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Problématique-1

�La drépanocytose est une maladie génétique de 
l’hémoglobine due à la mutation du 6e codon de la chaîne 
β-globine (β6 Glu    Val), à l’origine de la synthèse d’une 
hémoglobine modifiée : l’hémoglobine S (HbS).

�La drépanocytose est systématiquement dépistée à la

naissance des enfants dont les parents sont originaires

d’Afrique sub-saharienne, des Antilles, d’Afrique du Nord

ou du Bassin méditerranéen. 



Problématique-2

�Trois grandes catégories de manifestations 
cliniques avec une grande variabilité 
d’expression clinique selon les individus atteints: 
� une anémie hémolytique chronique avec épisodes

d’aggravation aiguë.

� des phénomènes vaso-occlusifs.

� une susceptibilité aux infections bactériennes



Problématique-3

�On estime que 5 à 10% des enfants drépanocytaires vont
développer un AVC. Les accidents vasculaires cérébraux
ischémiques représentent 70 à 80% des AVC tous âges
confondus. Ils sont plus fréquents chez les moins de 15
ans (AVC constitués et accidents ischémiques
transitoires). La fréquence augmente à nouveau à l’âge
adulte.

�Dans 75% des cas, la sténose ou l’occlusion se fait sur
l’une des artères principales de la base du crâne, au niveau
de la terminaison de la carotide interne et/ou au niveau
de l’artère cérébrale moyenne ou de l’artère cérébrale
antérieure.



Problématique-4

�Syndrome de Moya Moya (développement d’une 
vasculopathie des vaisseaux de la base du crâne)

� [Risque d’hémorragie intra cérébrale: fréquence 
des anévrismes intra crâniens (HbS): 71/100 
000]

�Similitudes avec:
�Vasospasme des hémorragies méningées.

�SVCR (Syndrome de Vasoconstriction Cérébrale 
Réversible).









Problématique-5

�Dans les recommandations françaises de l’HAS
de 2005, il est préférable d’évaluer
annuellement le risque d’AVC à partir de l’âge de
12 à 18 mois chez tous les enfants SS ou S-β0.
Cet examen doit être pratiqué chez un enfant en
dehors d’une complication aiguë.

�En cas de vitesses moyennes de flux sanguin
cérébral supérieures à 200 cm/s confirmées sur
un deuxième examen, la mise en route d’un
programme transfusionnel est recommandée
afin de prévenir la survenue d’un AVC.



Problématique-6

�L’accélération des vitesses circulatoires n’est 
cependant associée à une sténose visible à l’IRM 
que dans 25% des cas.

�Cette accélération des vitesses en l’absence de 
sténose artérielle est expliquée par l’anémie et 
l’hypoxie tissulaire qui augmentent le débit 
cardiaque et diminuent les résistances 
vasculaires cérébrales.

�Facteur de risque puissant d’AVC. (EDTC: 
prévention primaire…)

�Valeur seuil chez l’adulte drépanocytaire non 
déterminée (vraisemblablement plus basse).



Valeur seuil: étude STOP avec DTC
N Engl J Med 1998; 339:5-11







� Transtemporale :
� Terminaison Carotide Interne, 
� Artère Cérébrale Moyenne (ACM) (M1, M2), 
� Artère Cérébrale Postérieure (ACP) (segments pré et post 

communicants P1 et P2), 
� Artère Cérébrale Antérieure (ACA)(segment pré et post 

communicant A1et A2),
� Communicantes 

� Sous-occipitale :
� Artères vertébrales (V3-V4),
� Tronc basilaire, 

� Trans-orbitaire (puissance 10%) :
� Siphon carotidien
� Artère ophtalmique

� EchoDoppler : Respecter un angle inférieur à 60°, mieux 
inf à 30°. 
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Repères anatomiques

M1+

A1-

A2-

A1+

P2+/-

M2+/-

M1-

P1+

J.O. Fortrat
CHU Angers





IR
PSV



�Détection et suivi du vasospasme:
� Le TAMX (Time Averaged Maximal Velocity)
(vitesse moyenne des vitesses maximales systoliques)
� La dénomination dépend du type d’appareillage+++
� Le ratio de Lindegaard (Aasli)

o Plus fiable
o Nécessité  de dégager la carotide interne extra crânienne (sonde 

différente)
o Utilise les VSM.

