoperfusion relative est suggéré comme socle
commun, survenant brutalement dans la DIH et probablement plus progressive dans la
striatopathie diabétique. Ces données suggérent que les patients atteints de striatopathie
diabétique soient a haut risque vasculaire et justifient d’'une prise en charge en
conseéquence. Une imagerie vasculaire des troncs-supra-aortiques et des arteres
cérébrales semble donc justifiée devant la découverte d’'une striatopathie diabétique ou de
Iésion compatible avec une DIH. La place du traitement interventionnel d’éventuelle

sténose carotidienne doit étre discutée, cette atteinte vasculaire devenant éloquente.

La reperfusion peut en elle-méme étre pourvoyeuse de PNS et il semble prématuré
d’établir la part respective de responsabilité de I'hypoperfusion et de I'hyperperfusion dans
la charge Iésionnelle de certains patients (104). Les études semblent néanmoins montrer
un impact positif de la revascularisation d’artériopathie chronique sur la trophicité

cérébrale et sur les fonctions cognitives (105-107).

f. Limites de I’étude

La principale limite de cette étude tient au faible nombre de patients inclus dans chaque
groupe. La faible incidence de cette entité syndromique en étant une des causes
premieres. On ne peut garantir I'exhaustivité de I'’échantillon extrait, dépendante a la fois
de la description initiale des anomalies de signal par le radiologue et des performances de
I'outil « d’Intelligence Artificielle » lors du traitement des comptes-rendus par ce dernier,

bien que les critéeres de sélection soumis soient larges.

L'utilisation de séquence morphologique en T1 en contexte de suspicion d’AVC ou d’AIT
n’est pas systématique, cette séquence ne figurant pas dans le protocole d’exploration
initiale. La seule séquence pondérée en T1 utilisée en regle est le temps de vol (TOF)
mais cette derniére n’est pas morphologique. Une sous-estimation de I'occurrence des
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anomalies de signal en T1 en contexte ischémique est donc probable. De plus, I'apparition
dans la DIH d’anomalies de signal a distance de la symptomatologie initiale, soit plusieurs
jours apres la prise en charge initiale comme le montrent les études préliminaires
(12,13,36), peut également induire une méconnaissance de la survenue de lésions de
perte neuronale sélective, notamment chez les patients ayant présenté une bonne
évolution clinique et qui ne justifient donc pas de nouveau contrdle dans ces fenétres
temporelles. L'ensemble peut donc aboutir a la constitution de biais de sélection, en raison
d’'une sur-représentation de patients dont I'évolution clinique serait péjorative (notamment
en raison de perturbation perfusionnelle plus profonde, aboutissant a des AVC
ischémiques) et qui justifieraient en conséquence d’'un contrdle en imagerie dans les

plages de délai d’apparition des hypersignaux T1.

Les criteres de définition de la DIH en imagerie sont flous, notamment en ce qui concerne
les anomalies en diffusion. En raison des intrications que peut avoir la maladie avec
d’autres processus, les criteres d’inclusions dans I'analyse statistique ont été choisis
comme relativement larges et sont essentiellement basés sur les données de 'imagerie.
L’affectation des différents diagnostics peut étre plus subjectif et I'identification d’'une DIH
est difficile, notamment en raison des différents diagnostics différentiels possibles (nécrose

laminaire, dépbts minéraux, remaniements hémorragiques...).

Cette étude se focalise sur la survenue de lésions de DIH. Néanmoins et comme le rappel
Baron et al (15), les Iésions de perte neuronale sélective d’origine cerebrovasculaire
peuvent survenir en contexte d’artériopathie chronique. Ces PNS résultantes d’'une
diminution modérée mais prolongée du flux sanguin, contrairement a celles plus brutales
mais transitoires de DIH, ne semblent pas nécessairement s’exprimer par des
hypersignaux T1 lenticulo-caudé mais plutét sous la forme d’atrophie cérébrale (108—110).

Cette atrophie hémisphérique, bien qu’observée de fagon plus ou moins marquée chez
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certains patients (Figures 9-12), ne fait pas partie des critéres de sélection initiaux de

cette étude et cette forme d’expression de la PNS est manifestement sous-évaluée.

