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Cet argumentaire a été élaboré par le centre de référence Démences Rares ou Précoces. Il a servi 
de base à l’élaboration du PNDS Paralysie supranucléaire progressive et Syndrome 

corticobasal. 
Le PNDS est téléchargeable sur le site du centre de référence https://cref-demrares.fr/ 
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Liste des abréviations 
 

ALD Affection de longue durée 

AMM Autorisation de mise sur le marché 

AMS Atrophie multisystématisée 

APA Allocation Personnalisée d’Autonomie 

APPNF Aphasie primaire progressive non fluente 

DaT-SPECT tomographie par émission mono-photonique du transporteur de la dopamine 

DCB Dégénérescence Corticobasale 

DCB-F DCB - Frontale comportementale 

DCB-PSP DCB - Paralysie supranucléaire progressive 

DLFT Dégénérescence lobaire fronto-temporale 

DFT Démence fronto-temporale 

HAS Haute autorité de santé 

I-MAO B  inhibiteurs de la Monoamine-oxydase-B 

I-COMT  inhibiteurs de la catéchol-O-méthyltransférase 

IRM Imagerie par Résonance Magnétique 

ISRS Inhibiteurs Sélectifs de la Recapture de la Sérotonine 

LCR Liquide Céphalo Rachidien 

MA Maladie d’Alzheimer 

MCL Maladie à corps de Lewy 

MDPH Maison Départementale des Personnes Handicapées 

MPR Médecine Physique et Réadaptation 

NNIPPS Parkinson Plus Scale 

PNDS Protocole national de diagnostic et de soins 

PSP Paralysie supranucléaire progressive 

PSP-C PSP-Cérébelleuse 

PSP-F PSP-Frontale 

PSP-OM PSP-oculomotrice 

PSP-P PSP-parkinsonisme 

PSP-PAGF PSP-Akinésie pure avec freezing de la marche 

PSP-RS PSP-Richardson syndrome 

PSP RS  PSP Rating Scale 

PSP-SCB PSP- Syndrome corticobasal 

PSP-SLP PSP-Sclérose latérale primitive 

SCB Syndrome corticobasal 

SLA Sclérose Latérale Amyotrophique 
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SSR Soins de Suite et de Réadaptation 

TEP Tomographie par Emission de Positons 
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Préambule 

 
Le PNDS sur la paralysie supranucléaire progressive et le syndrome corticobasal (dont la 
dégénérescence corticobasale) a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un 
protocole national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute 
Autorité de Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : 
www.has-sante.fr). Le présent argumentaire comporte l’ensemble des données 
bibliographiques analysées pour la rédaction du PNDS.  

 

http://www.has-sante.fr/
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Argumentaire 
 

1 Méthode d’élaboration 
 
La littérature a été revue et sélectionnée sur ‘PubMed’ recensant les articles médicaux et 

scientifiques publiés dans des revues internationales en anglais et en français, et reviewé 

par des comités internationaux de relecture. La présélection a porté sur la période 1964-

2021 et a abouti à 4361 articles répondant à la recherche suivante :  

(‘progressive supranuclear palsy’ AND ’diagnosis’) OR (‘progressive supranuclear palsy’ 

AND ’treatment’) 

OR (‘corticobasal degeneration’ AND ’diagnosis’) OR (‘corticobasal degeneration’ AND ’ 

treatment’) 

 

Parmi ces articles, 134 ont été sélectionnés selon les critères 1) aide à la caractérisation de 

la PSP et DCB et au diagnostic, 2) approches thérapeutiques, 3) pertinence au regard des 

objectifs du PNDS. Parmi ces articles, les ‘articles clés’ figurent dans le tableau ci-dessous.  

 

Le groupe de rédaction est constitué par les membres du Centre de Référence et des 

Centres de Compétence ‘Démences Rares ou Précoces’. Après analyse et synthèse de la 

littérature médicale et scientifique pertinente, le groupe de rédaction a rédigé une première 

version du PNDS qui a été soumise à un groupe de lecture multidisciplinaire et 

multiprofessionnel. Il est composé de professionnels de santé et médico-sociaux, ayant un 

mode d’exercice public ou privé, dont l’origine géographique est représentative du territoire 

national et de représentants d’associations de patients/aidants. Le groupe de lecture a été 

consulté par mail et a donné un avis sur le fond et la forme du document, en particulier sur la 

lisibilité, l’applicabilité et l’utilité pratique du PNDS.  

