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Conflits d’intéréts

e Consulting editor de la revue Stroke (AHA)




Objectifs de la présentation

e Evoquer les difféerents diagnostics possibles (y compris rares) devant
une artériopathie supposée non liee a I'athérosclérose

e Evoquer les maladies « systémiques » associées aux dissections des
arteres cervicales et intracraniennes

e Déterminer le traitement en phase aigué et en prévention des
dissections des arteres cervicales et intracraniennes




Un champ large de contextes cliniques et de
pathologies

AVC ou découverte fortuite ? Maladies non inflammatoires

* Dissection (EC/IC)

e Dysplasie fiboromusculaire (EC/IC)

e Web carotidien (EC)

e Maladies vasculaires systémiques (EC/IC)
Age, sexe ? | | Origine géographique ? * Moya-Moya (maladie ou syndrome) (IC)
= e Syndrome de vasoconstriction (IC)

Extra(intra)-cranien ? | | Calibre du(des) vaisseau(x) ?

Acquis ? | | Congénital : héréditaire ?

.. 5 - Maladies inflammatoires
Contexte systémique - Inflammatoire - . Maladie de Takayashu (EC/IC)

Maladie de Horton (EC/IC)
Vascularites du SNC (IC)

Aigu ? Subaigu ? | | Autres sites vasculaires ?

EC: extracranien — IC: intracranien

Contexte clinique

. . , , , Localisation des lésions
Exclure le diagnostic d’athérosclérose |« . . .
Imagerie vasculaire classique

@ Imagerie vasculaire HR ? 4




Situation clinique

* Homme 40 ans
e Tabac 20 PA
e Infection virale rhinopharyngée depuis 4 jours

e Admis pour hémiplégie D survenue il y a 3 heures
* NIHSS 15
e Céphalées
e |IRM cérébrale : ischémie ACM G, limitée au territoire profond

. A?:gioéRM : sténose serrée de I’ACI G 2 cm au-dessus de son origine + occlusion M1
ACM

e Questions
e Thrombolyse ?
e Thrombectomie ?




Thrombolyse et dissection cervicale

e Pas d’étude randomisée dédiée

e Risque théorique : aggravation hématome pariétal

e Patients inclus dans les études randomisées : aucun détail
e Données observationnelles ++

e Comparaisons directes (mémes cohortes) et indirectes (cohortes
différentes) = revues systématiques — méta-analyses

* % récupération clinique, hémorragie intracranienne, mortalité, récidive AVC

=>» Pas d’argument pour récuser une thrombolyse IV en cas de

dissection cervicale Zinkstok et al. Stroke 2011;42:2515-20. Qureshi et al. Arch Neurol 2011;68:1536-42.
Lin et al. Cerebrovasc Dis 2016;42:272-279. Tsivgoulis et al. J Neurol 2015;262:2135-2143.
Engelter et al. Eur J Neurol 2012, 19: 1199-1206.
Debette et al. Eur Stroke J 2021 (ahead of print).



Thrombectomie mécanique et dissection

Comparaisons directes versus traitement médical seul (non
randomisées)

362 100.0% 0.56 [0.19, 1.59]
219

Hﬂl
Test for

-1.17; (:hlz 24,40, df = 4 (P < 0.0001); ¥ = B4X - 4 1 |
ﬂﬁ 0.01 0.1 1 10 100
Z=1.09 (P =0.27} Endovascular Control

Debette et al. Eur Stroke J 2021 (ahead of print). Biais++: les patients ayant été traités par TM étaient plus graves.

Analyse non ajustée



Thrombectomie mécanique et dissection

German Stroke Registry: 2589 patients dont 62 (2.4%) avec dissection (35 avec dissection carotidienne)

Malgré les difficultés techniques (délai allongé entre ponction inguinale et reperfusion), les patients avec dissection
ont un meilleur pronostique radiologique et clinique, sans augmentation des complications.