Le caractére rétrospectif de I'étude implique que la fiabilité de la variable du délai
d’apparition des anomalies de signal (Tableau 5) soit surestimée : les IRMs n’étant pas
réalisées a titres systématiques, ces lésions sont probablement découvertes a distance de

leur apparition initiale.

Le score symptomatologique utilisé est dérivé du score NIHSS. Plusieurs raisons nous ont
meneé a ne pas utiliser le score original. Les patients de I'étude, ne rentrant fréquemment
pas dans le cadre de protocole de prise en charge d’AVC ischémique, n’'ont souvent pas
bénéficié d’'une cotation du score NIHSS. Il a de plus pour limite de sous-estimer la gravité
de certaines présentations cliniques qui ne rentrent pas dans le cadre d’AVC ischémique,
notamment chez les patients comateux ou dans certains états pauci-relationnels aprés
sortie de coma. Le parti pris de cette étude a donc été d’utiliser un score modifié, qui

surpondére ces présentations cliniques gravissimes.

La bonne évolution clinique est probablement mal appréciée par les différents scores et
critéres d’évaluation utilisés en pratique. La perte neuronale sélective modifie I'activation
neuronale a la fois en zone de pénombre mais également dans des zones a distance,
comme en témoigne les études fonctionnelles (31). Cette plasticité neuronale contribue a
la récupération aprés PNS et bien mise en évidence sur le plan de la motricité (111). Il
convient cependant de noter que les études sur modéles animaux montrent une
modification du comportement de rats soumis a des ischémies transitoires et sujets aux
Iésions de PNS (15,39). Bien que les fonctions motrices des rats soumis a une ischémie
transitoire ne semblent pas étre affectées, ces derniers développent progressivement des
lacunes dans les domaines des fonctions attentionnelles et motivationnelles (36). Ces

fonctions sont pour parties médiées par le striatum dorso-latéral qui est lui-méme sensible
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a I'ischémie relative, comme indiqué en introduction. L’atrophie calleuse observée en
contexte d’artériopathie chronique carotidienne sévére est également corrélée a une
dégradation accélérée des fonctions cognitives chez 'homme (112) et cette constatation
en imagerie est observée chez certains patients de cette étude (Figures 5, 8-10, 12).
L’ensemble peut donc faire craindre une atteinte de fonctions cognitives et
comportementales mais leurs conséquences sont mal explorées par les différents scores
utilisés dans cette étude, amenant a une sous-évaluation de I'impact de la survenue d’une

PNS.
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IV. Conclusion et perspectives futures

La DIH est une pathologie difficile a diagnostiquer, dépendante du délai de réalisation de
'imagerie et dont I'incidence est probablement sous-estimée. Elle représente un véritable
défis diagnostique et, bien que de pronostique favorable lorsqu’elle n’est pas associée a
des lésions ischémiques constituées, signe une atteinte Iésionnelle succédant a une

ischémie relative.

Les données suggérées par la littérature et par cette étude montrent que la DIH ne
représente qu'un des modes d’expression d’une entité bien plus large, qu’est la perte

neuronale sélective d’origine cérébrovasculaire.

La striatopathie diabétique semble en étre une pathologie apparentée, justifiant d’'une
prise en charge diagnostique et thérapeutique adaptée. Sur le plan radiologique, un bilan
vasculaire systématique devrait donc étre proposé (pour le radiologue, a minima par

angio-IRM des troncs supra-aortiques) lors de sa prise en charge initiale.

D’autres études complémentaires avec de plus grands échantillons de patient sont
nécessaires afin d’affiner 'appréciation de cette maladie et mieux apprécier le risque de
survenu d’AVC ischémique constitué a plus ou moins long terme, qui conditionne le
pronostique évolutif. Son bon pronostic initial ne doit donc pas faire perdre de vue le fait
que cette pathologie puisse représenter un symptéme sentinelle d’'une atteinte

cerebrovasculaire significative, susceptible d’évoluer vers un accident vasculaire cérébral.
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