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Description générale 

de la maladie

Pr Claire Paquet

Neurologue et neuro-pathologiste



Définition Maladies Neurodégénératives
Accumulation anormale de protéine de conformation anormale qui entraîne une souffrance du fonctionnement 

cérébral 

1. Protéine normale

2. Protéine devenue anormale

3. Accumulation des protéines 

anormales

4. Formation de fibres qui 

sont insolubes

Diffusion de cellule en cellule Diffusion de 

région 

en région du 

cerveau
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Mécanisme Maladie à Corps de Lewy 

α-synucleine

anormale
α-synucleine

normale



Neuropathologie de la Maladie à Corps de Lewy?

✓ Destruction des neurones dopaminergiques de la substance noire

 hypodopaminergie

✓ Apparition des symptômes = destruction > 80% des neurones dopaminergiques

http://www.medecine.unige.ch/~bertrand/cours1/cmoteur/cortmot.html#Ganglions%20de%20la%20base%202
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Premières descriptions de « corps de Lewy » (= accumulation de protéine anormale) au sein de neurones de patients décédés 

de la maladie de Parkinson, notamment au niveau de la substance noire.

Début XXème siècle

Années 1960-1980

Ikeda et al. 1980

Yagishita et al. 1980

Kosaka et al. 1979

Aronson et al. 1961

Historique Maladie à Corps de Lewy
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Facteurs de Risque 
de Troubles Cognitifs 

Limiter les lésions dans 

le cerveau (les 

accumulations de 

protéines

Augmenter la 

résistance du cerveau



- Epidémiologie peu connue

- Maladie encore « récente » peu de données Européennes ou mondiales

- Pas « d’outils » pour avoir des chiffres précis 

- Représente 5% des diagnostics dans la BNA (référencement activité des centres mémoire).

- D’après les données dont nous disposons et les estimations 

- 2ème cause altération cognitive majeure neurodégénérative > 65 ans 

- Prévalence (nbre de patients) : entre 150000 et 250000 environ 

- Mais probablement sous diagnostiquée notamment en fonction des symptômes prédominants

- Souvent confondue avec la MA et/ou la MP : délai diagnostique 4 ans (Lariboisière)
- Problématique pour la bonne connaissance de la MA

- Problématique pour les avancées en recherche de la MCL

Epidémiologie de la Maladie à Corps de Lewy
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Description des

symptômes

Pr Frédéric Blanc
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Vue d’ensemble

• Sémantique

• Epidémiologie

• Historique

• Symptômes de la maladie à corps de Lewy
• Les troubles cognitifs
• Les fluctuations
• Les troubles moteurs 
• Les troubles du sommeil
• Les troubles psychiatriques

• Conclusion



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

Pas d’atteinte 
fonctionnelle

Atteinte fonctionnelle: 
papiers, médicaments, téléphone…..



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



Historique de la maladie à 
corps de Lewy



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 démence à corps de Lewy 
(McKeith et al., 1996).



Epidémiologie MCL

• Prévalence dans la population de plus de 65 ans = 0,7%.

• Représente de 15 à 20% des sujets déments (soit environ 150 000 
patients en France)

• Représente 22% des déments de plus de 85 ans

• Début de survenue de 50 à plus de 100 ans (plus tardif que dans la 
maladie de Parkinson)

McKeith et al., Lancet Neurol, 2004
Attems et Jellinger, DGCD, 2011 



Sexe ratio

Mouton, Blanc et al., Alz Res Ther, 2018

N= 135 664                          N=10309                            N=3198                             N=8744

Hommes

Femmes

M. d’Alzheimer               M. à corps de Lewy        Démence Park.                 M. de Parkinson



Facteurs de risque

Facteurs de risque:
- Dépression x6
- Anxiété x7,4
- AVC x2,8
- ATCD familiaux M. de
Parkinson/Lewy x4,6
- ApoE4 x2,2

Boot et al., Neurology, 2013



Proportion de maladie à corps de 
Lewy non diagnostiquée?

• 2861 patients autopsiés (USA).