TICI pre- and post-MT

— !
Dissection (post MT) 4i/o

Pas de dissrection (pre TM) _’)

Pas de dissection (post TM) i

0% 20% 40% 60% 80% 100%

B0 M1 m2a m2b m3

Thrombolyse IV 55.6% 67.7% 0.069

Stenting concomitant sténose ACI >70% (si présent) 70% (231) 64.3% (18)  0.53

Temps ponction inguinale et reperfusion, min 70 98 <0.001

Temps premiers symptomes et reperfusion, min 245 322 <0.001
70.9%

mRS a 90 jours

0,
36.4% " pas de différence apres ajustement

e BN
dissection
0% 20% 40% 60% 80% 100%

HO N1 N2 m3 M4 m5 W6
Schlemm et al. Neurological Research and Practice 2021;3:20.

Dmytriw et al. Neuroradiology 2020;62:861-866. 8
Karam et al. J Neurol 2021 (ahead of print)



Place du stenting carotidien pendant |a
p rOCéd u re Marnat et al. Stroke 2020; 51:3713-3718

CAS indicates carotid artery stenting; mTICI, modified Thrombolysis in Cerebral Infarction; NIHSS, National Institutes of Health Stroke Scale; OR, odds ratio; sICH, symptomatic intracranial hemorrhage.
*Calculated using stenting group as reference. TCalculated using stenting group as reference after adjustment for hypertension, hypercholesterolemia, site of occlusion, and general anesthesia.

$Favorable outcome is defined as an mRS score of 0-2. §Mean change (95% Cl) adjusted for admission NIHSS score. [[Mean between group difference in change (95% Cl) adjusted for admission NIHSS score.
iMean between group difference in change (95% Cl) adjusted for admission NIHSS score and hypertension, hypercholesterolemia, site of occlusion, and general anesthesia.




Quel traitement antithrombotique ?




Traitement antithrombotique

 Arguments empiriques en faveur du Outcomes at 3 months
traitement anticoagulant:

e Mécanisme thromboembolique chez >80%
patients

e Flux lents liés a la sténose = stagnation
e Faible niveau de preuve

 Meta-analyse d’études non randomisées

e Pas de différence entre aspirine
Kennedy et al. Neurology 2012;79:686-9.

d ntlcoagu Ia nts sur Ie ta UX de récu rrence Lyrer & Engelter. Cochrane Database of Systematic Reviews 2010, Issue
dIAVC ou de déCéS (3 mOiS) 10. Art. No.: CD000255.

CADISS. Lancet Neurol 2015;14:361-7.
e Un essai randomisé (CADISS)




Aspirine versus anticoagulation
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TREAT-CAD — Méthodes

e Essai de non infériorité randomisé, prospectif, ouvert, avec évaluation en
aveugle des criteres de jugement (PROBE)
e Population

e Dissection <2 semaines
e Diagnostic confirmé par IRM

 Procédure

e ASA (oral, 300 mg or iv, 250 mg) vs. AVK (traitement initial par héparine
recommandé)

e Critere de jugement composite

e Clinique (infarctus cérébral, hémorragie extra- ou intracranienne majeure, déces) a
90 jours + IRM (nouvelles Iésions ischémiques ou hémorragiques) a 14 jours

=» inclusion de lésions asymptomatiques hémorragiques (physiopathologie incertaine)

13



TREAT-CAD -
Aspects
statistiques

* Est-ce que ASA est non
inférieur aux anticoagulants
(AVK)

e Taux d’événement attendu:
clinique (2%) + IRM (5%) =
7% dans les 2 groupes

e Marge de non-infériorité=
12%

=>» Supérieure au taux
d’événement attendu dans
chaque groupe

NIMargin =) A =12%

|

| shown

— Favors ASPIRINE Favors VKA —

MNon-inferor and
superior

MNon-inferor and
not superior

| Non-inferionty not

}_._{ Non-inferor and
mferior

Inferior and not }_._{
non-inferior

0

Treatment difference (Test drug

- Control)
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TREAT-CAD —
Résultats

e 194 patients randomisés (100:94)

