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HistoriqueHistorique
•• 1912, Lewy1912, Lewy : inclusions neuronales  et maladie de : inclusions neuronales  et maladie de 

ParkinsonParkinson
•• 1919, Tretiakoff1919, Tretiakoff : atteinte caractéristique locus niger : atteinte caractéristique locus niger 

avec inclusions éosinophiles  appelées "corps de Lewy".avec inclusions éosinophiles  appelées "corps de Lewy".
•• 1961 1961 on rapporte cas démences progressives associés on rapporte cas démences progressives associés 

à d'abondants corps de Lewy dans le néocortex.à d'abondants corps de Lewy dans le néocortex.à d'abondants corps de Lewy dans le néocortex.à d'abondants corps de Lewy dans le néocortex.
•• La description clinique évoquait davantage une affection La description clinique évoquait davantage une affection 

extrapyramidale.extrapyramidale.
•• Publication de cas européens démontrant l'universalité Publication de cas européens démontrant l'universalité 

de cette nouvelle entité : la démence à corps de Lewy.de cette nouvelle entité : la démence à corps de Lewy.



NeuropathologieNeuropathologie
•• Inclusion arrondie siégeant dans le Inclusion arrondie siégeant dans le 

périkaryon, très acidophile. Il contient du périkaryon, très acidophile. Il contient du 
matériel granulaire et vésiculaire ainsi que matériel granulaire et vésiculaire ainsi que 
des filaments.des filaments.

•• Constituant principal : Constituant principal : AlphaAlpha--SynucléineSynucléine•• Constituant principal : Constituant principal : AlphaAlpha--SynucléineSynucléine
•• Rôle Stress Oxydatif / Metab Chol / Rôle Stress Oxydatif / Metab Chol / 

AggregAggreg°°AlphaAlpha--Synucléine ? Synucléine ? 
•• Par ailleurs constitués de neurofilaments Par ailleurs constitués de neurofilaments 

et d’Ubiquitine.et d’Ubiquitine.



NeuropathologieNeuropathologie



NeuropathologieNeuropathologie
•• Longtemps considérés comme Longtemps considérés comme 

spécifiques de la maladie de spécifiques de la maladie de 
ParkinsonParkinson

•• Présence de CL dans le locus niger Présence de CL dans le locus niger 
indispensable pour maladie de indispensable pour maladie de 
ParkinsonParkinsonParkinsonParkinson

•• Présence de CL dans Locus Niger Présence de CL dans Locus Niger 
chez patients asymptomatiques chez patients asymptomatiques 
considérée comme témoin forme considérée comme témoin forme 
préclinique de maladie de Parkinson préclinique de maladie de Parkinson 
idiopathiqueidiopathique

•• Présence dans d'autres maladies Présence dans d'autres maladies 
neurodégénératives neurodégénératives 



HistoriqueHistorique
•• Corps de LewyCorps de Lewy : marqueur de pathologie : marqueur de pathologie 

neurodégénérative.neurodégénérative.
•• Leur répartition et la perte neuronale associée Leur répartition et la perte neuronale associée 

conditionnent les signes cliniques.conditionnent les signes cliniques.
•• 3 principaux syndromes3 principaux syndromes ::•• 3 principaux syndromes3 principaux syndromes ::

–– Maladie de parkinson,Maladie de parkinson,
–– Démence à corps de Lewy,Démence à corps de Lewy,
–– Syndrome dysautonomique primaire  Syndrome dysautonomique primaire  

•• Les patients en pratique s’écartent fréquemment  Les patients en pratique s’écartent fréquemment  
de ces 3 cadres nosologiques. Les signes sont de ces 3 cadres nosologiques. Les signes sont 
souvent associées.souvent associées.



Corps de LewyCorps de Lewy

Evolution ?Evolution ?
•• Début : rhinencéphale et TCDébut : rhinencéphale et TC
•• Extension TCExtension TC
•• Puis atteinte cortexPuis atteinte cortex•• Puis atteinte cortexPuis atteinte cortex

–– Occipito pariétaleOccipito pariétale
–– FrontaleFrontale
–– Cingulaire antérieureCingulaire antérieure



NeuropathologieNeuropathologie
•• Corps de Lewy corticaux quasi constamment Corps de Lewy corticaux quasi constamment 

dans cortex de maladie de Parkinsondans cortex de maladie de Parkinson
•• Plusieurs éléments permettent de distinguer Plusieurs éléments permettent de distinguer 

DCL:DCL:
–– Densité Densité des corps de Lewy corticaux importante en des corps de Lewy corticaux importante en 

particulier dans le cortex frontal.particulier dans le cortex frontal.particulier dans le cortex frontal.particulier dans le cortex frontal.
–– DiffusionDiffusion des CL dans le cortex est grande.des CL dans le cortex est grande.
–– Hippocampe Hippocampe ++++++
–– Dans zones où les CL corticaux sont les plus Dans zones où les CL corticaux sont les plus 

nombreux :  nombreux :  dépopulation neuronale et gliosedépopulation neuronale et gliose..
–– Présence de lésions sousPrésence de lésions sous--corticales caractéristiques corticales caractéristiques 

de la maladie de Parkinson idiopathique est la règle.de la maladie de Parkinson idiopathique est la règle.



