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Background Hemorrhagic transformation (HT) is a complication
of stroke [1] that can occur spontaneously or after treatment. We
aimed to assess the interrater and intrarater reliability of HT diag-
nosis.
Methods Studies assessing the reliability of the European Coope-
rative Acute Stroke Study (ECASS) classification [2] of HT or of
the presence (yes/no) of HT were systematically reviewed. Eigh-
teen raters independently examined 30 post-thrombectomy [3]
computed tomography scans selected from the Aspiration versus
Stentriever (ASTER) trial [4]. They were asked whether there was
HT (yes/no), what the ECASS classification of the particular scan
(0/HI1/HI2/PH1/PH2) was, and whether they would prescribe an
antiplatelet agent if it was otherwise indicated. Agreement [5] was
measured with Fleiss’ and Cohen’s kappa statistics.
Results The systematic review yielded 4 studies involving few
(≤ 3) raters with heterogeneous results. In our 18-rater study,
agreement for the presence of HT was moderate (�=0.55, 95%CI
[0.41–0.68]). Agreement for ECASS classification was only fair for all
5 categories, but agreement improved to substantial (k = 0.72, 95%CI
[0.69-0.75]) after dichotomizing ECASS into 0/HI1/HI2/PH1 versus
PH2. The interrater agreement for the decision to reintroduce anti-
platelet therapy was moderate for all raters, but substantial among
vascular neurologists (�=0.70 [0.57–0.84]).
Conclusion The ECASS classification may involve too many cate-
gories and the diagnosis of HT may not be easily replicable, except
in the presence of a large parenchymal hematoma.
Clinical Trial Registration URL: http://www.clinicaltrials.gov
Unique identifier: NCT02523261.
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La prise en charge du stroke commence à être bien codifiée chez
l’adulte car de nombreuses études ont validées la technique de
thrombectomie et il est maintenant admis que la rapidité de la prise
ne charge est un facteur déterminant pour le pronostic du patient.
Le stroke chez l’enfant, surtout dans la petite enfance peut souf-
frir d’un important retard diagnostique et de l’appréhension des
techniques médicamenteuses et ou mécaniques par les équipes
neurovasculaires.
Savoir comment faire sans aggraver l’état clinique peut être sujet à
discussion.
À partir d’observations recueillies dans le service et de notre expé-
rience, nous dresserons les indications retenues de la thrombolyse
par voie veineuse, les techniques possibles de thrombectomie et les
étiologies responsables de ce genre de pathologie.
Nous reverrons aussi les données récentes de la littérature dans ce
domaine ainsi que les registres en cours.
Déclaration de liens d’intérêts Les auteurs déclarent ne pas avoir
de liens d’intérêts.
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Vein of Galen aneurysmal malformation is a congenital anomaly
of the cerebral vasculature representing 30% of all pediatric vas-
cular malformations. We conducted whole exome sequencing in
19 unrelated patients who presented this malformation and sub-
sequently screened candidate genes in a cohort of 32 additional
patients using either targeted exome or Sanger sequencing. In
a cohort of 51 patients, we found five affected individuals with
heterozygous mutations in EPHB4 including de novo frameshift
(p.His191Alafs*32) or inherited deleterious splice or missense
mutations predicted to be pathogenic by in silico tools. Knockdown
of EPHB4 in zebrafish embryos leads to specific anomalies of dorsal
cranial vessels including the dorsal longitudinal vein, wich is the
orthologue of the median prosencephalic vein and the embryonic
precursor of the vein of Galen. This model allowed us to investi-
gate EPHB4 loss-of-function mutations in this disease by the ability
to rescue the brain vascular defect in knockdown zebrafish co-
injected with wild type but not truncated EPHB4, mimicking the
p.His191Alafs mutation. Our data showed that in both species,
loss of function mutations of EPHB4result in specific and similar
brain vascular development anomalies. Recently, EPHB4 germ-
line mutations have been reported in non-immune hydrops
fetalis and in cutaneous capillary malformation–arteriovenous
malformation. Here, we show that EPHB4 mutations are also res-
ponsible for vein of Galen aneurysmal malformation indicating
that heterozygous germline mutations of EPHB4 result in a large
clinical spectrum. The identification of EPHB4 pathogenic muta-
tions in patients presenting capillary malformation or vein of Galen
aneurysmal malformation should lead to careful follow-up of pre-
gnancy of carriers for early detection of anomaly of the cerebral
vasculature in order to propose optimal neonatal care. Endo-
vascular embolization indeed greatly improved the prognosis of
patients.
Déclaration de liens d’intérêts Les auteurs n’ont pas transmis leurs
déclarations de liens d’intéreˆts.
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Introduction Le déploiement du dispositif WEB reste difficile
dans les anévrismes de forme ou d’orientation complexes. Le but
de cette étude était de montrer que l’embolisation d’anévrysmes
à bifurcation à col large à l’aide de la technique assistée de
remodelage du ballonnet par dispositif WEB est une solution endo-
vasculaire réalisable et élégante par rapport à d’autres techniques,
telles que le remodelage du ballonnet ou coiling assisté par stent.
Matériels et méthodes Dix cas (10 anévrismes chez 9 patients) du
traitement par mise en place du WEB assisté par remodelage du
ballon pour de anévrismes de bifurcation complexes non rompus
ont été traités dans notre établissement et analysés rétrospective-
ment. Les détails des présentations cliniques, les détails techniques,
les complications péri-opératoires et post-opératoires et les résul-
tats ont été recueillis. Les résultats agiographiques immédiats et à
long terme ont également été évalués.
Résultats Les anévrismes inclus comprenaient six anévrysmes
de l’artère cérébrale moyenne, un anévrisme de l’artère commu-
nicante antérieure, un anévrisme de l’artère communicante
postérieure, un anévrisme de l’artère basilaire et un anévrysme de
la terminaison carotidienne. La largeur moyenne du dôme était de
6,55 mm, la taille moyenne du cou de 4,5 mm, la hauteur moyenne
de 4,79 mm et le rapport moyen du dôme au cou de 1 : 1,46. Le
traitement a été réalisé exclusivement avec la technique de déploie-
ment WEB assistée par le remodelage du ballon dans tous les cas.
Le dispositif a été déployé avec succès dans tous les cas (Fig. 1). Évé-
nements thromboemboliques ou hémorragiques péri-procéduraux
ne se sont pas produits.
Le score de l’échelle modifié de Rankin à la sortie était de 0 pour
tous les patients. Au suivi agiographique à moyen ou à long terme,
une occlusion adéquate a été observée dans 7 anévrismes de 8 cas
contrôlés (87,5 %) et un patient (2 anévrismes) n’a pas été suivi en
angiographie.
Conclusion La technique de déploiement de l’endo-prothèse WEB
assisté par remodelage du ballon semble être une solution sûre
et efficace pour le traitement endo-vasculaire d’anévrismes de
bifurcation à collet large non rompus avec anatomie complexe spé-
cifique. Cependant, d’autres études sont nécessaires pour évaluer
le taux de complications et l’efficacité à long terme.
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