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Maladie à corps de Lewy

Sujet sain 
avec lésions

Plainte 
cognitive 
subjective

SCI

Troubles 
cognitif 

léger
MCI

Troubles neurocognitifs 
majeurs

Légers, modérés, sévères

Années 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

Symptômes neurovégétatifs
constipation, rhinorrhée, hypotension

Symptômes comportementaux
(dépression……hallucinations….délire)

TCSP………………………….Ralentissement



Les corps de Lewy, 1912

- Holdorff et al., 2013, JNT
- Lewy, 1912, Paralysis agitans,
Neurologie II, Springer.

Corps de Lewy dans le noyau 
dorsal du Vague

Corps de Lewy dans la 
substantia Innominata 
ou noyau de Meynert

A partir de 25 patients atteints
de syndrome parkinsonien sans
démence.



Les « corps de Lewy »: Trétiakoff propose 
cette dénomination en 1919

Tretiakoff C (1919) Contribution à l‘étude de l‘anatomie 
pathologique du locus niger de Soemmering avec quelques 
déductions relatives à la pathologie des troubles musculaires 
et de la maladie de Parkinson. Thèse, Paris



Fritz Heinrich Lewy ou
Frederic Henry Lewey

A Munich à l’âge de 27 
ans alors qu’il vient de 
faire la description des 
futurs corps de Lewy (1912).

A 49 ans (1934), il
vient d’émigrer aux USA, 
Il a modifié son
nom ensuite lors de sa
naturalisation.

A 64 ans (1949), atteint 
de diabète et 
d’athérosclérose,
 il prend sa retraite.



Kosaka et al., 1976, 1978 et 1980

Kosaka, PJA, 2014



Propositions de Kosaka

•1980: apparition du terme maladie à corps de 
Lewy

•1984: apparition du terme maladie à corps de 
Lewy diffus



Critères de diagnostic

• 1992-1996: premiers critères de la maladie à corps de Lewy (McKeith 
et al., 1996)



Les premiers critères: McKeith et al., 1992

A. Fluctuations avec périodes de 
confusion et intervalles de lucidité

B. Au moins un des critères:
1. Hallucinations visuelles ou auditives 

2. Syndrome extrapyramidal ou sensibilité 
négative aux neuroleptiques

3. Chutes et/ou trouble ou perte de 
conscience



Evolution des critères de 2005 à 2017-2020







Critères principaux de Maladie à corps de 
Lewy prodromale et démence
• Trouble cognitif léger ou démence

• Deux des 4 critères suivants = probable

• Un 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 et 2020



Biomarqueurs indicatifs

• Si un biomarqueur est associé à un des 4 critères principaux, MCL 
probable.

• Si biomarqueur avec démence isolée ou bien avec critères 
secondaires, MCL possible.

• DAT-scan ou PET fluorodopa

• Scintigraphie cardiaque au MIBG

• Polysomnographie avec perte atonie lors du sommeil paradoxal

McKeith et al., Neurology, 2017



DAT-scan : à regarder absolument pour le 
médecin +++

McKeith et al., Neurology, 2017

Sensibilité = 78%
Spécificité = 90%

Maladie à corps de Lewy          Normal                                              Maladie à corps de Lewy



DAT-scan au stade prodromal MCL,
Sensibilité= 54.2%, spécificité=89.0%

Thomas et al., Psy Med, 2018



Scintigraphie cardiaque MIBG au stade de trouble 
neurocognitif majeur de la MCL 

McKeith et al., Neurology, 2017

Sensibilité = 69%
Spécificité = 87%



MIBG au stade prodromal de la MCL: 
sensibilité=42.6%, spécificité=88.0%

Roberts et al., Neurology, 2021



Autres biomarqueurs en IRM 
cérébrale



Perte du signe de la queue d’hirondelle au stade 
de trouble neurocognitif majeur (séquence SWI)

Maladie d’Alzheimer Maladie à corps de Lewy Maladie à corps de Lewy 

Rizzo et al., JAD, 2018
Sensibilité= 80%, spécificité=64% versus maladie d’Alzheimer