* Non-inferiorité non démontrée

15



TREAT-CAD —
Résultats

e 194 patients randomisés (100:94)
e Non-infériorité non démontrée

7 récidives dans le groupe ASA
0 récidive dans le groupe AVK

5/7 récidives le jour apres le début
du traitement

=>|égérement en défaveur de ASA

16



TREAT-CAD — Implications

e Puissance insuffisante

e Long délai entre premiers symptomes de dissection et début du

traitement (6-7 jours) alors que la plupart des récidives surviennent
tres précocement

e Critere de jugement composite difficile a interpréter
 Marge de non infériorité trop large
e Anticoagulants oraux directs non testés

=» Pas de recommandation claire possible sans étude supplémentaire

17



Traitement de phase aigué de la dissection
cervicale

e Thrombolyse IV OUl

e Thrombectomie mécanique Oul

e Stenting (tandem) plutot NON — cas par cas

e Antithrombotique anticoagulant oral ou aspirine ?

anticoagulants directs : plutot OUI

@ Debette et al. Eur Stroke J 2021 (ahead of print). 18



Antithrombotiques en pratique

Plutot anticoagulants (<3 mois) si Plutét antiplaquettaire si

e AIT ou ischémie mineure récents e Infarctus étendu

e Occlusion, sténose serrée e Absence d’ischémie (CBH isolé...)
e Thrombus intraluminal e Dissection > 2 semaines
e HITS ou récidive sous AAP e Dissection intracranienne

Durée du traitement antithrombotique (ESO 2017)
6-12 mois si restitution ad integrum ou occlusion persistante, au long cours si sténose ou
anévrisme résiduel




Apres la phase aigué
e Aucune etude randomisée

* Pratiques habituelles

e Arrét des antithrombotiques apres guérison complete des anomalies
artérielles

e Poursuite d’un traitement antiplaquettaire si persistance d’anomalies
artérielles (sténose ou irrégularités, anévrisme)

e Occlusion persistante > 6 mois ?

e Autres traitements (antihypertenseurs, statines)
e Pas d’intérét démontré

LN

0N



Quel bilan ?

* En général, pas de bilan complémentaire nécessaire

e Penser aux maladies associées a un risque accru de dissection
cervicale

21



FDR génétiques

 Maladies monogéniques (rare)
e Ehlers-Danlos vasculaire (type IV) ++ (COL3A1)

e Quelques cas isolés de DAC

Maladie Gene Transmission
Marfan syndrome FBN1 AD
Arterial tortuosity syndrome SLC2A1012 AR
Adult Polycystic Kidney Disease inconnu AD
Polycystic Liver Disease PRKCSH, SEC63 AD
Loeys-Dietz syndrome Type 1A TGFBR1 AD
Loeys-Dietz syndrome Type 1B TGFBR2 AD
Loeys-Dietz syndrome Type 2A TGFBR1 AD
Loeys-Dietz syndrome Type 2B TGFBR2 AD
Loeys-Dietz syndrome Type 3 SMAD3 AD
Loeys-Dietz syndrome Type 4 TGFB2 AD
Osteogenesis imparfecta COL1A1 AD
Pseudoxanthoma elasticum ABCC6 AR

Southerland et al. Curr Opin Neurol 2013;26:13-28.




Maladie d’Ehlers-Danlos vasculaire

GENETIQUE

- Autosomique dominant

- Sporadique chez environ
50%

- COL3A1 (collagene
fibrillaire)

DIAGNOSTIC

- Séquencage COL3A1
(génome or exome) —
Se=98%

- +/- mRNA sur culture

\_de fibroblastes

J

PEAU/ARTICULATIONS

Hématomes spontanés
(sites inhabituels)
Peau fine et translucide
- Pattern veineux (thorax)
- Acrogeria (mains)
Hypermobilité (petites
articulations)

N

ORGANES

e

N

Ruptures spontanées
colon (sigmoide), utérus
gravide, foie, rate
pneumothorax spontanés,
hémorragies pulmonaires

SYSTEME VASCULAIRE

N

Anévrisme, dissection,
rupture arteres de gros et
moyen calibres (aorte et
ses branches proximales)

/




Maladie d’Ehlers-Danlos vasculaire
Phénotype facial

* Gros yeux

* Nez fin, pincé

e Petites levres
 Mandibules creusées
e Oreilles sans lobes

Parfois descript comme “le visage de Madonne”




