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Introduction

• Enjeu majeur du diagnostic précoce des pathologies neurodégénératives : 
o Meilleure prise en charge, un meilleur accompagnement
o Idée de nouvelles perspectives thérapeutiques

Marqueurs biologiques : RT-QuiC, Tau phosphorylé

Marqueurs paracliniques : DAT-scanner, scintigraphie myocardique au MIBG, 
                                               polysomnographie, EEG, PET-IRM avec marqueur de l’ αsynucleine

Diagnostic clinique : Indispensable pour orienter la prise en charge
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2017

Quels sont les premiers symptômes présentés par les patients atteints de la maladie à corps de Lewy ?

Mc Keith, 2020

1996
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• Il existe une grande hétérogénéité clinique aux stades débutants de la maladie, avec plusieurs formes 
cliniques décrites :

Début moteur

Début cognitif

Début psychiatrique

Début neurovégétatif

Symptômes extra-pyramidaux

Atteinte des fonctions exécutives/attentionnelles, 
troubles visuo-spatiaux

Syndrome anxieux, dépressif, idées délirantes, 
hallucinations visuelles

Malaises au lever, constipation, troubles urinaires ou 
érectiles, sueurs, hypersalivation

+ épisodes confusionnels, troubles du sommeil paradoxal, anosmie



Matériel et méthodes
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Début moteur Début cognitif Début psychiatrique

Existe-t-il une évolution différente de la pathologie en fonction de la forme clinique initiale ?

Rapidité d’évolution 
(mortalité, perte autonomie)

Mode d’évolution
(délai et fréquence d’apparition 

des symptômes)



Matériel et méthodes

CMRR Rouen

CMRR GHU Paris Nord

FOR

Hôpital Avicenne

Critères d’inclusion

Diagnostic de MCL posé par un clinicien 
expert

Critères de « MCL probable » selon Mc Keith

Critères d’exclusion

• Symptômes moteurs précédant de plus 
d’un an l’apparition des troubles cognitifs

• Année de début des symptômes non 
renseignée

• Porte d’entrée non identifiable

5



Matériel et méthodes 6

Premier 
symptôme

0 an

Autre 
symptôme

Diagnostic

Traitement et 
réponse au 
traitement

Imagerie Perte 
d’autonomie Décès

X ans

Exemple :
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Résultats
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▪ Pas de différence significative 
en termes de mortalité entre 
les groupes*

▪ Pas de différence significative 
en termes de pronostic 
(mortalité ou perte 
d’autonomie) entre les 
groupes*

▪ En analyse complémentaire, 
pronostic défavorable en cas de 
ponction lombaire retrouvant 
des lésions de maladie 
d’Alzheimer (p < 0.01)

* : modèle multivarié avec âge, sexe, centre, et facteurs de risques cardio-vasculaires.
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Evolution clinique
▪ Présence d’un tableau clinique complet (signes moteurs + psychiatriques + cognitifs) plus fréquent et plus 

précoce chez les patients de début moteur



Discussion 11

Iguanzo et al. 2023

Nécessité de mieux définir les sous-groupes diagnostics :
▪ Autres choix de groupes cliniques ? Analyses en clusters ?
▪ Utilisation d’autres critères (imagerie, biologie…) ? 



Cluster 1 Cluster 2 Cluster 3 Cluster 4

Caractéristiques 
démographiques

Âgés
Jeunes

Bas niveau 
d’éducation

Âgés
Jeunes

Haut niveau 
d’éducation

Clinique
Fluctuations 

cognitives
Scores cognitifs 

altérés
Peu de syndrome 

parkinsonien
Fluctuations 

cognitives

Biomarqueurs A+T- NA
Elévation tTau et 

pTau
Normaux

Imagerie
Atrophie fronto-

temporale
Atrophie 

postérieure
Atrophie 

postérieure
Pas d’atrophie

Abdelnour et al. 2022.



Conclusion 12

Le concept de formes cliniques multiples est d’actualité dans la maladie à corps de Lewy et étudié 
sous différentes approches : clinique, imagerie, proposition de critères diagnostiques

Notre étude ne retrouve pas de différence significative sur la mortalité / pronostic, différence sur la 
fréquence et la rapidité d’apparition des symptômes. D’autres études sont en cours à une échelle plus 
large (cohorte Européenne EDLB)

Une meilleure compréhension de ces formes cliniques sera indispensable à l’avenir pour permettre :
▪ Une prise en charge adaptée des patients
▪ Une meilleure évaluation du pronostic
▪ Le développement d’essais thérapeutiques ciblés
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Merci de votre attention 



www.a2mcl.org

06 62 63 34 97

contact@a2mcl.org
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