Aux Etats-Unis, deux tiers des patients non diagnostiqués
En France , la moitié des patients non diagnostiqués

Nécessité de critères plus sensibles++++
Nelson, J Neurol, 2010; Mouton et al., Alz Res Ther, 2018



Les symptômes de la maladie 
à corps de Lewy



Profil cognitif dans la 
maladie à corps de Lewy



PHRC Alpha-Lewy-MA 

Participants :

▪ 29 témoins, 68.8 ± 7.9 ans
MMS : 29.00 ± 0.90

▪ 37 patients MCL au stade MCI, 68.6 ± 8.6 ans
MMS : 27.36 ± 1.97

Evaluation cognitive : 

Mémoire, fonctions exécutives, fonctions instrumentales, cognition sociale

Déterminer des « troubles cognitifs » et des « fragilités cognitives »

Troubles cognitifs dans la MCL prodromale

Kemp et al., Alz Res Ther, 2017



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

« Trouble »

« Fragilité »

Profil cognitif au stade prodromal de la MCL

Kemp et al., Alz Res Ther, 2017



MCI MA versus MCI MCL

• Cette classification ne tient pas compte de la DMS 48 pour le MCI 
« amnésique ».

• Pro-DLB:
• 8 amnésiques multidomaine (21%) 

• Les autres (N=29, 79%) sont non amnésiques simple ou multidomaines

• Pro-AD:
• 9 sont amnésiques simple domaine

• 18 sont amnésique multidomaine

• 2 (7%) sont non amnésiques simple domaine

Blanc et al., non publié, 2018

93%

Kemp et al., Alz Res Ther, 2017



Troubles cognitifs de la MCL au stade de 
démence
• Syndrome sous-cortico-frontal avec tr. attention, tr. fonctions 

exécutives, ralentissement:

• Troubles des fonctions exécutives plus sévères que dans la MA.

• Troubles visuo-constructifs nets (Cubes, Figure de Rey…).

• Troubles visuo-perceptifs nets (VOSP…)

• Vitesse de traitement de l’information diminuée. (Andersson et al., AJAD, 2007)

• Mémoire: troubles de la récupération. Mais aussi tr. Reconnaissance visuelle (cf. DMS48, 
Mondon et al., JNNP, 2007).

• Troubles de la mémoire sémantique (Lambon et al., JNNP, 2001).

Dujardin et Defebvre, 2007



Tests de visuoperception et visuospatiaux, 
démence légère MCL

Calderon et al.,
JNNP, 2001



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



Un discours narratif moins impacté 
dans la MCL que dans la MA

Borel, Bouvet et al., 2019, GPNV



Une compréhension du discours narratif 
diminué dans la MCL
• Epreuve de compréhension du discours narratif du protocole 

Montréal d’Evaluation de la Communication (MEC)

Falque, Jordanis et al., 2022, Frontiers Ageing Neurosci



Les fluctuations dans la MCL



Fluctuations: questionnaire de fluctuations de 
la Mayo Clinic

Ferman et al., Neurology, 2004
Blanc et Verny, Geriatr Psychol Neuropsychiatr Vieil, 2017

En faveur de la MCL si score ≥ ¾



Les hallucinations dans la 
MCL



Hallucinations visuelles

• 70-80% des patients MCL ont des hallucinations visuelles (donc 20-
30% n’en ont pas)

• Peuvent être accompagnées de sensation de passage, de présence, 
ou illusions visuelles

McKeith et al., Neurology, 2017



Les hallucinations mineures

Illusions visuelles                                 Sensation de présence                           Sensation de passage

Sumi et al., 2021, Acta Neurol Scand



Questions à poser

• Sensation de passage:
• Avez-vous eu la sensation de voir un animal ou une personne passer brièvement sur 

le côté, alors qu’il n’y avait rien ? 

• Sensation de présence: 
• Avez-vous eu la sensation d’une forte présence, que quelqu’un était là, alors qu’il n’y 

avait en réalité personne ? 

• Illusions:
• Vous est-il arrivé de voir autre chose à la place d’un objet réel, par exemple un 

insecte à la place d’une tache sur le sol ? 

• Hallucinations visuelles:
• Vous est-il arrivé de voir des personnes, des animaux, des objets, des ombres ou 

des lumières?