Maladie d’Ehlers-Danlos vasculaire
Manifestations cérébrovasculaires

* Chez environ 10% des patients

e Dissections cervicales ++
e Multiples
e Récidivantes
e Spontanées

A\

'anngiographie conventionnelle
peut provoquer une dissection ou
une rupture artérielle

* Fréquemment silencieuse =» anévrisme pos-dissection sur imagerie artérielle

e Fistule carotido-caverneuse
e Critere diagnostiqgue majeure
e Plus fréquente chez la femme

e Dissections intracraniennes et anévrismes

e Tortuosités artérielles

25




Syndrome de Loeys-Dietz

GENETIQUE

- Autosomique dominant

- 75% de novo

- 4 types: TGFBRI,
TGFBR2, SMAD3, TGFB2

CRANE ET FACE

Hypertélorisme orbital
Fente palatine
(hypoplasie malaire)
(sclere bleue)

N

MUSCLE/SQUELETTE

- Laxité articulaire

- (arachnodactilie)

- (déformation pectorale)
- (scoliose)

\_ /
SYSTEME VASCULAIRE

/- Dilatation origine \

aorte/anévrisme ++

- Dissections artérielles
aortiques et diffuses

- Tortuosités artérielles++

& Anévrismes intracrénienSJ




Syndrome de Loeys-Dietz
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Autres facteurs génétiques et dissection
cervicale

e Antécédent familial de DAC: 1-2.5%

e Etudes d’association gene candidat publiées
e Basées sur hypotheses “a priori” sur physiopathologie
e Peu de résultats positifs, non répliqués, sauf association faible avec
polymorphisme gene MTHFR (677TT)
e Dans grande majorité cas, DAC = sporadique:

 Variants génétiques " risque de DAC dans cadre de prédisposition
multifactorielle

e Association avec variant G dans le gene PHACTR1

Debette & Markus. Stroke 2009;40:e459-66.
Debette et al., Nat Genet 2014.



Dysplasie Fibromusculaire



Circulation 2014;129:1048-78.

Touzé et al. JAMA Neurol 2019;76:217-226.




Définition — Classification

Maladie non athéroscléreuse et non inflammatoire des arteres de moyen calibre
Etiologie inconnue

RARE = en fait sous-estimée

FEMME JEUNE - en fait 4ge moyen de 50 ans au diagnostic

BENIGNE = pourtant quelques complications graves (neuro)

RENALE - en fait aussi fréquente au niveau des a. cervicales

SYSTEMIQUE - pres de 50% des patients ont une atteinte multisite

e 2 formes principales = classification angiographique
e Multifocale = alternance sténose/dilatation « pile d’assiettes » ou « perles enfilées »
* Focale = sténose tubulaire ou en « diabolo »




Cause inconnue

 Rble des hormones ?
e Facteurs traumatiques ?

e Tabac
e Association avec sévérité de la maladie

e Facteurs génétiques
e Observations de cas chez des jumeaux

* Formes familiales tres rares

e Etude de genes candidats < 0 (COL3A1, FBN1, PLOD1, TGF6, SMAD3, ACTA2,
COL5A1, ELN, AAT)

e Séquence de I'exome dans des formes familiales < 0



- 1s9349379 est situé dans le 3¢ intron du

gene, avec un potentiel réle de régulation.
PHA CTRl - PHACTRL1 est exprimé dans les cellules
endothéliales et les cellules musculaires

Phosphatase and Actine Regulator 1 Gene | lisses.

- Allele génétique commun=0.60 dans la
Single-nucleotide polymorphism population generale

Di Monaco et al. Int 3 Mol Sci

@ 2018:19:1526
Gupta et al. Cell 2017 Kiando, PloS Genet 2016; 12:e1006367



Mécanisme ?

|

1‘ EDN1 expression

|

t ET-1 protein
|

Role de facteurs
environnementaux ?

|
1 Risk CAD/MI

Migraine headache
M Risk Cervical arterv dissection

1

1 Risk Hvpertension



Manifestations
ceréebrovasculaires



Un spectre large de circonstances de
diagnostic

1. Deécouverte fortuite
e Fréguence?

Dépistage chez des patients avec une DFM rénale

Symptomes non spécifiques
e Classique dans les séries anciennes (1970-80)
e Céphalée (260%), vertige...