IRM cérébrale au stade de trouble neurocognitif 
majeur: hippocampes relativement épargnés

Sensibilité = 64%
Spécificité = 68% McKeith et al., Neurology, 2017



Maladie à corps 
de Lewy au stade 

prodromal:
Atrophie 
insulaire

Roquet et al., Sci Rep, 2017

Insula
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Blanc et Bousiges, 2022, Rev Neurol



Autres biomarqueurs en 
scintigraphie



SPECT de perfusion: multiples hypoperfusions 
dont occipitales (sens=74%, spé=82%)

Bousiges et Blanc, IJMS, 2022



PET au FDG (stade majeur): signe de l’ilot 
cingulaire et hypométabolisme occipital

Lim et al., JNM, 2009

Sensibilité= 77%
Spécificité= 80%



PET synucléine pour demain dans les critères?

Résultats avec patients atteints d’atrophie multisystématisée
 mais pas MCL…

Hansson O. and Smith R.; Initial scans using [18F] ACI-12589, a novel PET-tracer for alpha-synuclein; ADPD 2022 



Biomarqueurs imagerie dans la MCL
Prodromal DLB Validity DLB dementia Validity References

Brain MRI T1 Insular atrophy Not demonstrated No or mild hippocampal atrophy Sensitivity = 64%

Specificity = 68% 

(compared to AD)

Harper et al., Brain 2016

Brain MRI SWI Loss of the swallow tail sign Not demonstrated Loss of the swallow tail sign Sensitivity = 63%

Specificity = 75% 

(compared to AD)

Shams et al., AJNR, 2017

FP-CIT SPECT 

(DAT-scan)

Presynaptic striatal 

dopaminergic decrease

Sensitivity = 54.2%

Specificity = 89.0% 

(compared to prodromal 

AD)

Presynaptic striatal 

dopaminergic decrease

Sensitivity = 77.7%

Specificity = 90.4% 

(compared to AD)

Thomas et al., Psychol Med, 

2019

McKeith et al., Lancet 

Neurology, 2007

Perfusion SPECT Occipital hypoperfusion Not demonstrated Occipital hypoperfusion Sensitivity = 74.0%

Specificity = 82.0% 

(compared to AD)

Hanuy et al., EJNNMI, 2006

FDG-PET Occipital hypometabolism and 

Cingulate Island Sign

Not demonstrated Occipital hypometabolism and 

Cingulate Island Sign

Sensitivity = 77.0%

Specificity = 80.0% 

(compared to AD)

Li et al., JNM, 2009

Synuclein-PET Cortical and basal ganglia 

accumulation?

Not existing Cortical and basal ganglia 

accumulation?

Not existing

MIBG 

scintigraphy

Decrease cardiac sympathetic 

activity

Sensitivity = 46.2%

Specificity = 88.0% 

(compared to prodromal 

AD)

Decrease cardiac sympathetic 

activity

Sensitivity = 68.9%

Specificity = 87.0% 

(compared to AD)

Roberts et al., Neurology, 2021

Yoshita et al., Plos One, 2015

Bousiges et Blanc, IJMS, 2022



Etude du LCR: RT-QuIC synucléine demain dans les 
critères?
• Alpha-synucléine: repérage synucléine anormale par RT-QuIC (synucléine 

béta-plissée)

Groveman et al., 2018, 
Acta Neuropath Comm 

Real-Time Quaking-Induced Conversion



Femme de 66 ans avec plainte cognitive

• Trouble de l’encodage et du stockage (mais reconnaissance correcte) 
en mémoire verbale et trouble de la mémoire visuelle

• Trouble du langage

• Syndrome sous-cortico-frontal et troubles neurovisuels



IRM cérébrale

• Atrophie hippocampique:
- Droite à 2/4
- Gauche à ¾

• Atrophie insulaire:
- Droite et gauche à 2/4

• Lésions ischémiques:
Fazekas = 0/3

• Pas de microhémorragie



Ponction lombaire



Maladie d’Alzheimer, évolution sur 3 ans:

• MMS = 23, puis 20 puis 24 sous traitement

• Apparition de sensation de présence, légère rigidité extrapyramidale 
symétrique, éléments lents, focaux, isolés, de topographie temporale 
gauche sur l’EEG

• Quel examen complémentaire?



