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Un seul objectif

Être capable de faire le diagnostic de 

maladie à corps de Lewy prodromale …

Grâce à la clinique
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Diagnostic clinique
maladie à corps de Lewy (MCL) 

prodromale

• Introduction
• Critères de diagnostic
• Fluctuations
• Hallucinations
• Troubles du comportement
• Syndrome parkinsonien et chutes
• Troubles du comportement en sommeil paradoxal (TCSP)
• Troubles neurovégétatifs
• Profil cognitif
• Intérêt des examens paracliniques? IRM?
• Synthèse et conclusion
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Sémantique et nomenclature

Pathologies
comportant des corps 

de Lewy
(Lewy Body Disease)

Maladie de Parkinson 
sans ou avec troubles 

cognitifs 
(Parkinson’s Disease, PD  

and MCI PD)

Maladie à corps de Lewy –
MCL- au stade de 

trouble cognitif léger 
(MCI DLB ou prodromal 

DLB)

Démence parkinsonienne
(Parkinson’s Disease 

dementia, PDD)

Démence à corps de 
Lewy ou MCL au stade de 

démence
(Dementia with Lewy 

bodies, DLB)

Démences associées à des 
corps de Lewy

(Lewy body Dementia, LBD) Blanc et Verny, GPNV, 2017
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Epidémiologie MCL

• Pas d’épidémiologie du stade prodromal

• Prévalence démence MCL plus de 65 ans = 0,7%

• Ratio femme (55%) homme (45%)

• Début de survenue de 50 à 110 ans

• Représente de 15 à 20% des sujets déments

• 22% des déments de plus de 85 ans

McKeith et al., Neurology, 2017.
Blanc et al., Alz Res Ther, 2017.
Mouton et al., Alz Res Ther, 2018.
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Critères?

• Nouveaux critères de démence à corps de 
Lewy: McKeith et al., Neurology, 2017.

• Seuls critères au stade prodromal: ceux du 
DSM 5, 2013.
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Critères principaux ou de base  
Maladie à corps de Lewy

• Démence
• 2 des 4 critères suivants = probable
• 1 des 4 critères suivants = possible

– Fluctuations cognitive et/ou vigilance
– Hallucinations visuelles
– Tr. Comportement en Sommeil Paradoxal (TCSP)
– Syndrome parkinsonien (une seule caractéristique suffit)

• En gras: débutent précocement et peuvent persister 
tout au long de la maladie.

McKeith et al., Neurology, 2017
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Critères DSM 5: troubles 
neurocognitifs avec corps de Lewy

A. Critères de troubles neurocognitifs légers (ex MCI) ou importants (ex 
démence).

B. Le trouble a un début insidieux et une évolution progressive.
C. Trouble dit probable si au moins deux critères principaux ou un 

critère principal et au moins un critère suggestif:
1. Critères de diagnostic principaux:

a. Fluctuations cognitives avec variations nettes de l’attention 
ou de la vigilance

b. Hallucinations visuelles récurrentes
c. Syndrome parkinsonien

2. Critères suggestifs:
a. Troubles du comportement en sommeil paradoxal
b. Sensibilité aux neuroleptiques

DSM 5, 2013
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Les fluctuations dans la MCL

• Signe souvent mal évalué….Probablement la 
principale cause de non diagnostic

• Fluctuations de l’attention et/ou de vigilance

• 4 caractéristiques = questionnaire de la Mayo Clinic : 
– Somnolence ou léthargie de jour
– Sommeils de plus de 2 heures de jour
– Regard fixe pendant de longues périodes
– Épisodes où le langage/la pensée sont désorganisés, pas 

claire ou illogique

Ferman et al., Neurology, 2004
Blanc et Verny, GPNV, 2017

Si ≥ 2/4: en faveur de la MCL prodromale
Si ≥ 3/4: en faveur de la MCL prodromale20
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Les hallucinations

• Le plus souvent visuelles, mais peuvent être auditives, 
olfactives…

• En général vespérale, dans un contexte de faible 
luminosité. Le patient voit des formes simples non 
angoissantes (un visage, une ombre, une personne, un 
animal…). 

• Peuvent arriver une fois par 6 mois ou plusieurs fois par 
semaine…parfois contexte (infection banale, …)

• Au stade prodromal, les patients décrivent plus volontiers:
– une sensation de passage
– une sensation de présence
– une illusion (exemple: confondre une tâche sur le sol avec un 

insecte)
20
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Syndrome parkinsonien: 
la manœuvre de Froment

Broussolle et al., MD, 2007
McKeith et al., Neurology, 2017

Une seule caractéristique suffit:
- Soit rigidité (Froment)
- Soit akinésie = ralentissement
- Soit tremblement de repos (rare)
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Attention aux chutes

La quasi-totalité des MCL 
font une chute dans l’année

Au stade prodromal?