4. Acouphenes pulsatiles
e 27.3% dans le registre américain

5. Manifestations cérébrovasculaires
* Dissection artérielle cervicale
e |nfarctus cérébral, AIT
e Anévrisme intracranien et hémorragie sous-arachnoidienne
e Tortuosités artérielles
e Autres (rare): Moya-Moya, fistule artério-veineuse

@ Olin, Circulation 2012; Olin, Circulation 2014; Mettinger, Stroke 1982



Dissection chez DFM

e Facteur de risque de dissection
e Risque absolu inconnu
e Sexe masculin

e Mode de révélation fréequent
e US:12.1%
« ARCADIA: 9.6%
e H>F (39.6 vs 20%, p=0.003) (US)

e Prévalence élevée dans la DFM
e US:21.7%
e ARCADIA: 15%

Kim, JACC 2013; Olin, Circulation 2012;
Plouin, Hypertension 2017.

DFM chez Dissection

* Prévalence variable de la DFM dans
les dissections

e De5.6a21%

e DFM plus fréquente si dissections
multiples

* CADISP: 15.0% vs 3.8%, p<0.0001

e Risque plus élevé de récidive en cas
de DFM (1 étude)

d'Anglejan Chatillon, Presse Med, 1990;
Touzé, Int J Stroke 2010; Béjot, Stroke 2014
DeBray, CVD 2007



Association entre sexe masculin et risque de
dissection en cas de DFM

Répartition H/F selon la présence d’une
dissection dans ARCADIA
100%

80%
60%
40%

20%

0%
Dissection (n=65) Pas de dissection (n=404) OR=2.04

B Homme M Femme

@ Arnaud C et al. JAHA 2021.




Manifestations ischémiques

e Rares pour un neurologue vasculaire
* Risque absolu inconnu
e Mécanismes potentiels

e Hémodynamique

e Thrombose locale

e Dissection artérielle (le plus fréquent)

e Causalité difficile a confirmer
e Causes alternatives

* Formes mineures Présentation cérébro-vasculaire dans ARCADIA
(n=100)
Dissection cervicale isolée 25
US FMD registry Presenting symptoms Dissection avec infarctus cérébral 10
/at any time Dissection avec AIT 9

Dissection avec hémorragie méningée 1

Hemispheric TIA 8.7% / 13.4% Infarctus cérébral 21
Amaurosis fugax 5.2% / 6.0% AIT 13
Stroke (likely ischemic) 6.9% /9.8% Hémorragie méningée 21

Olin, Circulation 2012; Touzé, Int J Stroke 2010; Plouin, Hypertension 2017.



Web carotidien

e Décrit en 1968

e Différents noms dans littérature
e weblike formation, diaphragm, weblike septum, septal FMD, thrombotic carotid
megabulb, spur, carotid bulb atypical FMD, shelf, pseudovalvular fold.
* Pathologie
e Hyperplasie focale intimale
e Prédilection pour la partie du bulbe carotidien
=>» Classé avec la DFM mais pourrait correspondre a une anomalie congénitale ?

e Epidémiologie

e Patients jeunes (40 ans), femme (60-65%), d’origine ethnique africaine ou afro-
caribéen (70%)

* Y penser devant des accidents cryptogéniques récidivants

Kim et al. JAMA Neurol 2019;76:355-61.
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Meécanisme des AVC et
pronostic

e Flux stagnant en aval du web = nid pour un thrombus

e Thrombus observé a I'imagerie ou a I'lanalyse anatomo-
pathologique chez 12% a 29% des patients avec un
infarctus cérébral

e Pas de données sur la composition du thrombus
(thrombus rouge?)

e Pronostic : données disponibles uniqguement chez les
patients symptomatiques (3 études)

e Risque de récidive d’accident homolatéral a la
lésion : de 24% a 71% dans les 9 a 13 mois

Kim et al. JAMA Neurol 2019;76:355-61.