Les commentaires du groupe de lecture ont été analysés et ont amené à la rédaction d’un 

texte amendé qui a été relu par la coordinatrice du groupe de lecture. Des réunions 

téléphoniques ont été organisées au besoin. Le PNDS présenté ainsi que son argumentaire 

sont le fruit d’un travail collégial. 
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2 Tableaux bibliographiques 
 

2.1 Tableau 1 : Diagnostic et caractérisation des PSP et DCB 
(caractérisation motrice/cognitive, critères diagnostiques, 
biomarqueurs anatomiques, fonctionnels, génétiques, marqueurs 
pronostiques)  

 
Thème Principales sources Commentaires 

Etude explorant la précision des 
anciens  critères diagnostiques 
(NINDS-SPSP) dans le diagnostic 
de probabilité de la PSP en 
référence aux données 
neuropathologiques 

Respondek, G., S. Roeber, H. 
Kretzschmar, C. Troakes, S. Al-
Sarraj, E. Gelpi, et al., Accuracy of 
the National Institute for 
Neurological Disorders and 
Stroke/Society for Progressive 
Supranuclear Palsy and 
neuroprotection and natural history 
in Parkinson plus syndromes criteria 
for the diagnosis of progressive 
supranuclear palsy. Mov Disord, 
2013. 28(4): p. 504-9. 

Manque de sensibilité 
des critères NINDS-
SPSP pour le diagnostic 
en routine clinique 

Une des plus grandes séries 
neuropathologiques visant à 
corréler les phénotypes cliniques 
de la PSP aux données 
neuropathologiques  

Respondek G, Stamelou M, Kurz C, 
et al. The phenotypic spectrum of 
progressive supranuclear palsy: a 
retrospective multicenter study of 
100 definite cases. Mov Disord. 

2014; 29:1758–1766. 

1ère étude multicentrique, 
mais rétrospective 
Le spectre des 
phénotypes cliniques est 
probablement plus large 
et variable que celui 
décrit précédemment 

Etude mettant en exergue les 
présentations frontales de la  PSP  

Donker Kaat, L., A.J. Boon, W. 
Kamphorst, R. Ravid, H.J. 
Duivenvoorden, and J.C. van 
Swieten, Frontal presentation in 
progressive supranuclear palsy. 

Neurology, 2007. 69(8): p. 723-9. 

Environ 20 % des PSP 
débutent par des troubles 
cognitivo-
comportementaux avec 
des symptômes moteurs 
qui apparaissent plus 
tardivement 

Grande série neuropathologique 
visant à identifier les relations 
entre les profils 
imunohistobiochimiques et les 
phénotypes cliniques dans la DFT 
et la PSP/DCB 

Josephs, K.A., R.C. Petersen, D.S. 
Knopman, B.F. Boeve, J.L. 
Whitwell, J.R. Duffy, et al., 
Clinicopathologic analysis of 
frontotemporal and corticobasal 
degenerations and PSP. Neurology, 

2006. 66(1): p. 41-8. 

Bonne corrélation entre la 
pathologie tau et les 
aphasies non fluentes 

Article de consensus pour le 
diagnostic réactualisé de la PSP 

Höglinger GU, Respondek G, 
Stamelou M, Kurz C, Josephs KA, 
Lang AE, Mollenhauer B, …, Litvan 
I; Movement Disorder Society-
endorsed PSP Study 
Group.Höglinger GU, et al.  Clinical 
diagnosis of progressive 
supranuclear palsy: The movement 
disorder society criteria. Mov 
Disord. 2017 Jun;32(6):853-864. 

 

Article de référence 
fournissant les critères 
actuels pour le diagnostic 
clinique et la recherche 
des différentes variantes 
de la PSP  

Article de consensus pour les 
nouveaux critères diagnostiques 
de la DCB 

Armstrong, M.J., I. Litvan, A.E. 
Lang, T.H. Bak, K.P. Bhatia, B. 
Borroni, et al., Criteria for the 
diagnosis of corticobasal 
degeneration. Neurology, 2013. 
80(5): p. 496-503. 