NeuropathologieNeuropathologie



• Recommandations:
– Marquage Alpha-Synucléine
– Evaluation Semi-Quantitative

•• Différences Différences graduelles enter MP et DCLgraduelles enter MP et DCL
•• Séparation des 2 pathologies comme entités Séparation des 2 pathologies comme entités 

distinctes ?distinctes ?



NeuropathologieNeuropathologie

•• Fréquence des lésions caractéristiques de la Fréquence des lésions caractéristiques de la 
maladie d'Alzheimer.maladie d'Alzheimer.

•• Des plaques séniles sont souvent associéesDes plaques séniles sont souvent associées
•• Pas de dégénérescence neurofibrillairePas de dégénérescence neurofibrillaire•• Pas de dégénérescence neurofibrillairePas de dégénérescence neurofibrillaire



NeurochimieNeurochimie
•• Déplétion dopaminergiqueDéplétion dopaminergique
•• Dérégulation du système Dérégulation du système 

dopaminergique impliquant les dopaminergique impliquant les 
récepteurs D2 du striatum récepteurs D2 du striatum 

•• Diminution de l'activité cholinergiqueDiminution de l'activité cholinergique
–– Dans le néocortex Dans le néocortex –– Dans le néocortex Dans le néocortex 
–– Particulièrement marquée en cas Particulièrement marquée en cas 

d’hallucinationsd’hallucinations
–– Plus sévère que celle observée dans la Plus sévère que celle observée dans la 

maladie d'Alzheimermaladie d'Alzheimer
–– Corrélée à l'atteinte du noyau basal de Corrélée à l'atteinte du noyau basal de 

Meynert Meynert 
•• Déficit sérotoninergiqueDéficit sérotoninergique du striatumdu striatum



EpidémiologieEpidémiologie
•• Fréquence sousFréquence sous--estiméeestimée
•• Seconde cause de démence dégénérativeSeconde cause de démence dégénérative
•• Pourrait être plus fréquente que démence vasculairePourrait être plus fréquente que démence vasculaire
•• Suivi de malades Alzheimer probable ou possible :  12 % Suivi de malades Alzheimer probable ou possible :  12 % 

de diagnostic autopsique de DCLde diagnostic autopsique de DCL
•• 40% des cas d’Alzheimer présence de CL: «40% des cas d’Alzheimer présence de CL: « variante à variante à •• 40% des cas d’Alzheimer présence de CL: «40% des cas d’Alzheimer présence de CL: « variante à variante à 

corps de Lewy de la maladie d’Alzheimercorps de Lewy de la maladie d’Alzheimer »»
•• Le diagnostic de DCL peut être portéLe diagnostic de DCL peut être porté

–– 4,6 % des autopsies tout4,6 % des autopsies tout--venantvenant
–– 15 à 25 % dans les populations de sujets déments15 à 25 % dans les populations de sujets déments

•• 23 % des malades vus hôpital de jour géronto 23 % des malades vus hôpital de jour géronto 
psychiatrique répondent aux critères de DCLpsychiatrique répondent aux critères de DCL



EpidémiologieEpidémiologie

•• 10 10 –– 15 % démences15 % démences
•• Prévalence 0,7% sujets > 65 ansPrévalence 0,7% sujets > 65 ans
•• Prévalence après 85 ans : 5%Prévalence après 85 ans : 5%
•• Age de survenue :18 à 83 ans  Age de survenue :18 à 83 ans  

moyenne : 67 ans ?moyenne : 67 ans ?moyenne : 67 ans ?moyenne : 67 ans ?
•• Sexe ratio 1/1?Sexe ratio 1/1?
•• Race, FdR ?Race, FdR ?
•• parfois terrain familial : risque estimé parfois terrain familial : risque estimé 

à 20 % chez un apparenté du à 20 % chez un apparenté du 
premier degré ( premier degré ( # PDD)# PDD)



SémiologieSémiologie
Troubles NeuropsychologiquesTroubles Neuropsychologiques

•• Troubles de mémoire constantsTroubles de mémoire constants
•• Souvent plus sévère que dans AlzheimerSouvent plus sévère que dans Alzheimer
•• Atteinte de la mémoire épisodiqueAtteinte de la mémoire épisodique
•• Surtout pour la mémoire verbaleSurtout pour la mémoire verbale
•• Efficacité de l’indiçage meilleureEfficacité de l’indiçage meilleure que DTAque DTA•• Efficacité de l’indiçage meilleureEfficacité de l’indiçage meilleure que DTAque DTA
•• Moins d’intrusionsMoins d’intrusions
•• Capacités de Capacités de rappel différé rappel différé meilleuresmeilleures
•• ReconnaissanceReconnaissance meilleuremeilleure

•• Troubles de l’attention / Implication lobe frontalTroubles de l’attention / Implication lobe frontal
•• Troubles de Stockage  / atteinte temporale.Troubles de Stockage  / atteinte temporale.