Reduplication et Capgras

• Les phénomènes de reduplication sont plus fréquents dans la MCL que dans les 
autres maladies neuroévolutives : 55% des reduplications sont en lien avec une 
MCL

• Baisse de la familiarité d’une personne ou d’un lieu:

• Reduplication de personne = syndrome de Capgras, une personne proche du 
patient devient un imposteur avec une identité psychique différente. Autrement 
dit, le patient reconnait ce proche physiquement, mais ne le reconnait pas 
émotionnellement, il ne lui est plus familier. 

• Reduplication de lieu, appelé aussi Capgras pour les lieux. Dans la reduplication 
de lieu, le patient est convaincu que sa véritable maison est ailleurs : encore une 
fois, il la reconnait physiquement, mais celle-ci ne lui est plus familière. 

Devinsky, 2009, Neurology



Les troubles moteurs dans la 
MCL



Syndrome parkinsonien

• 86% des patients, donc 14% n’ont pas de syndrome parkinsonien y 
compris en pré-mortem.

• Pour les critères de 2017, élargissement de la notion de syndrome 
parkinsonien:
• Akinésie et/ou
• Rigidité et/ou
• Tremblement

• Donc un symptôme du syndrome parkinsonien suffit.

• Si doute, DAT-scan (mais il ne faut pas douter….).

McKeith et al., Neurology, 2017



Syndrome parkinsonien: 
la manœuvre de Froment

Broussolle et al., MD, 2007



14% des DLB n’ont pas de syndrome 
parkinsonien

Ferman et al., Neurology, 2011



Attention aux chutes

Plus de 80% des MCL 
font une chute dans l’année

Allan et al., Plos One, 2009



Troubles du sommeil dans la 
MCL



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



Une seule question pour détecter les TCSP !

• Ne vous a-t-on jamais dit, ou avez-vous vous-même suspecté, que 
vous sembliez « vivre vos rêves » lorsque vous dormiez (par exemple 
donner des coups de poing, bouger vos bras en l’air, mouvements de 
course…)? Oui/ Non.

• Etude sur plus de 480 sujets dont la moitié sains.

• Sensibilité = 94%, spécificité = 87%.

Postuma et al., 2012, MD



Troubles du comportement en sommeil 
paradoxal (TCSP)

Ferman et al., Neurology, 2012

76% TCSP



Critères cliniques de soutien ou secondaires

Simplement pour orienter le diagnostic

• Sensibilité sévère aux neuroleptiques

• Instabilité posturale

• Chutes répétées

• Syncope ou autre épisode transitoire de non réponse

• Trouble dysautonomique sévère: constipation, hypotension orthostatique, 
incontinence urinaire

• Hypersomnie

• Hyposmie

• Hallucinations autres (olfactives, auditives…)

• Délire systématisé

• Apathie

• Anxiété

• Dépression
McKeith et al., Neurology, 2017



Dépression et maladie à 
corps de Lewy



➢ MCL : 57.7% ont des antécédents de dépression, 40% ont une dépression actuelle 
➢ MA : 25% ont des antécédents de dépression ; 16% ont une dépression actuelle 

Dépression et maladie à corps de Lewy

Mainguy et al., 2019



Dépression et maladie à corps de Lewy

Mainguy et al., 2019



Maladie à corps de Lewy 
prodromale



Cohorte
Memento Lewy

Une fréquence plus élevée:
- Des symptômes de dépression
- De la dépression caractérisée
- Des symptômes d’anxiété

Non Lewy        1 symptôme Lewy            2 symptômes LewyBlanc et al., Alz Res Ther, 2022



Proposition équipe de Newcastle

McKeith et al., JGPN, 2016

Forme typique:
- Le trouble cognitif léger

Forme atypique:
- Début pas une confusion
- Début psychiatrique



Confusion post-opératoire

Sunwoo et al., Neurology, 2013



Troubles neurovégétatifs et 
neurosensoriels dans la 

MCL aux stades précoces

Camille Heitz, Frédéric Blanc

DLB Meeting



Méthodes

• Etude prospective, monocentrique, entre Juin 2012 et Juin 2015

• Exclusion des patients si :
o Doute diagnostique

o Association MCL et MA

o Autre pathologie neurologique ou psychiatrique associée

o Pathologie associée entrainant des troubles dysautonomiques (diabète)