Article de référence 
fournissant les critères 
pour le diagnostic clinique 
des différentes variantes 
de la DCB 

Article de validation des critères d’ 
Amstrong et al., 2014 avec l’étude 
de corrélations des phénotypes 

Alexander, S.K., T. Rittman, J.H. 
Xuereb, T.H. Bak, J.R. Hodges, and 
J.B. Rowe, Validation of the new 

Manque de spécificité 
des critères d’Amstrong 
et al. pour être 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28467028/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28467028/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28467028/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28467028/
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cliniques avec les résultats des 
examens anatomopathologiques 

consensus criteria for the diagnosis 
of corticobasal degeneration. J 
Neurol Neurosurg Psychiatry, 2014. 
85(8): p. 925-9. 

applicables dans les 
essais thérapeutiques.  

Critères diagnostiques du 
syndrome corticobasal 

Mathew, R., T.H. Bak, and J.R. 
Hodges, Diagnostic criteria for 
corticobasal syndrome: a 
comparative study. J Neurol 

Neurosurg Psychiatry, 2012. 83(4): 
p. 405-10. 

Article qui dissocie le 
syndrome corticobasal 
(syndrome clinique) et la 
DCB (maladie) 

Intérêt des examens de l’imagerie 
moléculaire dans le diagnostic 
des syndromes parkinsonien 
atypiques 

Verger A, Grimaldi S, Ribeiro MJ, 
Frismand S, Guedj E.Verger A, et 
al. Single Photon Emission 
Computed Tomography/Positron 
Emission Tomography Molecular 
Imaging for Parkinsonism: A Fast-
Developing Field.  Ann Neurol. 2021 
Nov;90(5):711-719. 
 

Intérêt d’utilisation 
combinée des différents 
radiotraceurs utilisés pour 
l’imagerie TEMP et/ou la 
TEP dans le diagnostic 
de la PSP/DCB 

Evolution de la PSP O'Sullivan SS, Massey LA, Williams 
DR, Silveira-Moriyama L, Kempster 
PA, Holton JL, Revesz T, Lees 
AJ.O'Sullivan SS, et al. Clinical 
outcomes of progressive 
supranuclear palsy and multiple 
system atrophy.  Brain. 2008 
May;131(Pt 5):1362-72 
 

Mise en évidence d’une 
évolution clinique plus 
rapide pour les formes 
RS-PSP, notamment en 
cas d’âge tardif du début 
des symptômes  

Etude de variations génétiques du 
locus Tau et les syndromes 
cliniques associées à la PSP 

Williams, D.R., A.M. Pittman, T. 
Revesz, A.J. Lees, and R. de Silva, 
Genetic variation at the tau locus 
and clinical syndromes associated 
with progressive supranuclear 
palsy. Mov Disord, 2007. 22(6): p. 

895-7. 
 

Haplotype HC1 est 
associé à la PSP-RS et 
PSP-P. Pas de mutations 
au niveau de la protéine 
Tau dans le formes 
atypiques de la PSP 

Description des anomalies IRM 
de la PSP 

Kato N, Arai K, Hattori T. Study of 
the rostral midbrain atrophy in 
progressive supranuclear palsy. J 
Neurol Sci. juin 2003;210(1‐2):57‐60 

Article princeps décrivant 
l’atrophie 
mésencéphalique 
caractéristique de la PSP 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18385183/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18385183/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18385183/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18385183/
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2.2 Tableau 2 : Prise en charge thérapeutique des PSP et DCB 
(recommandations de bonnes pratiques, principaux essais 
thérapeutiques, revues systématiques) 

 

Thème Principales sources Commentaires 

Recommandations 
américaines de 
bonnes pratiques 
pour la prise en 
charge de la PSP et 
la DCB 

Bluett, B., Pantelyat, A. Y., Litvan, I., 
Ali, F., Apetauerova, D., Bega, D., ... & 
Golbe, L. I. (2021). Best Practices in 
the Clinical Management of 
Progressive Supranuclear Palsy and 
Corticobasal Syndrome: A Consensus 
Statement of the CurePSP Centers of 
Care. Frontiers in Neurology, 12, 1123. 

 

Essai évaluant l’effet 
de la gabapentine 
sur les troubles 
oculomoteurs. 

Poujois A, Vidailhet M, Trocello JM, 
Bourdain F, Gaymard B, Rivaud-
Péchoux S. Effect of gabapentine on 
oculomotor control and parkinsonism 
in patients with progressive 
supranuclear palsy. Eur J Neurol 
2007 ; 14(9) : 1060-2 

Amélioration des performances 
aux anti-saccades. Pas 
d’amélioration des symptômes 
moteurs. 

