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SERIE ‘ LES SYNDROMES PARKINSONIENS ATYPIQUES

Les syndromes
parkinsoniens atypiques

Quatre parkinsoniens sur cing souffrent du syndrome parkinsonien idiopathique (ou maladie
de Parkinson). Beaucoup plus rares, les autres syndromes parkinsoniens atypiques sont

moins connus. Nous leur consacrons une série en quatre volets.

De nombreux syndromes parkinsoniens
atypiques (SPA) gravitent dans l'orbite
de la maladie de Parkinson, c’est-a-dire
du syndrome parkinsonien idiopathique,
forme la plus fréquente et la plus connue.
Ils se différencient difficilement les uns des
autres. On distingue :

e l’atrophie multi-systématisée (AMS)
et ses sous-types

e la paralysie supranucléaire progres-
sive (PSP) et ses sous-types

e la dégénérescence cortico-basale
(DCB) et ses sous-types

* ]la démence a corps de Lewy (DCL)

Pour diagnostiquer a coup slir un syn-
drome parkinsonien atypique (SPA), seul
le diagnostic pathologique du tissu céré-
bral (par biopsie ou autopsie) est fiable.
Il est impossible de le réaliser sur des
patients en vie. Aussi, de nos jours le dia-
gnostic repose-t-il uniquement sur des cri-
teres cliniques — et le taux d’erreur peut

Synucléinopathies

Inclusions cytoplasmiques
gliales

Atrophie multi-systématisee
(AMS)

Corps de Lewy

Démence a corps de Lewy

atteindre 30 %. Lexistence de plusieurs
listes de critéres pour un méme groupe de
symptomes dans le cas de différents syn-
dromes parkinsoniens atypiques prouve
I'incertitude qui prévaut lors de I'établis-
sement du diagnostic. Il en va de méme
des révisions internationales récurrentes
des critéeres de diagnostic clinique en
vigueur (DCB, PSP). A ce jour, jamais ces
critéres n’ont été validés de maniére pros-
pective ni confirmés sur le plan clinique-
pathologique pour chaque SPA. En outre,
les études publiées ces derniéres années
ont révélé un élargissement du champ des
symptomes et troubles cliniques possibles,
ce qui accroit la complexité du diagnostic
précoce de tous les SPA.

La différenciation des différents SPA
entre eux et par rapport au syndrome par-
kinsonien idiopathique (SPI) est cruciale,
surtout aux stades précoces de la maladie.
Il serait en effet possible d’établir plus aisé-
ment un pronostic et de mettre en place
un traitement adéquat. Par ailleurs, un

diagnostic précoce univoque est fonda-
mental pour le progres scientifique et une
meilleure connaissance des causes de la
maladie, ainsi que pour la recherche de
nouvelles options thérapeutiques. Malgré
plusieurs décennies de recherche, I'étiolo-
gie et les mécanismes pathologiques des
SPA restent incertains. Sur le plan théra-
peutique, les possibilités actuelles sont
encore tres limitées.

Les procédés d’imagerie médicale
(IRM) et les méthodes de diagnostic de
laboratoire disponibles actuellement ne
permettent guere d’établir un diagnos-
tic précoce fiable. En conséquence, la
recherche s’oriente vers de nouveaux bio-
marqueurs (mesures spécifiques a un SPA).
Ils sont par exemple intégrés dans des ana-
lyses génétiques ou des méthodes d’essai
en laboratoire permettant 'examen du
sérum ou du liquide céphalo-rachidien.
On les utilise aussi dans des procédés
d’imagerie fonctionnelle spécifiques.

Prof. Dr méd. Mathias Sturzenegger

(DCL)

Source de limage : Deutsches Arzteblatt (2016), 113 (5], 61-9, illustration 1
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SERIE ‘ LES SYNDROMES PARKINSONIENS ATYPIQUES

Latrophie multi-
systematisée (AMS)

Partie 1

Les syndromes

parkinsoniens
atypiques

Contrairement au syndrome parkinsonien idiopathique (SPI, maladie de Parkinson),
forme la plus fréquemment rencontrée, U'atrophie multisystématisée est une pathologie
neurodégénérative a progression rapide.

