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Cerebrale Amyloïd Angiopathie

Van grijze muis naar bonte verschijning………
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Echte CAA

Probable CAA Boston criteria 2.0:  symptomen en ≥ 50 jaar 

≥ 2 strict lobaire bloederige lesies:

• corticale SAH

• corticale superficiële siderosis

• ICH

• cerebrale microbloedingen

Charidimou A et al. Lancet Neurol 2022



Probable CAA: symptomen en leeftijd ≥ 50 jaar

Charidimou A et al. Lancet Neurol 2022

1 strict lobaire bloederige lesie

1 “wittestof feature”

>10 subcortical WM spots>20 CSO perivascular spaces

Echte CAA
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Chameleons

3 chameleons



Introductie – Cerebrale Amyloïd Angiopathy

Koemans et al, Lancet Neurology, 2023



Chameleon 1. –  Erfelijke CAA

De Katwijkse ziekte

 ● Dutch-type CAA (D-CAA) of HCHWA-D

● Autosomaal dominante mutatie APP gen

● Katwijk n=500 en Perth n=100

                     Katwijk  Albany  

      

  



Chameleon 1. –  Erfelijke CAA

Koemans et al. Stroke 2020

De Katwijkse ziekte

● Eerste bloeding rond 50-55 jaar

● Progressiever dan sporadische CAA

● Grote varatie in beloop

● Migraine vaak (77%) eerste symptoom

           100% met aura!



Chameleon 2. 

Symptomen

• Subacute cognitieve achteruitgang / gedrag

• Focale uitval

• Hoofdpijn

• Epilepsie

What is Inflammatoire CAA (CAA-ri?)

• Een auto-immuunreactie op vasculair amyloïd

Hoe stel ik de diagnose?

• CAA-ri criteria gebaseerd op MRI en kliniek



Chameleon 2. – Inflammatoïre CAA

vaak erfelijke CAA / AD

Aurie et all. JAMA Neurology 2016 



Chameleon 2. – Inflammatoïre CAA



Chameleon 2. – Inflammatoïre CAA

• 94% subcorticale WMH

• 87% microbloedingen

• 34% aankleuring

• 22% infarcten

• 19% cSS

• 19% cSAH

• 16% macrobloedingen



Chameleon 2. – Inflammatoïre CAA

Auriel et al. JAMA Neurology 2016 

Behandeling corticosteroïden

• 3 dagen 1000 methylprednisolon, daarna 60 mg per dag

• ↓ tot 10 mg per dag

MRI voor behandeling MRI 1 week later



Chameleon 3. 

• Man, 44 jaar

• Blanco voorgeschiedenis?

• Acute taalstoornis, CT lobaire bloeding rechts frontaal

 



Chameleon 3. – Iatrogene CAA

Iatrogene CAA

• VG neurochirurgie

• Gerelateerd aan gebruik Lyodura

• 20-40 jaar na OK symptomen

• MRI: veel bloedingen 

 

Kaushik K, Stroke 2023



Chameleon 3. – Iatrogene CAA

Nog veel vragen!

• Progressiever dan sCAA?

• Ook > 50 jaar?   Internationale database

• Ook na bloedtransfusies?  www.CAAforum.org

 



Chameleons

3 chameleons

• Erfelijke CAA 

• Inflammatoïre CAA

• Iatrogene CAA
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Herkent u de mimic?



Cerebrale Amyloïd Angiopathie

Leeftijd

Voorgeschiedenis

MRI Patronen



Leeftijd

Cerebrale Amyloïd Angiopathie

30 40 50 60 70 80 90 100 

Leeftijdsverdeling CAA 50-59  = 4% 
> 60     = 96%



Cerebrale Amyloïd Angiopathie

?



Casus 1.

• Man, 44 jaar, gegeneraliseerde epileptische aanvallen

• Familieanamnese: oom met voorgeschiedenis met ICH

Diagnose ?



Casus 1.