SémiologieSémiologie
Troubles NeuropsychologiquesTroubles Neuropsychologiques

•• Moins bons résultats aux tests Moins bons résultats aux tests 
de :de :
–– SimilitudeSimilitude
–– Empan digitalEmpan digital
–– Fluences littéralesFluences littérales
–– Trail making testTrail making test–– Trail making testTrail making test
–– Wisconsin card sorting testWisconsin card sorting test

•• Atteinte fonctions exécutivesAtteinte fonctions exécutives
•• Ralentissement ++Ralentissement ++
•• MMS très peu fiableMMS très peu fiable
•• Horloge ++Horloge ++
•• Echelle de MATTIS +++Echelle de MATTIS +++



SémiologieSémiologie
Troubles NeuropsychologiquesTroubles Neuropsychologiques

•• Importance des troubles Importance des troubles 
visuospatiaux ++visuospatiaux ++

•• surtout en cas d’hallucinationsurtout en cas d’hallucination
–– Orientation spatialeOrientation spatiale–– Orientation spatialeOrientation spatiale
–– Test de l’horlogeTest de l’horloge
–– Copie de figuresCopie de figures

•• Bon indicateur de diagnostic Bon indicateur de diagnostic 
différentiel avec la maladie différentiel avec la maladie 
d’Alzheimerd’Alzheimer



SémiologieSémiologie
Troubles NeuropsychologiquesTroubles Neuropsychologiques

•• Troubles PhasiquesTroubles Phasiques
Meilleure Dénomination ? Meilleure Dénomination ? 

•• Troubles Praxiques Troubles Praxiques 
•• Troubles gnosiques Troubles gnosiques •• Troubles gnosiques Troubles gnosiques 
•• DyscalculieDyscalculie

•• Dans plus de la moitié des casDans plus de la moitié des cas
•• Surperposables  à AlzheimerSurperposables  à Alzheimer



Troubles NeuropsychologiquesTroubles Neuropsychologiques

•• Tableau Neuropsychologique évocateurTableau Neuropsychologique évocateur
–– «« Synd Hippocampique impurSynd Hippocampique impur »»
–– Troubles exécutifsTroubles exécutifs–– Troubles exécutifsTroubles exécutifs
–– Troubles VisuoConstructifsTroubles VisuoConstructifs

•• Nécessaire et Suffisant ?Nécessaire et Suffisant ?





Troubles NeuropsychologiquesTroubles Neuropsychologiques
•• Fluctuations des performances cognitives +++Fluctuations des performances cognitives +++

–– Franches dans plus de 50Franches dans plus de 50--75% / parfois absentes75% / parfois absentes
–– Typiques si PrécocesTypiques si Précoces
–– Paroxystiques, d'un moment à l'autre, d'un jour à l'autreParoxystiques, d'un moment à l'autre, d'un jour à l'autre
–– Parfois plus espacéesParfois plus espacées
–– Signalées par l'entourageSignalées par l'entourage
–– Authentifiées par tests neuropsychologiquesAuthentifiées par tests neuropsychologiques
–– MMS peut varier de plus de 50 %MMS peut varier de plus de 50 %–– MMS peut varier de plus de 50 %MMS peut varier de plus de 50 %
–– Echelles spécifiquesEchelles spécifiques

•• Episodes confusionnels : 80%Episodes confusionnels : 80%
–– Nocturnes et diurnes inexpliquésNocturnes et diurnes inexpliqués
–– Peuvent inaugurer la maladiePeuvent inaugurer la maladie

•• Fluctuations affectent vigilanceFluctuations affectent vigilance ::
–– Périodes d’Aréactivité, LéthargiePériodes d’Aréactivité, Léthargie
–– De somnolence excessive > 2hDe somnolence excessive > 2h



SémiologieSémiologie
Troubles PsychiatriquesTroubles Psychiatriques

•• HallucinationsHallucinations
–– Dans 50 à 80% des casDans 50 à 80% des cas
–– Svt Précoces voire révélatricesSvt Précoces voire révélatrices
–– Apparaissent en règle avant 4 ans Apparaissent en règle avant 4 ans 

d’évolutiond’évolution
–– Sans cause déclenchanteSans cause déclenchante–– Sans cause déclenchanteSans cause déclenchante
–– Le plus souvent visuelles et élaborées, Le plus souvent visuelles et élaborées, 

complexescomplexes
–– Plus rarement auditives voire olfactives ou Plus rarement auditives voire olfactives ou 

somesthésiquessomesthésiques
–– Intenses et durablesIntenses et durables
–– Souvent très bien toléréesSouvent très bien tolérées
–– Sous Rapportées / EntourageSous Rapportées / Entourage
–– NPINPI
–– Corrélées Déficit VisuoSpatialCorrélées Déficit VisuoSpatial



HallucinationsHallucinations
–– Constituent indice de gravité ?Constituent indice de gravité ?
–– Observées pour MMS les plus basObservées pour MMS les plus bas
–– Observées en cas d'autres éléments Observées en cas d'autres éléments 

psychiatriques psychiatriques 
–– Souvent initiées par des idées Souvent initiées par des idées 

interprétatives s'intégrant dans délire interprétatives s'intégrant dans délire 
persécutionpersécutionpersécutionpersécution