£y 5w,

Le Prof. Dr méd. Mathias Sturzenegger,
membre du comité consultatif de Parkinson
Suisse. Photo : mad Mathias Sturzenegger

Parallélement aux symptomes pseudo-
parkinsoniens, I'atrophie multisystémati-
sée (AMS) est caractérisée par une asso-
ciation variable d’autres troubles résul-
tant d’un dysfonctionnement des voies
motrices centrales (dans le cerveau et la
moelle épiniére), du cervelet et du sys-
téme nerveux végétatif (autonome).

Selon la symptomatologie on distingue
la forme parkinsonienne, la forme cérébel-
leuse et la forme autonome. Au début, les
symptomes cliniques peuvent étre tres dis-
parates, ce qui complique le diagnostic. Le
coeur, le tractus gastro-intestinal, la vessie,
la parole et la déglutition, la respiration et
le sommeil peuvent étre altérés.

La maladie se déclare apres la cin-
quantaine, avec une prévalence d’environ
4 /100000. Le pronostic de TAMS est plus
malin que celui du syndrome parkinsonien
idiopathique (SPI) : la progression de la
maladie est plus rapide, les perspectives
thérapeutiques sont moins favorables et
Pespérance de vie est comprise entre six et
dix ans apres 'apparition des symptomes.

Dans la plupart des cas, aucune pré-
disposition familiale n’est documentée.
LAMS est une maladie dite « sporadique ».

Elle présente une particularité patholo-
gique : I'accumulation anormale d’une
protéine (alpha-synucléine) a l'intérieur
de certaines cellules du cerveau qui « sou-
tiennent » les neurones (appelées oligoden-
drocytes) — et non pas directement dans les
neurones comme dans le cas du SPL

Traitement
Sur le plan thérapeutique, on s’attache
a soulager les symptomes et a ralentir la
progression de la maladie. Uhyperactivité
vésicale peut étre « freinée » a l'aide de
médicaments ou d’une injection de Botox®,
voire contrdlée via un systéme de cathéter.
Un apport abondant en liquide deés I'aube,
la prise de médicaments, le port de bas de
contention pendant la journée et la surélé-
vation du thorax pendant la nuit peuvent
s'avérer efficaces pour lutter contre la
chute de tension artérielle importante en
position assise ou debout. Les troubles
nocturnes de la respiration et de la dégluti-
tion accompagnés de difficultés a s’alimen-
ter peuvent étre traités a 'aide d’un dispo-
sitif d’assistance respiratoire mobile pen-
dant la nuit ou en adaptant la composition
et la consistance de la nourriture, voire en
utilisant une sonde gastrique.

Prof. Dr méd. Mathias Sturzenegger

Série
Syndromes parkinsoniens
atypiques

Notre série sur les syndromes
parkinsoniens atypiques est composée
de quatre volets :

« l'atrophie multi-systématisée (AMS]

« la paralysie supranucléaire progressive
(PSP)

« la dégénérescence cortico-basale
(DCB)

« la démence a corps de Lewy (DCL)

CONNAIS-
SANCES

Les formes d’AMS

Sur le plan clinique, la forme
parkinsonienne est caractérisée par un
ralentissement des séquences de mou-
vement, un tonus musculaire accru et
une propension aux chutes. Les trem-
blements sont rares. L'une des carac-
téristiques clés de TAMS-p est que -
contrairement au SPI - les symptémes
répondent trés peu et de maniére pas-
sagere au traitement par lévodopa, voire
n'y répondent pas du tout.

La forme cérébelleuse est principale-
ment caractérisée par une démarche
incertaine, les jambes écartées, par une
absence de coordination des mouve-
ments des membres, par des troubles
de la motilité oculaire et par des trem-
blements cinétiques (ces symptomes
sont également présents dans la forme
parkinsonienne, mais moins marqués).

Ce sont les symptomes affectant le
systéme nerveux végeétatif qui scnt

les plus génants pour les personnes
concernées et les plus délicats a traiter
pour le médecin : troubles de la fonction
sexuelle et de la vessie (besoin plus
fréquent d’uriner, incontinence - égale-
ment nocturne) ; chute de tension arté-
rielle importante en position debout
accompagnée de pertes de connais-
sance ; troubles respiratoires accompa-
gnés d'un collapsus des voies aériennes
lors de linspiration, accrus la nuit, qui
présentent un risque de suffocation ;
constipation sévere. Ces symptomes
peuvent étre présents chez tous les
patients souffrant d’AMS, mais ils sont
prédominants dans la forme autonome.
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