• Inclusion de :

o 41 patients avec une MCL au stade MCI ou démence légère (critères 
de McKeith)

o 25 patients avec une MA au stade de MCI ou démence légère(critères 
de Dubois)

o 15 sujets sains âgés



SC (N=16) MCL (N=41) MA (N=25) p

Sexe (H/F) 7/9 18/23 11/14 p=1

Age, années 63,8 (10,5) 69,2 (9,2) 72,3 (9,9) p=0,317

Education, années 11,5 (4) 10,9 (3,9) 11,5 (3,4) p=0,696

Durée de la maladie, années / 5,8 (4,4) 4,1 (2,7) p=0,140

MMSE (/30) 29,3 (0,9) 26,2 (3) 23,4 (4,5) p<0,000

BREF (/18) 17,3 (1,2) 14,7 (3) 13,6 (3,4) p<0,000

IADL (/8) 7,8 (0,4) 7 (1,6) 6,1 (1,7) p=0,002

Biomarqueurs du LCR (N/A) / 30/0 0/16 p<0,000

Traitements

Anticholinestérasiques 0% 30% 41% p=0,043

Dopaminergiques 6% 33% 6% p=0,038

Neuroleptiques 0% 18% 6% p=0,166

Résultats
Caractéristiques de la population



Troubles neurovégétatifs et sensoriels dans la 
maladie à corps de Lewy 
(prodromal et démence légère)

0%

20%

40%

60%

80%

100%

SC MA MCL

Troubles de l'odorat

0

1

2

p=0,003*

0%

20%

40%

60%

80%

100%

SC MA MCL

Troubles du goût

0

1

2

p=0,014*
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20%

40%
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80%
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Secheresse oculaire

0

1

p=0,003*
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20%
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80%

100%
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Sécheresse buccale

0

1

p=0,038*

40%

50% 50%

Heitz et al., DLB meeting, 2015



Troubles neurovégétatifs et sensoriels 
dans la maladie à corps de Lewy

0%

20%

40%

60%

80%

100%

SC MA MCL

Rhinorrhée

0
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p<0,000*
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Photophobie
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Constipation
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p<0,000*

60%60%

60%

Heitz et al., DLB meeting, 2015



Symptômes fréquents: syndrome sec, 
rhinorrhée, photophobie

Blanc et al., 
Alz Res Ther, 2022



MCL prodromale

• Troubles cognitifs variés: souvent sous-cortico-frontal + mémoire 
visuelle diminuée

• Touble cognitif léger avec:

• 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, photophobie

• Dépression

• Apathie, confusion, délire possible



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



Conclusion maladie à corps de Lewy

• La maladie à corps de Lewy au début:
• Troubles cognitifs: lenteur, tr. mémoire visuelle, tr. Fonctions exécutives, tr. 

Neurovisuels.

• Fluctuations plus subtiles, hallucinations plus discrètes, TCSP

• Troubles neurovégétatifs (rhinorrhée, constipation, syndrome sec…), troubles 
neurosensoriels (troubles du goût, photophobie…)

• Dépression 

• La suite: 
• Aggravation de certains de ces symptômes

• Nécessité d’une prise en soins pharmacologique et non parmacologique
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Les critères de diagnostic

Pr Claire Paquet
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1996

2017

Essentiel : tableau de troubles neurocognitifs

Symptômes cardinaux

Fluctuations de la cognition

Hallucinations visuelles

Troubles du comportement en sommeil 
paradoxal

Syndrome parkinsonien

Symptômes de support

Hypersensibilité aux neuroleptiques, 
instabilité posturale, chutes répétées, 

syncope ou épisodes d’absence, 
dysautonomie, constipation, hypotension 

orthostatique, incontinence urinaire, 
hypersomnie, hyposmie, hallucinations 
non visuelles, illusions systématisées, 

apathie, anxiété, dépression

Biomarqueurs indicatifs

Réduction de fixation des traceurs du 
transporteur de la dopamine (DAT-scan 

ou TEP-scanner)

Diminution de la captation du MIBG en 
scintigraphie cardiaque

Absence d’atonie musculaire en sommeil 
paradoxal (polysomnographie)

Biomarqueurs de support

Préservation relative des lobes 
temporaux en IRM, diminution de 

fixation du traceur de perfusion en TEMP 
ou TEP en occipital, ondes lentes sur 

l’EEG avec activités pointues en occipital.