–– Corrélé déficit VisuoSpatialCorrélé déficit VisuoSpatial
–– Corps Lewy / Temporal Ant et InfCorps Lewy / Temporal Ant et Inf
–– Hypométabolisme OccipitalHypométabolisme Occipital
–– Corrélé Déficit cholinergique  +/Corrélé Déficit cholinergique  +/--

hyperactivité sérotoninergiquehyperactivité sérotoninergique
–– Prédicteur Bonne Réponse Prédicteur Bonne Réponse 

Cholinergiques Cholinergiques 



SémiologieSémiologie
Troubles PsychiatriquesTroubles Psychiatriques

•• Autres éléments souvent signalés :Autres éléments souvent signalés :
–– Dépression fréquente : 50%Dépression fréquente : 50%
–– A tous les stades de la maladiesA tous les stades de la maladies
–– Anxiété, irritabilité, apathie, agressivitéAnxiété, irritabilité, apathie, agressivité



SémiologieSémiologie
Syndrome ParkinsonnienSyndrome Parkinsonnien

•• Observé dans 25 Observé dans 25 –– 50% des cas = inconstante50% des cas = inconstante
•• Explique en partie les chutesExplique en partie les chutes
•• Chronologie variableChronologie variable
•• Typique si précoceTypique si précoce•• Typique si précoceTypique si précoce
•• Souvent précoces : Souvent précoces : 1 an1 an ( pour recherche)( pour recherche)
•• Intérêt Echelle UPDRSIntérêt Echelle UPDRS
•• Dopa Sensibilité Moindre que ParkDopa Sensibilité Moindre que Park

Dégénérescence StriataleDégénérescence Striatale
Qq mois à 2 ansQq mois à 2 ans

•• Akinétorigide essentiellementAkinétorigide essentiellement



Syndrome ParkinsonnienSyndrome Parkinsonnien

•• Rigidité souvent importanteRigidité souvent importante
•• Rigidité axialeRigidité axiale
•• Akinésie importanteAkinésie importante
•• Instabilité posturale ; rétropulsionInstabilité posturale ; rétropulsion
•• HypomimieHypomimie•• HypomimieHypomimie
•• Tremblement de repos rareTremblement de repos rare
•• Parfois précoces et sévèresParfois précoces et sévères
•• d'autant plus que le sujet est jeuned'autant plus que le sujet est jeune
•• Parfois discrets ou masqués par Parfois discrets ou masqués par 

troubles cognitifs et/ou psychiatriquestroubles cognitifs et/ou psychiatriques



SémiologieSémiologie

Troubles du sommeilTroubles du sommeil
•• Somnolence ou ép sommeil diurne > 2 heuresSomnolence ou ép sommeil diurne > 2 heures
•• Hallucination hypnagogiques, cataplexieHallucination hypnagogiques, cataplexie
•• Cauchemars vividesCauchemars vivides
•• Troubles Comportement / sommeil paradoxalTroubles Comportement / sommeil paradoxal

–– FréquentsFréquents–– FréquentsFréquents
–– Absence Atonie sommeil paradoxalAbsence Atonie sommeil paradoxal
–– Entourage +++Entourage +++
–– Fréquents dans pathologie extrapyramidale Fréquents dans pathologie extrapyramidale 

(AMS…)(AMS…)
–– Très évocateurs de DCL dans un contexte Très évocateurs de DCL dans un contexte 

de démencede démence
–– Absent dans Alzheimer ou DFTAbsent dans Alzheimer ou DFT



SémiologieSémiologie
Autres Signes NeurologiquesAutres Signes Neurologiques

Att sympathique PréGanglion : 50%Att sympathique PréGanglion : 50%
•• Hypotension orthostatique Hypotension orthostatique 

Parfois inauguraleParfois inaugurale
•• Hypersensibilité sinocarotidienneHypersensibilité sinocarotidienne
•• Incontinence urinaire et Incontinence urinaire et 

constipation ; Impuissanceconstipation ; Impuissance
AmaigrissementAmaigrissement

–– Atteinte hypothalamique ?Atteinte hypothalamique ?
–– AnosmieAnosmie
–– Peut être intense et précocePeut être intense et précoce



SémiologieSémiologie
Autres Signes NeurologiquesAutres Signes Neurologiques

•• Syndrome pseudobulbaireSyndrome pseudobulbaire
–– Dysarthrie +/Dysarthrie +/-- Dysphagie Dysphagie 
–– Peut être précocement intensePeut être précocement intense

•• Signes d'une atteinte du motoneurone raresSignes d'une atteinte du motoneurone rares•• Signes d'une atteinte du motoneurone raresSignes d'une atteinte du motoneurone rares
•• Spasticité et syndrome pyramidalSpasticité et syndrome pyramidal

–– Transitoires ou durablesTransitoires ou durables
–– Parfois précocesParfois précoces

•• AnosmieAnosmie
–– Peut être inauguralePeut être inaugurale
–– Plus fréquente que dans AlzheimerPlus fréquente que dans Alzheimer



SémiologieSémiologie

Tr Saccades Oculaires (PDD, DCL)Tr Saccades Oculaires (PDD, DCL)
Myoclonies Myoclonies 
•• Peuvent survenir par crisesPeuvent survenir par crises
•• Diffuses, asynchronesDiffuses, asynchrones•• Diffuses, asynchronesDiffuses, asynchrones
•• Ne s'accompagnent pas de modifications EEGNe s'accompagnent pas de modifications EEG
•• Crises convulsives généralisées en fin Crises convulsives généralisées en fin 

d'évolutiond'évolution



EvolutionEvolution

•• Début par les signes ParkinsoniensDébut par les signes Parkinsoniens
–– 18 % des cas18 % des cas
–– Malades jeunesMalades jeunes
–– Troubles cognitifs progressifs avant 1 anTroubles cognitifs progressifs avant 1 an
–– Parfois en quelques semaines.Parfois en quelques semaines.–– Parfois en quelques semaines.Parfois en quelques semaines.