DAT-scan 

« Absence d’atteinte du système dopaminergique »

Votre avis?



Complément ponction lombaire Dr Bousiges: 
RT-QuIC synucléine positive

Il s’agit donc d’une maladie à corps de Lewy et d’une maladie d’Alzheimer



Maladie d’Alzheimer: association avec une 
maladie à corps de Lewy dans 49% des cas

Robinson et al., Brain, 2023



Conclusion

• Les critères de diagnostic cliniques étaient déjà quasi complets en 
1992

• Les biomarqueurs en imagerie sont utiles mais ils ont tous sans 
exception leurs limites (sensibilité insuffisante)

• La RT-QuIC synucléine futur biomarqueur des critères?

• La suite
• PET synucléine? Mais nous n’y sommes pas encore

• RT-QuIC synucléine dans le sang, dans d’autres liquides physiologiques?



Merci de votre attention 
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06 62 63 34 97

contact@a2mcl.org


	Diapositive 1
	Diapositive 2
	Diapositive 3
	Diapositive 4
	Diapositive 5 Maladie à corps de Lewy: historique des critères et nouveautés
	Diapositive 6 Maladie à corps de Lewy
	Diapositive 7 Les corps de Lewy, 1912
	Diapositive 8 Les « corps de Lewy »: Trétiakoff propose cette dénomination en 1919
	Diapositive 9 Fritz Heinrich Lewy ou Frederic Henry Lewey
	Diapositive 10 Kosaka et al., 1976, 1978 et 1980
	Diapositive 11 Propositions de Kosaka
	Diapositive 12 Critères de diagnostic
	Diapositive 13 Les premiers critères: McKeith et al., 1992
	Diapositive 14 Evolution des critères de 2005 à 2017-2020
	Diapositive 15
	Diapositive 16
	Diapositive 17 Critères principaux de Maladie à corps de Lewy prodromale et démence
	Diapositive 18 Biomarqueurs indicatifs
	Diapositive 19 DAT-scan : à regarder absolument pour le médecin +++
	Diapositive 20 DAT-scan au stade prodromal MCL, Sensibilité= 54.2%, spécificité=89.0%
	Diapositive 21 Scintigraphie cardiaque MIBG au stade de trouble neurocognitif majeur de la MCL  
	Diapositive 22 MIBG au stade prodromal de la MCL: sensibilité=42.6%, spécificité=88.0%
	Diapositive 23 Autres biomarqueurs en IRM cérébrale
	Diapositive 24 Perte du signe de la queue d’hirondelle au stade de trouble neurocognitif majeur (séquence SWI)
	Diapositive 25 IRM cérébrale au stade de trouble neurocognitif majeur: hippocampes relativement épargnés
	Diapositive 26 Maladie à corps de Lewy au stade prodromal: Atrophie insulaire
	Diapositive 27
	Diapositive 28
	Diapositive 29 Autres biomarqueurs en scintigraphie
	Diapositive 30 SPECT de perfusion: multiples hypoperfusions dont occipitales (sens=74%, spé=82%)
	Diapositive 31 PET au FDG (stade majeur): signe de l’ilot cingulaire et hypométabolisme occipital
	Diapositive 32 PET synucléine pour demain dans les critères?
	Diapositive 33 Biomarqueurs imagerie dans la MCL
	Diapositive 34 Etude du LCR: RT-QuIC synucléine demain dans les critères?
	Diapositive 35 Femme de 66 ans avec plainte cognitive
	Diapositive 36 IRM cérébrale
	Diapositive 37 Ponction lombaire
	Diapositive 38 Maladie d’Alzheimer, évolution sur 3 ans:
	Diapositive 39 DAT-scan 
	Diapositive 40 Complément ponction lombaire Dr Bousiges: RT-QuIC synucléine positive
	Diapositive 41 Maladie d’Alzheimer: association avec une maladie à corps de Lewy dans 49% des cas
	Diapositive 42 Conclusion
	Diapositive 43
	Diapositive 44