6
8

Critères Diagnostiques



• L’Altération cognitive avec retentissement sur l’autonomie
• Atteintes visuo-spatiales : le plus souvent précoce

• Troubles de l’attention, des foncions exécutives

• Troubles de la mémoire : non précoce 

• Symptômes cardinaux
• Fluctuations de la cognition et de la vigilance

• Hallucinations récurrentes précises

• Troubles du sommeil paradoxal (plusieurs années avant)

• Symptômes extrapyramidaux (= parkinsonien)

Deux symptômes suffisent 

Critères Diagnostiques MCL



MCL probable

Troubles cognitifs progressifs retentissant sur l’autonomie

+

2 critères principaux parmi

• Fluctuations cognitive/vigilance

• Hallucinations visuelles

• Troubles du comportement en sommeil paradoxal

• Syndrome parkinsonien: bradykinésie et/ou tremblement de repos et/ou rigidité

Critères Diagnostiques MCL



MCL probable
Troubles cognitifs progressifs retentissant sur l’autonomie

+

1 critère principal parmi
Fluctuations cognitive/vigilance
Hallucinations visuelles
Troubles du comportement en sommeil paradoxal
Syndrome parkinsonien: bradykinésie et/ou tremblement de repos et/ou rigidité

+

1 biomarqueur principal  parmi

Dénervation dopaminergique (DATscan, TEP Fluorodopa)
Dénervation sympathique post-ganglionnaire scintigraphie MIBG
Absence d’atonie en sommeil paradoxal polysomnographie

Critères Diagnostiques MCL



MCL possible

Troubles cognitifs progressifs retentissant sur l’autonomie

+

1 critère principal parmi

Fluctuations cognitive/vigilance

Hallucinations visuelles

Troubles du comportement en sommeil paradoxal

Syndrome parkinsonien: bradykinésie et/ou tremblement de repos et/ou rigidité

Critères Diagnostiques MCL



MCL possible

Troubles cognitifs progressifs retentissant sur l’autonomie

+

1 biomarqueur principal parmi

Dénervation dopaminergique (DATscan, TEP Fluorodopa)

Dénervation sympathique post-ganglionnaire scintigraphie MIBG

Absence d’atonie en sommeil paradoxal polysomnographie

Critères Diagnostiques MCL



Diagnostic de la Maladie à Corps de Lewy?

• Biomarqueurs reconnus (mais pas forcément spécifique)

• Imagerie nucléaire explorant le système dopaminergique (DAT Scan)

• Imagerie nucléaire explorant le système sympathique (Scinti au MIBG)

• Enregistrement du sommeil 
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Evolution au stade de démence: maladie 
d’Alzheimer et maladie à corps de Lewy

Pas de difference entre MCL et MA (p=0.086), mais MCL+MA different de MA (p<0.001) et MCL (p=0.006)

Blanc et al., 2017, Alzheimers Res and Ther

MA, N= 1000
MCL, N=131
MA+MCL, N=28



Evolution à 5 ans des corps de Lewy 
prodromaux à léger: peu de diminution 

Blanc et al., 2022, en cours

Contrôles sains

Contrôles malades

MCL

MA

MA+MCL
Baisse importante



Discussion: la présence de m. d’Alzheimer ou de biomarqueurs 
Alzheimer est un facteur pronostique dans la m. à corps de Lewy

Nelson et al., Neurology, 2009                   Abdelnour et al., ART, 2016                            Gonzalez et al., JAMA Neurol, 2021 

Blanc et al., ART, 2017                                                           Blanc et al., 2022, unpublished



Discussion: 2 étapes dans la maladie à corps 
de Lewy pure?
• Première étape MMSE entre 30 et 21-20 (stade prodromal à léger): 

déclin très faible à 5 ans

• Deuxième étape quand le MMSE est < 20 (stade modéré): déclin 
beaucoup plus net

MMSE

21-20

Années



Prise en soins non 
pharmacologique de la 

maladie à corps de Lewy



Prise en soins (1)

• Au stade de troubles cognitifs légers:
• Suivi médical régulier (Gériatre, Neurologue, Psychiatre), en parallèle avec le médecin généraliste.
• Suivi psychologique si nécessaire après l’annonce du diagnostic et au cours de la maladie (patient 

et/ou famille).
• Remédiation cognitive: orthophonie (remboursé) ou neuropsychologue (non remboursé)