•• Début par signes cognitifs et/ou psychiatriquesDébut par signes cognitifs et/ou psychiatriques
–– 30 %30 %
–– Parfois brutal (hallucinations)Parfois brutal (hallucinations)
–– Signes neurologiques après qq mois ou annéesSignes neurologiques après qq mois ou années
–– Restent isolés dans 20%Restent isolés dans 20%

•• Evolution parallèle : 32 %Evolution parallèle : 32 %



EvolutionEvolution

•• Durée moyenne d'évolution : Durée moyenne d'évolution : 
66--8 ans8 ans
–– Déclin MMS : 4 / an = DTADéclin MMS : 4 / an = DTA
–– Risq institutionnalisation = DTARisq institutionnalisation = DTA
–– Survie : 7,3 vs 8,5 ansSurvie : 7,3 vs 8,5 ans–– Survie : 7,3 vs 8,5 ansSurvie : 7,3 vs 8,5 ans
–– DépressionDépression
–– ParkinsonParkinson
–– Formes aiguës ou lentesFormes aiguës ou lentes

•• Mauvais pronostic: sévérité Mauvais pronostic: sévérité 
Parkinsonisme, Fréquences Parkinsonisme, Fréquences 
chutes, Tr psychiatriqueschutes, Tr psychiatriques



Examens ComplémentairesExamens Complémentaires

•• Surtout diagnostic différentielSurtout diagnostic différentiel
•• LCR :LCR :

–– Peptide APeptide A�� / PDD ? (se 81% ; sp 71%)/ PDD ? (se 81% ; sp 71%)
–– PP--tau(181P) dans AD ?tau(181P) dans AD ?

•• EEGEEG•• EEGEEG
–– Le plus souvent normalLe plus souvent normal
–– Des modifications EEG peu spécifiquesDes modifications EEG peu spécifiques
–– Plus précoces que AlzheimerPlus précoces que Alzheimer
–– Ralentissement généraliséRalentissement généralisé
–– Salves OL temporales et frontalesSalves OL temporales et frontales



Imagerie MorphologiqueImagerie Morphologique
•• Souvent normaleSouvent normale
•• Atrophie corticoAtrophie cortico--soussous--corticale parfois sévèrecorticale parfois sévère
•• Atrophie hippocampique < AlzheimerAtrophie hippocampique < Alzheimer
•• Préservation Relative hippocampe et temporal mésial ?Préservation Relative hippocampe et temporal mésial ?
•• Atrophie tronc, hypothalamus, subst innominataAtrophie tronc, hypothalamus, subst innominata



Examens ComplémentairesExamens Complémentaires

•• SPECT ou PET scanSPECT ou PET scan
–– Diminution débit ou métabolisme temporal et Diminution débit ou métabolisme temporal et 

pariétal commun à DTA et à DCLpariétal commun à DTA et à DCL
–– Déficit occipital Déficit occipital 
–– Se 85% ; Sp 85%Se 85% ; Sp 85%–– Se 85% ; Sp 85%Se 85% ; Sp 85%



Examens ComplémentairesExamens Complémentaires

•• PET scan : hypo temporoPET scan : hypo temporo--parietoparieto--occipitaloccipital



DAT ScanDAT Scan

–– Imagerie Fonctionnelle Transporteur Imagerie Fonctionnelle Transporteur 
DopamineDopamine

–– Lecture subjectiveLecture subjective
–– Intégrité système Dopaminergique Intégrité système Dopaminergique 

NigrostriéNigrostriéNigrostriéNigrostrié
–– Diagnostic Tremblement d’origine Diagnostic Tremblement d’origine 

incertaineincertaine
–– Anormal ds Anormal ds MPI, AMS, PSP, DCLMPI, AMS, PSP, DCL
–– Dégénérescence Neuronale Dégénérescence Neuronale 

présynaptiqueprésynaptique
–– Normal dans DTANormal dans DTA
–– Intérêt Association SPECTIntérêt Association SPECT



Examens ComplémentairesExamens Complémentaires

Scinti Myocardique  MIBGScinti Myocardique  MIBG
–– Explore innervation sympathique postExplore innervation sympathique post--ganglionnaire ganglionnaire 

cardiaquecardiaque
–– Réduction ds DCLRéduction ds DCL
–– Bonnes sensibilité et spécificité / DTA ?Bonnes sensibilité et spécificité / DTA ?–– Bonnes sensibilité et spécificité / DTA ?Bonnes sensibilité et spécificité / DTA ?



NEUROLOGYNEUROLOGY
65 ; december65 ; december
18631863--72.72.



