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RESUME

Objectifs : décrire la sémiologie IRM devant faire évoquer le diagnostic d’AMS devant un
syndrome parkinsonien atypique.

Matériels et méthodes : nous avons explorés a I'IRM quatre patients, appartenant a une grande
famille consanguine dont 21 membres présentaient un syndrome parkinsonien atypique
répondant aux critéres diagnostiques consensuels de I’AMS. Les examens étaient réalisés avec
une IRM de 1,5 tesla en séquences axiales T1, T2, FLAIR, diffusion, 3D TOF et 3D T1 apreés
injection de gadolinium.

Résultats : une atrophie cérébelleuse diffuse associée a une atteinte des pédoncules cérébelleux
moyens et du tronc cérébral avec signe de la croix pontique était notée chez les 4 patients. A
I’étage sus-tentoriel une atrophie bipariétale été retrouvée chez 2 patients et une atrophie
hippocampique bilatérale chez un patient. Il n’était pas noté d’atteinte des noyaux gris centraux,
de la substance blanche, des nerfs créniens sur leur trajet cisternal ni de prise de contraste
pathologique.

Conclusion : la bonne connaissance de la sémiologie IRM de I’AMS associée aux constations
cliniques permet de poser le diagnostic de cette affection neurodégénérative et de la différencier
des autres causes de syndrome parkinsonien atypique.

ABSTRACT

Objectives: Describe the MRI semiology that should suggest the diagnosis of MSA in case of
atypical Parkinsonian syndrome.

Materials and methods: on MRI we explored four patients, belonging to a large
consanguineous family of which 21 members presented an atypical parkinsonian syndrome
meeting the consensual diagnostic criteria of AMS. The examinations were carried out with an
MRI of 1.5 tesla in sequences weighted in T1, T2, FLAIR, diffusion, 3D TOF and 3D T1 after
injection of gadolinium

Results: Diffuse cerebellar atrophy associated with involvement to the middle cerebellar
peduncles and brainstem with « hot cross bun sign » was noted in all 4 patients. On the
supratentorial level, bi-parietal atrophy was found in 2 patients and bilateral hippocampal
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atrophy in one patient. No involvement of the basal ganglia, white matter, cranial nerves along
their cisternal path or pathological contrast enhancement was noted.

Conclusion: Good knowledge of the MRI semiology of MSA associated with clinical findings
makes possible to diagnose this neurodegenerative condition and differentiate it from other
causes of atypical Parkinsonian syndrome.

1. Introduction

L'atrophie multisystématisée (AMS) est une pathologie
neurodégénérative de 1’adulte rare, sporadique et fatale.
Elle est considérée comme le syndrome parkinsonien
atypique neurodégénératif le plus fréquent [1]. Les
criteres diagnostiques d’AMS sont essentiellement
cliniques reposant sur 1’association variable d’un
syndrome parkinsonien, d’un syndrome cérébelleux,
d’une dysautonomie et d’un syndrome pyramidal avec
deux degrés de certitude : « possible » et « probable » [2].
Certains  examens complémentaires  permettent
d'apporter des arguments pour le diagnostic d'AMS
comme la présence d'anomalies évocatrices a 1I'IRM
cérébrale [3]. En effet, I'IRM morphologique
s’accompagne généralement d’anomalies spécifiques
permettant de distinguer I’AMS de la maladie de
parkinson idiopathique et des autres syndromes
parkinsoniens atypiques [4]. Nous allons a partir de 4
patients appartenant & une grande famille consanguine
décrire la sémiologie IRM de cette affection et faire une
revue de la littérature.

2. Matériels et Méethodes
Nous avons réalisé une étude transversale descriptive

incluant 21 membres (12 Hommes et 09 femmes) d’une
méme famille présentant un syndrome parkinsonien
atypique et répondant aux critéres diagnostiques
consensuels de I’AMS. Les données de I’IRM cérébrale
de quatre patients issus de cette famille ont été analysées
et comparées. Les examens étaient réalisés avec une
machine haut champ de 1,5 tesla de marque Phillips
achieva selon le protocole suivant :

- séquences axiales T1, Flair, T2*, diffusion, et coronales
T2, T1 inversion récupération

- 3D T2 Haute Résolution (HR) centrée sur la fosse
postérieure, 3D TOF et 3D T1 aprés injection de 10 cc de
chélate de gadolinium suivi d’une séquence axiale T1
tardif au décours de 1’injection.

3. Résultats

L’age moyen des patients était de 44,2 ans (+/- 18,8). Sur
le plan clinique, la forme cérébelleuse était notée chez 19
patients (soit 90,5%) et le type putaminale chez 2 patients
(soit 9,5%).

L’IRM cérébrale objectivait chez 4 patients une atrophie
cérébelleuse, des pédoncules cérébelleux moyens et du
tronc cérébral (figures 1 et 2).

Figure 1: IRM cérébrale en coupes sagittale T1 (A), coronale T1 IR (B) et coronale T2 (C), montrant une atrophie cérébelleuse (fleche

jaunes) et du tronc cérébral (fleches vertes).
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Figure 2 : IRM cérébrale en coupes axiales T2 HR (A) axial T2 Flair (B) montrant une atrophie pédoncules cérébelleux

moyens (fleches).

Le signe de la croix pontique ou de la brioche
apparaissant sous forme d’un hypersignal FLAIR en

forme de croix de la protubérance annulaire était présent
chez les quatre patients (figure 3). Une atrophie
hippocampique a été notée chez un patient et une atrophie
bipariétale chez deux patients (figure 3).

Figure 3 : IRM cérébrale en coupe axiale T2 EG (A), coronale T1 IR (B) et sagittale T1 (C) montrant un signe de la croix pontique ou
« hot cross bun sign » (fleche rouge) en sus-tentoriel une atrophie corticale bipariétale (fleches jaunes).