• Au stade de démence légère:
• Suivi médical régulier.
• Suivi psychologique si nécessaire après l’annonce du diagnostic (patient et/ou famille).
• Information sur les aides possibles via assistante sociale: services à la personne.
• Remédiation cognitive: orthophonie (remboursé) ou neuropsychologue (non remboursé)
• Possibilité ESA: Equipe Spécialisée Alzheimer (le PHARE sur Strasbourg) : quinze séances à 

domicile
• Kinésithérapie
• Contact avec les associations de patients (type A2MCL ou les associations locales type France 

Alzheimer) pour des activités



Prise en soins (2)

• Au stade de démence modérée: demande APA +++
• Continuer orthophonie et/ou ESA. Continuer Kinésithérapie
• Mise en place aides à domicile (Services de Soins Infirmiers à Domicile = SSIAD)
• Plate-forme de répit des aidants (équipe pluridisciplinaire, baluchonnage…)
• Bip tranquille
• Portage de repas à domicile.
• Passages la nuit= services itinérants de nuit: passage courts pour coucher la personne, ou la sécuriser 

(ex: Sélénée sur Strasbourg).
• Hôpital de jour SSR ou Accueil de jour
• UCC (unité cognitivo-comportementale) si troubles du comportement, parfois le service de Psychiatrie

• Au stade démence sévère:
• Augmenter les aides citées avant
• Une institutionnalisation est souvent nécessaire: 

• EHPAD pour les patients sans trouble du comportement.
• Unités de vie protégée (UVP) pour les patients déambulants.
• PASA (Pôles d’activité et de soins adaptés) en journée pour des activités , dans des locaux  adaptés pour des patients 

avec des troubles modérés du comportement. Pour les patients des EHPAD.
• UHR (Unité d’Hébergement renforcées)



La remédiation cognitive individuelle est 
supérieure aux autres…

P=0.01

Amieva et al., Intern Psychog, 2016



Remédiation cognitive en pratique

• « Bilan orthophonique et remédiation cognitive de la mémoire, du 
langage et des fonctions exécutives »

• « Remédiation cognitive par ESA (Le Phare, téléphone=0388279744, 
MMS=) une fois par semaine à domicile pendant 15 séances »; 
renouvelable chaque année.

• Remédiation cognitive par neuropsychologue de ville: pas de pris en 
charge sécurité sociale.





Ordonnance en pratique pour les ESA 
(Equipes spécialisées Alzheimer)

• Remédiation cognitive par ESA à domicile (mettre le MMSE si possible 
=) une fois par semaine, 15 séances



Electroconvulsivothérapie: intérêt dans la MCL 
avec dépression 

Connors et al., Psych Med, 2017



Stimulation magnétique transcrânienne et 
stimulation par courant transcrânien

Connors et al., Psych Med, 2017



CEMNIS, Hôpitaux Universitaires de Strasbourg



Stimulation cérébrale profonde: normalement contre-indiquée



Hypotension orthostatique (pas uniquement 
MCL et PD) : la ceinture abdominale?

Eschlböck et al., 2017, J Neural Transm



Traitement pharmacologique 
maladie à corps de Lewy



Traitement des hallucinations et délires

• Pour les hallucinations:
• Si les hallucinations sont critiquées ou non envahissantes: 

• Pas de traitement
• Diminuer ou arrêter les agonistes dopaminergiques (si démence

park.)
• Augmenter la luminosité en particuliers en soirée

• Si les hallucinations ne sont pas critiquées, un peu envahissantes mais
sans délire: Rivastigmine ou Donepezil

• Si les hallucination ne sont pas critiquées avec délire:
• Pas d’antipsychotiques, sauf la Clozapine
• CLOZAPINE 25mg ¼ de comprimé, à augmenter progressivement par 

¼ en function de la tolérance et de l’efficacité (surveillance NFS 
1x/sem 18 sem, puis 1x/mois)

Verny et Blanc, GPNV, 2019; Taylor et al., Lancet Neurol, 2019; Stinton et al., AJP, 2015 



Pourquoi pas d’antipsychotiques dans la maladie à 
corps de Lewy (mais aussi dans la démence 
parkinsonienne)?
• 80% des patients MCL ont une sensibilité aux antipsychotiques, avec 

des conséquences graves:
• Augmentation du syndrome parkinsonien: akinésie, rigidité

• Chutes

• Augmentation des troubles cognitifs

• Sédation brutale

• Confusion, délire ou augmentation de la confusion

• Syndrome malin des neuroleptiques (fièvre, rigidité généralisée, ↑CPK)

• Décès

McKeith et al., BMJ, 1992



Essai thérapeutique avec la Risperidone

En 12 semaines, avec en Moyenne 1 mg de Risperidone.....
Perte de 2.25 points du MMSE et gain de 17.31 du NPI........
Pas bien supporté du tout......

