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Histoire Clinique

• Femme de 49 ans

• Se présente à l’urgence dans un contexte 
d’hyperglycémie et paresthésie de l’hémicorps 
droit.

• Antécédents:
• Dystrophie Myotonique Type I
• Diabète type II
• Dyslipidémie + MVAS
• Tabagisme

• Labos:
• Glycémie: 25.4 mmol/L

49 ans



Scan Cérébral C-



Histoire Clinique

• Patiente hospitalisée pour prise en 
charge de la glycémie.

Ø Amélioration du tableau 
clinique.

• Complément par IRM pour 
meilleure caractérisation des 
trouvailles et afin d’éliminer une 
lésion ischémique.

49 ans



IRM Cérébrale C- FLAIR (1/4)



IRM Cérébrale C- T1 (2/4)



IRM Cérébrale C- T2 (3/4)



IRM Cérébrale C- (4/4)
GRE ADCb1000



Synthèse radiologique



Scan Cérébral C-

Hypodensités sous-corticales
• Pôles temporaux.
• Matière blanche péri-ventriculaire.
• Plus qu’attendues pour l’âge.

Trouvailles radiologiques

Noyaux gris centraux normaux



IRM Cérébrale C-

• Foyers d’hypersignal T2/FLAIR en 
regard de la matière blanche sous-
corticale au niveau des pôles 
temporaux.
• Cortex épargné

• Anomalies de la matière blanche 
profonde en fronto-pariétal.
• Pas d’atteinte du corps calleux.
• Légère atrophie cérébrale diffuse.

Trouvailles radiologiques



IRM Cérébrale C-

• Pas de foyer de restriction de la 
diffusion.

• Pas de foyer de susceptibilité 
paramagnétique.

• Pas de saignement intra-crânien.

• Système ventriculaire normal.

Trouvailles radiologiques

GRE T1

b1000 ADC



Diagnostic 
Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

•CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du système nerveux 
central

• Leucoaraïose

• Leucopathie secondaire à la 
dystrophie myotonique Type I



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I

EN FAVEUR
• Atteinte multifocale de la matière 

blanche.

EN DÉFAVEUR
• Épargne du corps calleux.

• Distribution des lésions.

• Pas la présentation clinique habituelle.



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I

EN FAVEUR
• Atteinte confluente de la matière 

blanche sous-corticale
• Spécifiquement des pôles temporaux!

• Atrophie cérébrale

• Épargne du cortex

EN DÉFAVEUR
• Aucun microsaignement

• Seulement présent dans ~50% des cas.



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I

EN FAVEUR
• Atteinte bi-temporale (HSV)

EN DÉFAVEUR
• Pas d’atteinte corticale

• Pas de remaniement hémorragique

• Pas de restriction de la diffusion

• Pas d’œdème

• Patiente stable cliniquement



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I

EN FAVEUR
• Présentation clinique

EN DÉFAVEUR
• Pas d’atteinte des noyaux lenticulaires

• Pas de restriction de la diffusion



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I

EN FAVEUR
• Atteinte de multiples territoires 

vasculaires.

EN DÉFAVEUR
• Pas de restriction de la diffusion ou d’évidence 

d’atteinte ischémique

• Pas la présentation clinique attendue

• Pas de microsaignement



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I

EN FAVEUR
• Distribution des anomalies de la 

substance blanche en péri-
ventriculaire

• Facteurs de risques vasculaires
• Diabète

• Tabagisme

EN DÉFAVEUR
• Très confluent en regard des pôles 

temporaux.



Diagnostic Différentiel

• Sclérose en plaques (SEP)

• CADASIL

• Encéphalite virale

• Hyperglycémie

• Vasculite du SNC

• Leucoaraïose

• Leucopathie 2º à la dystrophie 
myotonique Type I ?

? ??



Diagnostic 
final

Maladie de Steinert
(Dystrophie Myotonique de Type I (DM1)



Maladie de Steinert
Dystrophie Myotonique de Type I (DM1)

• Maladie génétique autosomale 
dominante à pénétrance variable.

• Prévalence de 0.5-18.1 par 100,000
• Dystrophie la plus prévalente car 

l’espérance de vie est maintenue.

• Plus commun au Québec avec une 
mutation identifiée en Nouvelle-
France.

• Taux de mutation très élevé au 
Saguenay et dans la région de 
Charlevoix.

Hussain et al. Practical Neurology 2019



Maladie de Steinert

• Atteinte multi-systémique

• Signes/symptômes typiques:
• Faiblesse distale et atrophie des muscles du visage
• Contraction musculaire prolongée
• Troubles cognitifs
• Fatigue / Apathie
• Cataractes précoces
• Arythmies cardiaques
• Ptose palpébrale
• Difficultés respiratoires / Apnée du sommeil
• Obésité / Diabète
• Dysphagie
• Scoliose
• Calvitie



• Femme de 34 ans, connue 
pour Maladie de Steinert 
avec diagnostic clinique.

• Antécédents familiaux 
de Maladie de 
Steinert.

• Présentation: céphalées

• Trouvailles radiologiques:
• Atteinte de la matière blanche sous-corticale, plus prédominante en bi-temporal.
• Épargne du corps calleux
• Atrophie cérébrale marquée pour l’âge

Maladie de Steinert
Cas compagnon



Maladie de Steinert
Résumé des manifestations radiologiques

• Atrophie cérébrale

• Anomalies de la substance blanche
• Surtout en temporal et frontal

• Atteinte relativement symétrique

• Hyperostose de la voûte crânienne

• Altérations à l'imagerie du tenseur de 
diffusion
• Augmentation globale de la diffusivité

Okkerson et al. Neurology 2017
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