Critères de consensus d’après Mc KeithCritères de consensus d’après Mc Keith

•• Se : 80Se : 80--85%85%
•• Sp : 90Sp : 90--97%97%

•• Caractéristique centrale : Caractéristique centrale : syndrome démentielsyndrome démentiel
•• Altération mnésiqueAltération mnésique•• Altération mnésiqueAltération mnésique

–– Au premier plan ou persistanteAu premier plan ou persistante
–– Peut ne pas survenir nécessairement pendant les Peut ne pas survenir nécessairement pendant les 

stades précocesstades précoces
–– Devient habituellement patente  avec l’évolutionDevient habituellement patente  avec l’évolution

•• Déficit attentionDéficit attention
•• Déficit fonctions exécutivesDéficit fonctions exécutives
•• Déficit capacités visuospatialesDéficit capacités visuospatiales



Critères de consensus Critères de consensus -- Mc KeithMc Keith

•• Présence de caractéristiques majeures :Présence de caractéristiques majeures :
–– 2/3 requis pour DCL probable2/3 requis pour DCL probable
–– 1/3 requis pour DCL possible1/3 requis pour DCL possible

•• Fluctuation cognitive avec variations Fluctuation cognitive avec variations 
franches attention et vigilancefranches attention et vigilance

•• Hallucinations visuelles récidivantesHallucinations visuelles récidivantes
•• Syndrome parkinsonienSyndrome parkinsonien



Critères de consensus d’après Mc KeithCritères de consensus d’après Mc Keith

•• Symptômes suggestifsSymptômes suggestifs ::
–– Troubles moteur sommeil paradoxalTroubles moteur sommeil paradoxal
–– Sensibilité sévère aux neuroleptiquesSensibilité sévère aux neuroleptiques–– Sensibilité sévère aux neuroleptiquesSensibilité sévère aux neuroleptiques
–– Faible fixation Transporteur Dopamine / GG Faible fixation Transporteur Dopamine / GG 

base en SPECT ou PET base en SPECT ou PET 



Critères de consensus d’après Mc KeithCritères de consensus d’après Mc Keith

•• Symptômes Evocateurs du diagnosticSymptômes Evocateurs du diagnostic ::
–– Chutes répétées ou SyncopesChutes répétées ou Syncopes
–– Trouble vigilance transitoires inexpliquésTrouble vigilance transitoires inexpliqués
–– Trouble végétatif : HTO, incontinenceTrouble végétatif : HTO, incontinence
–– Hallucinations non visuellesHallucinations non visuelles
–– Délire systématiséDélire systématisé–– Délire systématiséDélire systématisé
–– DépressionDépression
–– Préservation relative Temporale médiale / TDM, IRMPréservation relative Temporale médiale / TDM, IRM
–– Hypométabolisme prédominance occipitale / PET, Hypométabolisme prédominance occipitale / PET, 

SPECTSPECT
–– Anomalie scinti myocardique MIBGAnomalie scinti myocardique MIBG
–– Ondes lentes temporales EEG Ondes lentes temporales EEG 



Critères de consensus d’après Mc KeithCritères de consensus d’après Mc Keith

•• DCL moins probable en présence deDCL moins probable en présence de ::
–– AVC / clinique et imagerieAVC / clinique et imagerie
–– Syndrome Parkinsonien tardif / démenceSyndrome Parkinsonien tardif / démence
–– Démonstration autre affection somatique ou Démonstration autre affection somatique ou 

cérébrale suffisante pour expliquer le tableau cérébrale suffisante pour expliquer le tableau cérébrale suffisante pour expliquer le tableau cérébrale suffisante pour expliquer le tableau 
cliniqueclinique

•• Evolution Temporelle SymptômesEvolution Temporelle Symptômes
–– Plus d’1 an entre Parkinson et démencePlus d’1 an entre Parkinson et démence



Diagnostic DifférentielDiagnostic Différentiel
Diagnostics plus souvent évoqués cliniquement :Diagnostics plus souvent évoqués cliniquement :
•• HPN, CreutzfeldtHPN, Creutzfeldt--JakobJakob
•• AMS : début dysautonomiqueAMS : début dysautonomique
•• PSP : dystonie axiale en extension  + troubles PSP : dystonie axiale en extension  + troubles 

oculomoteursoculomoteurs
•• Démence VasculaireDémence Vasculaire

–– Fluctuations : plutôt aggravation vespéraleFluctuations : plutôt aggravation vespérale

•• Maladie de Parkinson idiopathique +++Maladie de Parkinson idiopathique +++
–– Démence plus tardiveDémence plus tardive
–– De type sousDe type sous--corticalcortical
–– Psychose dopaminergique répond aux Psychose dopaminergique répond aux 

aménagements thérapeutiquesaménagements thérapeutiques



Diagnostic Différentiel / ParkinsonDiagnostic Différentiel / Parkinson

Eléments Discriminant :Eléments Discriminant :
–– Démence précoce  (1 an)Démence précoce  (1 an)
–– +/+/-- Capacités stockage mnésiqueCapacités stockage mnésique
–– +/ +/ --Capacités reconnaissance visuelleCapacités reconnaissance visuelle
–– +/+/-- DopaDopa--SensibilitéSensibilité–– +/+/-- DopaDopa--SensibilitéSensibilité