Culo et al., 2010 ADA



Quetiapine: traitement des troubles psychotiques 
de la maladie à corps de Lewy et de la démence 
parkinsonienne?

Kurlan et al., 2007, Neurology



Quetiapine: pas de différence avec le groupe 
placebo

Kurlan et al., 2007, Neurology



Donc avant de commencer tout antipsychotique, le minimum 
est de regarder au minimum l’existence ou pas d’un syndrome 
parkinsonien subtile +++

Manœuvre de Froment Camptocormie



Si le médecin n’a pas le choix que d’utiliser un 
antipsychotique autre que la Clozapine (car pas de 
forme injectable), utilisez l’antipsychotique pour 
une période très très limitée



Pour les troubles cognitifs et les fluctuations 
de vigilance

• Bien penser au syndrome d’apnée du sommeil (SAS), à traiter si
nécessaire et possible

• 35 à 60% des MCL ont un syndrome d’apnée du sommeil

Manni et Terzaghi, 2015, CNNR



Effets Donepezil/Rivastigmine sur le MMSE

MCL/DP: gain de 2,11 points
MA/vasculaire: gain de 0,91 point

Knight et al., DGCD, 2018



Etude phase 3 Rivastigmine 3mg à 12mg dans 
la maladie à corps de Lewy

McKeith et al., Lancet, 2000



Résultats phase 3 comportement Rivastigmine 
3mg à 12mg dans la maladie à corps de Lewy

Efficace sur le critère de jugement 
Principal NPI-4: délire, hallucinations, 
apathie, dépression

McKeith et al., Lancet, 2000



Résultats phase 3 cognition Rivastigmine 3mg 
à 12mg dans la maladie à corps de Lewy

McKeith et al., Lancet, 2000

Efficacité  significative sur la vitesse de traitement à
12 semaines
20 semaines

Par contre amélioration non significative du MMS:
+1,5 points groupe Rivastigmine
Contre -0,1 point groupe placebo (p=0,072) 



Etude de phase 2 Donepezil 3, 5 ou 10mg 
dans la maladie à corps de Lewy

Mori et al., Annals of Neurology, 2012



Résultats phase 2 Donepezil à 12 semaines : 
cognition

Efficacité sur:

Le MMSE à 5mg (+3,8 points)
et 10mg (+2,0 points)

L’attention à 5 et 10mg

Pas les fluences
Sémantiques
phonémiques

La vitesse de traitement 
à 3 et 5 mg

Mori et al., Annals of Neurology, 2012



Résultats phase 2 Donepezil à 12 semaines : 
comportement

Effets positifs du 5 et du 10mg 
sur le NPI 2 items = 
hallucinations et fluctuations

Pas sur le syndrome parkinsonien (UPDRS) 
Pas sur le fardeau aidant (Zarit)

Mori et al., Annals of Neurology, 2012



Résultats phase 2 Donepezil: impression de 
changement clinicien et aidant (CIBIC+)

Amélioration quelle que soit la dose: 3, 5 ou 10mg par jour

Mori et al., Annals of Neurology, 2012



Etude phase 3: Donepezil 5 ou 10 mg dans la 
maladie à corps de Lewy, à 24 semaines

Ikeda et al., ART, 2015



Résultats phase 3: Donepezil 5 ou 10 mg dans 
la maladie à corps de Lewy

Critères de jugement principaux:
- Un atteint: gain du Donepezil 10mg (p=0,016), avec gain en MMS de 2,2 points
- Un non atteint: le NPI 2 (hallucinations et fluctuations cognitives) 

Donc étude de phase 3 considérée comme négative Ikeda et al., ART, 2015



Pour les troubles du comportement en 
sommeil paradoxal
• Mélatonine en préparation magistrale 3mg une heure avant 

le coucher, et si nécessaire 6mg après une semaine 
(maximum 12mg)