Il n’était pas noté d’atteinte des noyaux gris centraux
notamment des putamens, de la substance blanche, des
artéres cérébrales ou de prise de contraste pathologique
apres injection de chélate de gadolinium. L analyse de la
séquence 3D T2 HR ne retrouvait pas d’anomalie sur le
trajet cysternal des nerfs craniens.

4. Discussion
L’Atrophie Multisystématisée (AMS) fait partie des
syndromes parkinsoniens atypiques encore appelé

syndromes parkinsoniens plus. Il s’agit d’une affection
neurodégénérative progressive et fatale, survenant le plus
souvent dans la sixiéme décennie [5].

La physiopathologie de I'AMS reste mal connue et
l'origine de la maladie serait probablement
polyfactorielle impliquant plusieurs phénoménes dont la
chronologie ni les liens de causalité ne sont jusque-la pas
encore déterminés [6].

L’hypothese d'une origine génétique a été récemment
relancée du fait de la découverte de plusieurs cas issus de
méme famille. En effet, I'étude de cas familiaux a mis en
évidence des variantes et mutations dans le géne de
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COQ2 ; d’ou la nécessité¢ d’autres études avec de plus
larges cohortes [7]. Notre travail rapporte 21 cas d’AMS
tous appartenant a une grande famille consanguine vivant
dans une zone géographique. Les études toxiques et
environnementales n’ont pas été contributives. Ainsi,
nous suspectons une cause génétique avec un mode de
transmission autosomique récessive.

Les critéres diagnostiques d’AMS reposent sur
I’association variable de quatre signes cliniques : un
syndrome parkinsonien, un syndrome cérébelleux, une
dysautonomie et un syndrome pyramidal. On distingue
deux types d’AMS I'AMS-P ou le syndrome
parkinsonien prédomine et 'AMS-C ou le syndrome
cérébelleux est au premier plan. Par ailleurs, on classe la
maladie selon trois niveaux de certitude : AMS « possible
», « probable » et « certaine » ; le caractére certain étant
apporté par I'examen anatomopathologique post mortem
[2,3]. L'AMS est caractérisée sur le plan
anatomopathologique par la présence d'inclusions
oligodendrogliales,  constituées  d'alpha-synucléine
anormale, faisant émerger le concept d’« alpha-
synucléinopathie » [8].

L’IRM morphologique montre généralement des
anomalies qui orientent vers I’AMS permettant ainsi de
la distinguer de la maladie de parkinson idiopathique et
des autres syndromes parkinsoniens atypiques [4]. De
plus, ’IRM est habituellement normale dans la maladie
de Parkinson.

La forme putaminale (AMS-p ou dégénérescence striato-
nigrique) se traduit & I’'IRM par atrophie des putamens
apparaissant en hyposignal T2*, bordés en dehors par un
liseré en hyposignal T1 et hypersignal T2. La séquence
en écho de gradient ou T2 EG semble détecter de maniére
plus précoce I'hyposignal putaminal 1ié a un dépot de fer
[9]. Aucune atteinte des noyaux gris centraux n’a pas été
notée chez les quatre patients qui ont pu bénéficier d’une
IRM cérébrale. Ceci s’explique par le fait qu’ils
souffraient de la forme cérébelleuse de I’ AMS retrouvait
dans 90,5% de la population d’étude. La forme
cérébelleuse (AMS-c), caractérisée par une atrophie
olivo-ponto-cérébelleuse se traduit a I’'IRM par un
hypersignal T2 centropontique en forme de croix donnant
le « signe de la brioche » ou « hot cross bun sign » des
anglo-saxons comme noté chez nos 4 patients [10]. Cette
présentation serait due a l’atteinte des fibres ponto-
cérébelleuses transverses, tout en respectant le
tegmentum protubérantiel et les faisceaux cortico-
spinaux et serait observée chez deux tiers des patients
[11,12]. L atrophie du pont, des pédoncules cérébelleux
moyens et du cervelet compléte la présentation classique
de ’AMS-c. L’atteinte concomitante des putamens est
fréquente [4].

Les atrophies corticales notées a I'IRM chez deux
patients pourraient étre en rapport avec des signes de
vieillissement cérébral.

L’atrophie hippocampique bilatérale pourrait s’expliquer
par une association possible avec une maladie
d'Alzheimer. En effet cette association a été déja
rapportée par Rusina et al. Chez une patiente de 61 ans
[13].

Le diagnostic différentiel de I’AMS a ’imagerie se fait
avec la maladie de Parkinson et paralysie supra-nucléaire
progressive. Dans ce contexte, ’analyse de 1’aspect du
tronc cérébral sur une coupe sagittale médiane est
essentielle, permettant d’identifier les atrophies
segmentaires. Une atrophie protubérantielle oriente vers
I’ AMS-c, une atrophie mésencéphalique vers la paralysie
supra-nucléaire progressive, alors que le tronc cérébral
apparait normal en cas de maladie de Parkinson [14,15].
Sur le plan thérapeutique, une prise en charge
multidisciplinaire est indispensable pour accompagner
ces patients et leur famille. Cependant, les moyens
médicamenteux restent limités notamment pour la prise
en charge des troubles moteurs. Les troubles
dysautonomiques sont plus accessibles a un traitement
symptomatique permettant d'améliorer la qualité de vie
[16].

5. Conclusion

L’AMS est une affection neurodégénérative progressive
de cause inconnue. La bonne connaissance de la
sémiologic IRM de I’AMS associée aux constations
cliniques permet de poser le diagnostic. L’IRM permet
également de distinguer ’AMS des autres causes de
syndrome parkinsonien.
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