Pas de différence DCL / D. Parkinsonienne :Pas de différence DCL / D. Parkinsonienne :
–– Trouble Attention et fonction exécutivesTrouble Attention et fonction exécutives
–– Troubles NeuropsychiatriquesTroubles Neuropsychiatriques
–– Troubles SommeilTroubles Sommeil
–– Troubles VégétatifsTroubles Végétatifs
–– Sensibilité NeuroleptiquesSensibilité Neuroleptiques
–– Réponse AnticholinestérasiquesRéponse Anticholinestérasiques



Diagnostic Différentiel / ParkinsonDiagnostic Différentiel / Parkinson

•• Histologie : Aucune spécificité DCL / DPHistologie : Aucune spécificité DCL / DP

•• Epidémiologie : Epidémiologie : 0 à 80% ??0 à 80% ??
(Leeds : 12,4% démences avant 60 ans(Leeds : 12,4% démences avant 60 ans

68,7% après 80 ans)68,7% après 80 ans)68,7% après 80 ans)68,7% après 80 ans)
•• Cliniques très prochesCliniques très proches
•• Différence  chronologique +++Différence  chronologique +++
•• Pathologies différentes avec mêmePathologies différentes avec même

endend--point ?point ?



Diagnostic DifférentielDiagnostic Différentiel

•• Maladie d'Alzheimer +++Maladie d'Alzheimer +++
•• Surtout si détérioration inaugurale Surtout si détérioration inaugurale 
•• Signes extrapyramidauxSignes extrapyramidaux

–– Parfois précocesParfois précoces–– Parfois précocesParfois précoces
–– Souvent bradykinésie ou rigidité isoléesSouvent bradykinésie ou rigidité isolées
–– Tremblement rare et serait indice de gravitéTremblement rare et serait indice de gravité

•• Avec l'évolution :Avec l'évolution :
–– Tendance à la rétropulsionTendance à la rétropulsion
–– Rigidité axialeRigidité axiale



Diagnostic DifférentielDiagnostic Différentiel

Eléments distinctifs en faveur de DCLEléments distinctifs en faveur de DCL ::
•• Hallucinations visuelles précocesHallucinations visuelles précoces
•• Survenue précoce épisodes confusionnelsSurvenue précoce épisodes confusionnels
•• Rigidité sévère et précoceRigidité sévère et précoce
•• Importance et précocité troubles visuospatiauxImportance et précocité troubles visuospatiaux•• Importance et précocité troubles visuospatiauxImportance et précocité troubles visuospatiaux
•• Meilleure sensibilité à l’indiçage en rappel différéMeilleure sensibilité à l’indiçage en rappel différé
•• Troubles cognitifs sousTroubles cognitifs sous--corticocortico--frontauxfrontaux
•• Fluctuations des performances cognitivesFluctuations des performances cognitives
•• Précocité des altérations EEG ?Précocité des altérations EEG ?
•• IRM, SPECT, PETIRM, SPECT, PET



EtiologieEtiologie
•• Etiologie reste inconnueEtiologie reste inconnue
•• Formes familialesFormes familiales

+/+/-- Triplication gène Triplication gène 
AlphaSynucléine (SNCA)AlphaSynucléine (SNCA)

•• Surreprésentation de l'allèle Surreprésentation de l'allèle ee4 4 
du gène codant pour l'apo Edu gène codant pour l'apo E
–– Inconstamment constatéeInconstamment constatée
–– Augmenterait de 3 le risque Augmenterait de 3 le risque 
–– Plus d’hétérozygotes que Plus d’hétérozygotes que 

population généralepopulation générale
–– Moins d’homozygotes que DTAMoins d’homozygotes que DTA



TraitementsTraitements

Syndrome parkinsonienSyndrome parkinsonien
•• Dopasensibilité présente 90%Dopasensibilité présente 90%
•• Peut être modeste voire nullePeut être modeste voire nulle
•• LL--dopa n'améliore pas cognitiondopa n'améliore pas cognition•• LL--dopa n'améliore pas cognitiondopa n'améliore pas cognition
•• Peut être responsable d'effets secondairesPeut être responsable d'effets secondaires

–– dystonie focale aiguëdystonie focale aiguë
–– intolérance psychiqueintolérance psychique
–– Intolérance hémodynamiqueIntolérance hémodynamique
–– Fluctuations motrices tardives et discrètesFluctuations motrices tardives et discrètes



TraitementsTraitements

Troubles cognitifsTroubles cognitifs
•• Efficacité  anticholinestérasiquesEfficacité  anticholinestérasiques
•• Performances tests (fPerformances tests (f°°exécutives)exécutives)
•• Symptômes psychiatriquesSymptômes psychiatriques•• Symptômes psychiatriquesSymptômes psychiatriques
•• Symptômes comportementauxSymptômes comportementaux

–– ApathieApathie
–– AnxiétéAnxiété
–– Hallucinations et déliresHallucinations et délires

•• Traitement de 1ère ligne de Traitement de 1ère ligne de 
l’agitation et des hallucinationsl’agitation et des hallucinations