Allan et al., Plos One, 2009
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Troubles du comportement en 
sommeil paradoxal

• Peuvent apparaître 5 à 20 ans avant les premiers 
symptômes cognitifs….

• Parfois après le début des troubles cognitifs

• Plaintes du patient: cauchemars, rêves vivaces…

• Plaintes du conjoint: bouge, semble vivre ses 
rêves…

Mahowald et al., Neurology, 2010
Claassen et al., Neurology, 2010
Iranzo, DLB meeting, 2015
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Proposition équipe de Newcastle

McKeith et al., JGPN, 2016

Forme typique:
- Le trouble cognitif léger

Forme atypique:
- Début pas une confusion
- Début psychiatrique
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Confusion post-opératoire

Sunwoo et al., Neurology, 2013
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Manifestations psychiatriques

• Hallucinations visuelles : 75-80% des cas

• Délire (idées de persécution…)

• Apathie

• Anxiété

• Dépression (43% font une dépression en 
moyenne 11 ans avant la démence)

McKeith et al., Lancet Neuro, 2004
Ballard et al., Am J Psy, 2004
Jung et al., ADPD, 2013
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Troubles neurovégétatifs et sensoriels dans la 
maladie à corps de Lewy 

(prodromal et démence légère)
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Heitz et al., DLB meeting, 2015
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Troubles neurovégétatifs et sensoriels 
dans la maladie à corps de Lewy
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Heitz et al., DLB meeting, 2015
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Résumé symptômes du stade 
prodromal à la démence

Fujishiro et al., 
Psychogeriatrics, 2013
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MCI

 MA

 MCL

MCI amnésique 
unidomaine

MCI non-amnésique 
unidomaine

MCI non-amnésique 
domaines multiples

Troubles cognitifs au stade prodromal

MCI amnésique 
domaines multiples

Ferman et al., Neurology, 2013
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DMS-48 BREF

TMT-A

TMT-B
Figure de Rey

RLRI-16

rappels libres

MCT

MT

Fluences 
verbales

Praxies 
gestuelles

DO80

VOSP

Localisation de 
chiffres

Regards

Faux-pas

« Troubles »

« Fragilités »

Kemp et al., Alz Res Ther, 2017
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Profil cognitif

• Au stade de trouble cognitif léger (prodromal):
- Syndrome sous-cortico-frontal 
(fonctions exécutives, attention, vitesse)
- Visuo-construction (Figure de Rey)
- Mémoire visuelle en reconnaissance (DMS 48)

• Au stade de démence:
– Aggravation du syndrome sous-cortico-frontal
– Aggravation des troubles neurovisuels

Calderon et al.,  JNNP, 2001
Dujardin et Defebvre, 2007
Kemp et al., Alz Res Ther, 2017
Kemp et al., GPNV, 2017
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MCL prodromale: atrophie insula

Blanc et/ou Roquet et al., 2015, 2016, 2017 
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Autres examens paracliniques
au stade prodromal

• EEG le plus souvent normal (démence: 
anomalies lentes en occipital et en temporal 
dans plus de 80%).

• DAT-scan anormal dans 50% des cas 
(démence: anormal dans 78% des cas)

• Ponctions lombaire: marqueurs Alzheimer 
Abeta42 diminuée dans 30% des cas 
(démence: diminution Abeta42 61% des cas) 

Bousiges et al., JNNP, 2017
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MCL prodromale: 
un diagnostic clinique

• Troubles cognitifs variés: souvent sous-cortico-frontal + DMS48

• A chercher systématiquement- devant un trouble cognitif léger:

– Fluctuations de vigilance et/ou cognitives

– Hallucinations, illusions ou sensation passage, présence

– Trouble du comportement en sommeil paradoxal (TCSP)

– Syndrome parkinsonien, à chercher: Froment…

– Tr. neurovégétatifs (rhinorrhée, constipation, hypotension…)

– Troubles sensoriels: trouble odorat

– Dépression

– Apathie, confusion, délire possible
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Maladie à corps de Lewy

Sujet sain 
avec lésions

Plainte 
cognitive 
subjective

SCI

Troubles 
cognitif 

léger
MCI

Démence
Légère, mod., sévère

Years 25  ….………………….10 …………………………….…5……………………………
Age:  55-60  ………………….65  ……………………………75 …..……………………………80 ……..85…….90 ….…

Adapté de Reisberg, AD, 2008; Donaghy and McKeith, ART, 2014; Blanc et Verny, GPNV, 2017.

Troubles neurovégétatifs
(constipation… rhinorrhée… hypoTA)

Tr. neuropsychiatriques
(dépression………hallu……….délire…)

TCSP………………………….Ralentissement
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