Mac Grory et al. INNP 2020;81:1283-89.
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Traitement

e Etudes observationnelles suggérant gu’'une monothérapie
antiplaguettaire est insuffisante : environ 30% de récidive a 1 an

e Pas de données solides sur I'intérét d’un traitement anticoagulant,
meéme si ce traitement parait séduisant

 Malgré le manque de données sur l'efficacité du traitement médical,
un traitement de revascularisation semble largement utilisé en
pratique
e Chirurgie carotidienne proposée surtout avant 2000

e Stenting carotidien plus récent, avec des résultats en apparence bons
(efficacité et sécurité)

e Aucune donnée sur les formes de découverte fortuite

Kim et al. JAMA Neurol 2019;76:355-61.

Mac Grory et al. INNP 2020;91:1283-89.
@ Olindo et al. Rev Neurol 2021;177:627-38.




Prise en charge de la dysplasie

e Etudes observationnelles uniquement

e Histoire naturelle forme asymptomatique semble bénigne
* Traitement antiplaquettaire préventif ?

e Traitement non spécifique des complications

e Revascularisation non recommandée le plus souvent

* Indications: accidents hemodynamiques recidivants, acouphenes pulsatiles
invalidantes




Dissections intracraniennes



Lancet Nevrol 2015; 14: 640-54




Epidémiologie

e Mal connue
e Populations asiatiques ++

* Recrutements divers
* Neurologie (céphalées, ischémie)
e Neurochirurgie/Neuroradiologie (hémorragie sous-arachnoidienne, anévrisme)

* Deux types:
e Extension d’une dissection extracranienne
e Forme purement intracranienne

e >75% = circulation postérieure (segment V4)
e Prédominance masculine (Asie++)

 Age moyen autour de 50 ans

e Existe chez 'enfant++




e Arteres intracraniennes

e Absence de limitante élastique
externe

e Faible quantité de fibres élastiques
et de tissu adventiciel

e HéEmatome intrapariétal
e Spontané

e Bréche intimale = jusqu’a un
double chenal

e Rupture =» hémorragie sous-
arachnoidienne+++



Facteurs de risque

 Mal connus
e Pas d’étude versus sujets sains
* Comparaison avec dissections cervicales =2 pas de différence

e Facteurs traumatiques ?
e Facteurs génétiques ?

e Décrit dans Marfan & Loeys-Dietz
e Ehlers-Danlos ?

e Cas isolés dans DFM




Présentation cliniques

e HéEmorragie méningée (50-60%)
e Ischémie cérébrale
e Rarement les 2

e Céphalées chez 80% des patients avant 'AVC (dans les 3 jours),
rarement soudaine

e Tres rarement
e Céphalées isolées
e Syndrome de masse (anévrisme disséquant)




Diagnostic radiologique

e Difficile car anomalies non spécifiques

 Difficulté pour identifier |a breche et ’'hématome pariétal
e Utiliser les séquences 3D T1 FAT-SAT en sang noir (3T)

e Formes anévrismales ++
e Fusiforme ou sacciforme
e Formes associées a hémorragie sous-arachnoidienne
e Hématome souvent non visible

 Formes sténosantes

e Double chenal

e Artériographie souvent utile

* Intérét de I'imagerie de suivi =2 évolution des lésions



Criteres diagnostiques
AU MOINS UN CRITERE

1. Anévrisme fusiforme ou dilatation irréguliere et
A. Hématome mural, ou flap intimal, ou double-chenal ou
B. Evolution rapide des images ou
C. Collier de perles

2. Sténose longue filiforme ou irréguliere et A, B, ou C
3. Occlusion évoluant vers 1 ou 2










Cho et al. BMC Neurology (2019) 19:74

(B). Stenosis of the R PICA on TOF-MRA. (C, D). 3D T1 weighted HR:
hyperintense intramural hematoma in the R proximal PICA. (E). 3D oblique
axial T2 weighted HR vw-MRI : linear high signal intensity within the R
proximal PICA. (F). Curved multiplanar reconstruction (MPR) image
reconstructed from 3D T2 weighted HR vw-MRI : an entire intimal flap.