• Man, 44 jaar, gegeneraliseerde epileptische aanvallen

• Familieanamnese: oom met voorgeschiedenis met ICH

Diagnose = multiple cavernomen (KRIT 1 mutatie)



Mimics – overwegend hemorrhagisch….

Cardiale emboliebron

• Endocarditis

• Klepvervanging

• Myxoom

De Sciscio et al, BMC open, 2021



Casus 2.

• man, 49 jaar, VG DM 1, roken, hypertensie

• Mild geheugenverlies laatste jaar

Diagnose ?



Casus 2.

• man, 49 jaar, VG DM 1, roken, hypertensie

• Mild geheugenverlies laatste jaar

Diagnose = deep perforating arteriopathie (DPA)



Mimics – DPA of mixed type angiopathie

Small vessel disease = een spectrum!

pure CAA                 mixed type                                      deep perforating 
                   arteriopathy



Mimics – DPA of mixed type angiopathie

Lobaire microbloedingen kunnen ook bij DPA 

 

Zotin et al, Neurology 2024



Mimics – DPA of mixed type angiopathie

Belangrijk voor prognosis

    Deep perforating 
   
    Mixed type
  
    CAA

A. Nieuwe bloeding

B. Overleving



Casus 3. 

• 53 jarige man

• Cognitieve achteruitgang, dystonie nek, opname acute ICH 

Diagnose ? 



Casus 3. 

• 50 jarige man

• Cognitieve achteruitgang, dystonie, opname acute ICH 

Diagnose = NIT 1 variant



Mimics – Cerebrale Hereditaire Angiopathiën (CHA)

Bi-alele NIT (Nitrilase) 1 genvarianten, autosomaal recessief

• Middelbare leeftijd

• Bewegingstoornissen, herseninfarcten, ↓cognitie, psychische klachten

• Non-lobaire ICH

• ↑↑↑ perivasculaire ruimtes basale ganglia

Rutten J.W. et al, unpublished data



Mimics – Cerebrale Hereditaire Angiopathiën (CHA)

• COL 4A1/A2

• CADASIL

37 macrobloedingen in 21% patiënten

22 (60%) asymptomatisch

11 lobair (8 asymptomatisch)

Liao et al, Stroke 2021



Mimics – overig

CAA mimics

• Cavernomen

• Cardiale emboliebron

• Deep perforating arteriopathie

• Cerebrale hereditaire angiopathieën (CHA)

• Reversibel vasoconstrictie syndroom (RCVS)

• PRES

• Vasculitis / PACNS

• Stollingsstoornis, sepsis

• Radiatie of traumatische schade

• Durale fistel

• Cerebrale veneuze (corticale) thrombose



Cerebrale Amyloïd Angiopathie
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Diagnostische work-up

Voorgeschiedenis 

• Symptomen passend bij CAA

• Voorgeschiedenis: (neuro)chirurgie, embolisatie, groei hormonen, 

      trauma, cardiale procedures, radiotherapie…

• Vasculaire risicofactoren

• Familie anamnese

MRI van hoge kwaliteit met SWI

  

 



Diagnostische work-up

 

 

PET of CSF  

• PET Positief of CSF ↓ Aβ40,42  ↑ kans CAA/AD bij “jonge” leeftijd

• Normaal    ↓ kans CAA bij abnormale MR

Genetica   

• Panel (CHA +/- neurodegeneratief)

Verdenking andere diagnose

• FDG-PET Verdenking vasculitis

• Oogarts Verdenking vasculitis

• Biopt Progressie + behandelbare DD

 

     



Diagnostische work-up

Follow-up MRI na 1 jaar :  

• 100% progressie!

• Microbloedingen meest progressief

      CAA is een progressieve ziekte!

  

 

Van der Plas, unpublished data



Take back to work messages

• Boston criteria 2.0 : strikt lobaire bloedingen en wittestof features

• Pathofysiologie: wittestof features komen eerst!

• 3 chameleons: Katwijkse ziekte, iatrogene CAA, CAA-ri

• Mimics: cavernomen, DPA, CHA

• Diagnose: anamnese, MRI, genpanel

LUMC, Radboud UMC, UMCG

46
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