AnticholinestérasiquesAnticholinestérasiques

•• Les 3 molécules sont efficacesLes 3 molécules sont efficaces
•• Pas de preuve d’efficacité supérieure d’1 Pas de preuve d’efficacité supérieure d’1 

molécule particulièremolécule particulière
•• Etude contrôlée vs Placebo seulement Etude contrôlée vs Placebo seulement •• Etude contrôlée vs Placebo seulement Etude contrôlée vs Placebo seulement 

pour Rivastigminepour Rivastigmine
•• Efficacité corrélée à Hallucinations Efficacité corrélée à Hallucinations 

VisuellesVisuelles
•• Aggravation syndr parkinsonien Aggravation syndr parkinsonien 

anecdotiquesanecdotiques



TraitementsTraitements

Troubles psychotiquesTroubles psychotiques
Neuroleptiques classiques : Hypersensibilité EvocatriceNeuroleptiques classiques : Hypersensibilité Evocatrice
•• Effets Indésirables Sévères : 50 %Effets Indésirables Sévères : 50 %
•• Parfois AbsenteParfois Absente
•• Même à doses faiblesMême à doses faibles
•• Parfois brutauxParfois brutaux•• Parfois brutauxParfois brutaux
•• Parfois prolongés et irréversiblesParfois prolongés et irréversibles
•• Majoration signes extrapyramidaux (marche)Majoration signes extrapyramidaux (marche)
•• Syndrome extrapyramidal intense, confusion, Troubles Syndrome extrapyramidal intense, confusion, Troubles 

Vigilance, syndrome malin des neuroleptiquesVigilance, syndrome malin des neuroleptiques
•• Parfois mortels ; AugParfois mortels ; Aug°°Mortalité dans année qui suitMortalité dans année qui suit
•• Sont donc contre indiquésSont donc contre indiqués



TraitementsTraitements

Troubles psychotiquesTroubles psychotiques
•• Risperdone et Olanzapine (1,25 à 5mg/j) mal toléréesRisperdone et Olanzapine (1,25 à 5mg/j) mal tolérées
•• Zophren ?Zophren ?
•• Clozapine : activité anticholinergique et risque Clozapine : activité anticholinergique et risque 

d’agranulocytosed’agranulocytosed’agranulocytosed’agranulocytose
•• Quetiapine semble efficace et assez bien tolérée ? 1 cas Quetiapine semble efficace et assez bien tolérée ? 1 cas 

Syndrome MalinSyndrome Malin
•• Aripiprazole (Abilify) ?Aripiprazole (Abilify) ?
•• Pas d’étude contrôléePas d’étude contrôlée
•• Anticholinestérasiques sont a tenter en première Anticholinestérasiques sont a tenter en première 

intention +++intention +++



TraitementsTraitements

Eviction AnticholinergiquesEviction Anticholinergiques
Dépression :Dépression :
•• Tricycliques  Tricycliques  -- effets anticholinergiques effets anticholinergiques 
•• IRS : traitements de choixIRS : traitements de choix
•• Sismothérapie possibleSismothérapie possible
AnxiétéAnxiétéAnxiétéAnxiété
•• Benzodiazépines : Benzodiazépines : 
•• Altérations cognitivesAltérations cognitives
•• SomnolenceSomnolence
•• Réactions paradoxalesRéactions paradoxales
•• Augmentation risque chutesAugmentation risque chutes
•• Buspirone mieux adaptéeBuspirone mieux adaptée



TraitementsTraitements

Troubles sommeil ParadoxalTroubles sommeil Paradoxal
•• Clonazepam 0,25 mgClonazepam 0,25 mg
•• Melatonine 3 mg coucherMelatonine 3 mg coucher
•• QuetiapineQuetiapine•• QuetiapineQuetiapine
Intérêt AnticholinestérasiquesIntérêt Anticholinestérasiques
Traitements stimulants / narcolepsie et  Traitements stimulants / narcolepsie et  

somnolence idiopathique : été explorés somnolence idiopathique : été explorés 
dans la DCLdans la DCL



TraitementsTraitements

•• Hypotension orthostatiqueHypotension orthostatique
•• ConstipationConstipation
•• Etat nutritionnelEtat nutritionnel
•• Kinésithérapie / ErgothérapieKinésithérapie / Ergothérapie
•• Etudes controversées : Sélégiline et/ou vit EEtudes controversées : Sélégiline et/ou vit E
•• Prise en charge non pharmacologique +++Prise en charge non pharmacologique +++

–– Gestion des troubles du comportementGestion des troubles du comportement
–– Recherche de pathologies organiquesRecherche de pathologies organiques
–– de souffrance psychologiquede souffrance psychologique
–– Information et soutien de l’aidant…Information et soutien de l’aidant…



•• McKeith McKeith et alet al .. Diagnosis and Diagnosis and 
Management of dementia with Lewy Management of dementia with Lewy 
Bodies. Third report of the DLB Bodies. Third report of the DLB 
consortium.consortium.
Neurology Dec 2005 ; 65 : 1863Neurology Dec 2005 ; 65 : 1863--18721872Neurology Dec 2005 ; 65 : 1863Neurology Dec 2005 ; 65 : 1863--18721872

• http://www.lewybodydisease.org
• http://www.lewynet.com