(B). The L PICA not seen on TOF-MRA. (C) 3D oblique sagittal T2 weighted HR vw-
MRI : intraluminal high signal intensity and mild dilation of the L proximal PICA.
(D) Curved MPR image reconstructed from 3D T2 weighted HR : intimal flap
(white arrow head) in the L proximal PICA and dilation (long arrow) and beaded
stenosis (short arrows) in the left proximal PICA.




Right vertebral artery dissection.

There is a fusiform aneurysm (open arrow) in the volume-
rendering image on magnetic resonance angiography (A)
at the V4 segment of the right vertebral artery (RVA).

The coronal precontrast T1 volume isotropic turbo-spin-
echo acquisition (T1VISTA) image (B) shows aneurysmal
dilatation (open arrowhead) with a patent false lumen
separated by an intimal flap (arrow).

In addition to these findings, coronal contrast-enhanced
T1VISTA imaging (C) shows abnormal vessel wall
enhancement that is more conspicuous than in the
unaffected vertebral artery (arrowheads).

A reformatted T1VISTA image (D) taken perpendicular to
the long axis of the RVA reveals an intimal flap (thin
arrow), as does black-blood T1-weighted imaging
(BBT1WI) (E).

Journal of Neuroradiology (2013) 40, 19—28




Prise en charge

e Pas d’études randomisées

 Formes avec hémorragie sous-arachnoidienne
e Resaignement > 40% (souvent dans les 1€ heures <6-24h)

* Traitement chirurgical ou endovasculaire (plusieurs techniques) = réduction
resaignement et mortalité

 Formes sans hémorragie sous-arachnoidienne
e Risque de saignement faible
e Traitement médical le plus souvent suffisant (aspirine plutot gu’anticoagulants)
 En général pas de traitement antithrombotique proposé si pas d’ischémie cérébrale
e PL parfois utile avant traitement antithrombotique




Pronostic

e Mortalité

e Jusqu’a 50% en cas d’hémorragie sous-arachnoidienne
e Faible (<3%) en I'labsence d’hémorragie sous-arachnoidienne

e Récurrences hémorragiques & ischémiques
e 240% dans les formes hémorragiques - précoces++ (dissection VB++)
e 2-14% dans les formes ischémiques

e Récidive de dissection
 Mal connu
e 9% parmi 190 patients suivis pendant 3.4 ans (2/3 dans le 18" mois)




Evolution radiologique

e Patient avec hémorragie sous-arachnoidienne
e ? Car traités ou décédés

e Patient sans hémorragie sous-arachnoidienne
e Evolution surtout dans les 2 premiers mois
e Amélioration  #20-60%
e Stabilité #30-75%
e Aggravation #3-10%




DFM intracranienne

* Hémorragie sous-arachnoidienne
e Anévrisme++
e Sans anévrisme (rare) T

Nes, Forensic Science International 2007 e Ectasie de A1 ACA D & DFM V3 AVG

 Anévrisme intracranien non rompu
e Prévalence =5.7%

e Anévrismes multiples (rares)

Cloft; J Neurosurg 1998; Belen, Angiology 1996

Rinaldi, Stroke 1976; Touzé, Int J Stroke 2010; Pollock, Neurology 1971; Manelfe,J Neuroradiol 1974; Spengos, J Neuroimaging
2008; Bhuriya, Vascular Med 2008; Pilz & Harties, Stroke 1976




DFM intracranienne multifocale

e Le plus souvent extension intracranienne d’'une DFM extracranienne

 Forme intracranienne pure rare
e Evolution vers Moya-Moya parfois

Rinaldi, Stroke 1976; Touzé, Int J Stroke 2010; Pollock, Neurology 1971; Manelfe,J Neuroradiol 1974; Spengos, J Neuroimaging
@ 2008; Bhuriya, Vascular Med 2008; Pilz & Harties, Stroke 1976



Conclusion

e Dissections extra-craniennes fréquentes

e Diagnostic assez facile

e Recommandations de prise en charge aigué et en prévention fondées sur des
faibles niveaux de preuves

e Dissections intracraniennes rares
e Formes hémorragiques graves

* Liens forts entre dissection extra-cranienne et dysplasie
fiboromusculaire

e Autres maladies associées a la dissection tres rares
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