� 50 % des patients ayant un vasospasme développent 
ultérieurement un déficit ischémique retardé



ACM (tronc+++) TAMX

Vasospasme discret 80 à 130 cm/sec

Vasospasme modéré > 130 à 200 cm/sec

Vasospasme sévère > 200 cm/sec

SIPHON

Vasospasme discret > 90 cm/sec

Vasospasme significatif > 130 cm/sec

ACA

Vasospasme discret > 80 cm/sec

Vasospasme significatif > 130 cm/sec



TAMX-TAVmax-TAMXV:
Time Averaged Maximal Velocity





Quelles valeurs chez l’enfant?

D’après M. Schoning, Stroke 1993; 24:1305-1309



Variations selon les hémisphères



Axe artériel 
étudié et son 

sens

Profondeur 
approximative 
(en mm)

Vitesses 
Maximales  
Systoliques 
(en cm/sec)

Vitesses 
Diastoliques 
(en cm/sec)

IR Remarques

ACI
(C2C1 distal+)

64 80 +/- 20 35 +/- 10

ACM (M1+) 45-55 110 +/- 20 50 +/- 10 0,5 
à 
0,7

Asymétrie 
D-G physiol.
<20%
IP 0,71-1,1

ACA (A1-) 60 90 +/- 20 40 +/- 10 A1<M1
IP 0,71-1,13

ACP (P1+, P2-) 60-68 60 +/- 15 30 +/- 10 IP 0,66-0,96

AV4 (-) 60-80 60 +/- 10 30 +/- 10

Tronc basilaire (-) 80-100 70 +/- 15 35+/-10



Quels critères et où mesurer?

�Seuil de TAMX: > 200 cm/sec (sténose moins serrée que 
pour un adulte).

�Au niveau du tronc de l’ACM (M1).

�Intérêt de l’Echodoppler transcrânien versus Doppler 
transcrânien.

�Sténose ou hyperhémie par anémie?:
� Unilatéral: sténose (localisée)

� Bilatéral: hyperhémie (segmentaire)

Am J Neuroradiol 2011;32:1444-50 







HAS-PNDS 2010

� En cas de vitesses moyennes normales (< 170 cm/sec) dans
toutes les artères du système carotidien (artère carotide
interne, cérébrale moyenne, cérébrale antérieure), la
surveillance sera annuelle.

� En cas de vitesses dites limites (comprises entre 170 et
199 cm/sec) la surveillance devra être rapprochée,
trimestrielle.

� En cas de vitesse moyenne du flux sanguin cérébral d’au
moins une artère intracrânienne du système carotidien ≥
200 cm/sec, la mise en place immédiate d’un programme
transfusionnel est recommandée.

(PNDS: protocole national de diagnostic et de soins)



La réalité…

� L’instauration d’un programme d’échange transfusionnel en
cas de doppler transcrânien pathologique permettant
d’obtenir et de maintenir le taux d’HbS inférieur à 30%
contribue à faire passer le risque de récidive d’AVC de
40% à 3 ans à 2%.

� Mauvaise observance+++ (enquête brestoise).

� Le contexte social joue un rôle majeur dans la prise en
charge du patient drépanocytaire. Le rôle de l’entourage
familial est prépondérant puisque les enfants dépendent
de leurs parents. Est-ce dû à un défaut de compréhension,
un défaut d’explications de la part du corps médical ou
paramédical ou bien un problème culturel?



N Engl J Med 2016; 374: 625-635



N Engl J Med 2017;376:429-39.



CONCLUSION

�Intérêt de l’EDTC/DTC

�Innocuité et efficacité en prévention de 
l’AVC

�Méthodologie: diagnostic et CAT sur 1-2 
mesures…

�Critères (ACM).

�Amélioration de l’observance et du 
suivi+++.