• Pas la mélatonine à libération prolongée (inefficace, 
possiblement à cause du pic de dose moins important)

• Eviter le Clonazepam (Rivotril) mais parfois nécessaire et 
bien toléré (mais commencer par une goutte)

McGrane et al., Sleep Med, 2015; Jun et al., Ann CTN, 2019 



Pour le syndrome parkinsonien

• Levodopa or L-Dopa: en general 62,5 une fois, puis 2 fois, puis plus 
mais pas forcément de fortes doses pour la MCL

• Effet positif (c’est à dire 10% ou plus d’amélioration au score moteur
UPDRS) dans la MCL (32 % -50 %) et dans la DP (65% -70%) 

• Mais dans un tiers des cas, augmentation des symptômes
psychotiques (hallucinations, délire…)

• Aucun essai clinique avec des agonistes dopaminergiques : mais 
risque de troubles du comportement. En pratique, ne pas utiliser

Stinton et al., AJP, 2015; Verny et Blanc, GPNV, 2019



Dépression

• Épisode dépressif majeur dans 40% des cas

• 60% des patients MCL ont eu une dépression (Klatka et al., Neurology, 
1996)

• La dépression est plus fréquente et plus intense chez les patients MCL 
par rapport aux patients MA (Fritz et al.,IJGP, 2010)

• Dans une population de 167 patients de plus de 50 ans hospitalisés pour 
une dépression, 14% ont une maladie à corps de Lewy (Takahashi et al., 
Psychogeriatrics, 2009)



Quel traitement antidépresseur? Pas de 
réponse dans la littérature
• Pas le Seropram (Citalopram): arrêt de l’essai pour 10 patients/14 du 

fait d’effets secondaires

• Duloxetine (Cymbalta) = IRSNA, semble intéressant.

• En pratique, j’utilise volontiers la sertraline (Zoloft), les IRSNA 
(Venlafaxine, Duloxetine…), les tétracycliques (Mianserine, 
Mirtazapine…) mais pas les tricycliques.

• Les régulateurs de l’humeur sont probablement intéressants: j’utilise 
volontiers la Lamotrigine (Lamictal)

• Eviter quand cela est possible les benzodiazépines, ou privilégier les 
demi-vies courtes (Oxazepam, Alprazolam…).

Taylor et al., 2019, Lancet Neurol; Verny et Blanc, GPNV, 2019



Troubles neurovégétatifs

• Hypotension orthostatique:
• Gutron 2,5 mg 1 cp à 10 cp par jour.
• Fludrocortisone 50µg 1cp à 5-6cp par jour en privilégiant la prise du matin et 

du midi, pour respecter le rythme nycthéméral de l’aldostérone.

• Fuites urinaires (si nécessaire après un RPM, surtout chez les 
hommes=prostate) par pollakiurie ou impériosité:
• Privilégier les anticholinergiques ne passant pas la barrière 

hématoencéphalique:
• Ceris 20 (chlorure de trospium): 1 à 2 cp par jour
• Toviaz 4 (fumarate de fésotérodine): 1 à 2 cp par jour



Des nouveautés? La pimavanserine dans la 
démence avec délire/hallu: semble efficace

Etude rétrospective MCL/DP: Horn et al., PRD, 2019



Suite Pimavanserine versus Quetiapine: effets 
secondaires 71% versus 83%....

Etude rétrospective MCL/DP: Horn et al., PRD, 2019



Message clef: un traitement médicamenteux 
pour chaque symptôme
• Rivastigmine ou donepezil pour troubles cognitifs et hallucinations.

• Clozapine (à petites doses= ¼ cp 25 mg) si nécessaire pour délire, 
agitation ou hallucinations envahissantes

• Levodopa (à petites doses 1x à 3x 62,5) pour le syndrome 
parkinsonien

• Mélatonine (3 mg à 12mg) pour les TCSP

McKeith et al., Lancet, 2000

Stinton et al., Am J Psy, 2015

Taylor et al., Lancet Neurol, 2019

Verny et Blanc, GPNV, 2019



Bonus confusion: pas d’intérêt de l’haldol

Andersen-Ranberg et al., NEJM, 2022



Merci pour votre attention
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