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Atrophies	mul.-systéma.sées	(MSA)	
Epidémiologie	et	clinique	

•  Rare	(2,3	à	310	/100.000	h)	
•  Age	moyen	au	diagnos;c	54,3	ans	
•  Evolu;on	moyenne	sur	6,1	ans	

Combinaison variable de : 
 

Ø  parkinsonisme 
Ø  sd cérébelleux  
Ø  dysautonomie 
Ø  sd pyramidal 

MSA-C 20 % 
sd cérébelleux au 1er plan 

MSA-P 80 % 
parkinsonisme prédominant 

diagnostic différentiel 
MPKi 



Atrophies	mul.-systéma.sées	(MSA)	
Physio	et	neuropathologie	

§  MSA-P	:	
dégénérescence	
nigro-striée				(+	
pallidum)	au	
premier	plan	

§  MSA-C	:	atrophie	
olivo-ponto-
cérébelleuse	

Inclusions cytoplasmiques gliales 



Critères	d’AMS	possible	





Critères	d’AMS	probable	



Tremblement	AMS	

•  Myoclonies	posture	ac;on	
•  11	pa;ents,	MSAp	
•  Rien	au	repos,	en	dehors	d’un	pa;ent	avec	un	
tremblement	parkinsonien	typique	

•  Mouvement	de	pe;te	amplitude	d’un	ou	
plusieurs	doigts,	en	posture	ou	à	l’ébauche	de	
l’ac;on,	non	rythmiques	chez	9	pa;ents.	

Salazar,	Movement	Disorders	2000	



Minipolymyoclonus	

•  Contrac;ons	de	100	ms	
•  Quasi-synchrones	
•  Périodes	de	silence	

Salazar,	Movement	Disorders	2000	



Dystonie	de	la	face	et	AMS	
Risus	sardonicus	

Wenning et al., Mov Disord 2003 
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Drapeaux	rouges	

•  Instabilité	posturale	et	chutes	précoces	(<3	ans)	
•  Progression	rapide	(fauteuil	roulant<5	ans)		
•  Camptocormie,	latéroflexion	du	tronc	
•  Dystonie	MS	ou	oro-faciale	
•  Stridor	inspiratoire,	soupirs	
•  Dysphagie,	dysphonie	
•  Tremblement	myoclonique	postural	
•  Phénomène	de	Raynaud	



AMS-P	



AMS-C	





Atrophies	mul.-systéma.sées	(MSA)	
IRM	morphologique	

•  MSA-P	:	
–  atrophie	putaminale	
–  hyposignal	(T2	ou	T2*)	des	

putamens,	égal	ou	supérieur	
à	l’hyposignal	physiologique	
du	pallidum,	et	ä	ADC	

–  fine	fente	hyperT2	latérale	
–  atrophie	cor;cale	modérée	

au	niveau	des	cibles	striatales	
(cortex	pré-frontal)	

§  MSA-C	:		
–  atrophie	pon;que,	des	

pédoncules	cérébelleux	
moyens,	du	cervelet	
(hémisphères	plus	touchés	
que	le	vermis)	et	des	olives	
bulbaires	;	élargissement	du	
V4	

–  hypersignal	dû	à	la	gliose	des	
fibres	transverses	du	pont,	
des	pédoncules	cérébelleux	
moyens,	des	olives	
inférieures	et	du	cervelet	:	
signe	de	la	croix	«	hot	cross	
bun	sign	»	