Essai évaluant l’effet 
du riluzole sur la 
survie. 

Bensimon G, Ludolph A, Agid Y, 
Vidailhet M, Payan C, Leigh PN. 
Riluzole treatment, survival and 
diagnostic criteria in Parkinson plus 
disorders : the NNIPPS study. Brain 
2009; 132 (Pt1): 156-71 

Non concluant. 

Etude cas témoins 
sur un petit nombre 
de sujets évaluant 
l’effet de 
l’amantadine sur 
l’instabilité posturale 
et le freezing dans la 
PSP. 

Rajrut AH, Uitti RJ, Fenton ME, 
George D. Amantadine effectiveness 
in multiple sytem atrophy and 
progressive supranuclear palsy. 
Parkinsonism Relat Disord 1997 ; 3 : 
211-4. 

Effet modeste. 

Tolérabilité modérée. 

Etude sur un petit 
nombre de sujets 
évaluant l’effet de la 
toxine botulique sur 
la dystonie. 

Unti E, Mazzucchi S, Calabrese R, 
Palermo G, Del Prete E, Bonuccelli U, 
et al. Botulinum toxin for the treatment 
of dystonia and pain in corticobasal 
syndrome. Brain Behav 2019; 9: 
e01182 

Effet supérieur aux traitements 
oraux. 

Revue systématique 
concernant la 
rééducation pour la 
prise en charge des 
dystonies 

Prudente CN, Zetterberg L, Bring A, 
Bradnam L, Kimberley TJ. Systematic 
review of rehabilitation in focal 
dystonias: classification and 
recommendations. Mov Disord Clin 
Pract. (2018) 5:237–45. doi: 
10.1002/mdc3.12574 

Pas de preuves suffisantes pour 
recommander une stratégie de 
kinésithérapie spécifique 

Essai évaluant 
l’efficacité de la 
méthode LSVT® 
dans la PSP 

(Sale, P., Castiglioni, D., De Pandis, 
M. F., Torti, M., Dall'Armi, V., Radicati, 
F. G., & Stocchi, F. (2015). The Lee 
Silverman Voice Treatment (LSVT®) 
speech therapy in progressive 
supranuclear palsy. Eur J Phys 
Rehabil Med, 51(5), 569-74 

Efficacité sur le volume sonore 

Etude rétrospective 
évaluant l’efficacié 
de la toxine 
botulique dans les 
glandes salivaires 
pour lutter contre 
l’hypersalivation 

Gomez-Caravaca, M. T., Cáceres-
Redondo, M. T., Huertas-Fernández, 
I., Vargas-González, L., Carrillo, F., 
Carballo, M., & Mir, P. (2015). The use 
of botulinum toxin in the treatment of 
sialorrhea in parkinsonian 
disorders. Neurological 
Sciences, 36(2), 275-279 

Bonne efficacité 
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection 
des articles  

  

Recherche documentaire 
 

Sources consultées 
 

PubMed 
 

Période de recherche 
 

1964 - 2021 

Langues retenues 
 

Anglais et Français 

Mots clés utilisés 
 

Progressive Supranuclear Palsy, Corticobasal Degeneration 
Diagnosis, treatment 

Nombre d’études recensées 
 

4361 

Nombre d’études retenues 
 

134 

 

 
 
Critères de sélection des articles 
 
Publications peer-reviewed, sélectionnées sur la base de la pertinence avec les objectifs du 
PNDS. 
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Annexe 2. Liste des participants 
 
Ce travail a été coordonné par le Pr Alexandre Eusebio, neurologue du Centre de 
compétence Démences Rares ou Précoces de Marseille. 
 

Ont participé à l’élaboration du PNDS : 

 
Rédacteurs 
 
Pr Alexandre Eusebio, neurologue, Hôpital de la Timone, Marseille 
Dr Stephan Grimaldi, neurologue, Hôpital de la Timone, Marseille 
Dr Lejla Koric, neurologue, Hôpital de la Timone, Marseille 
Dr Isabelle Le Ber, neurologue, Hôpital Pitié-Salpêtrière, Paris 
Pr Caroline Moreau, neurologue, Hôpital Roger Salengor, Lille 
Dr Tiphaine Rouaud, neurologue, Hôpital Laennec, Nantes 

 
 

Groupe de travail multidisciplinaire 
 
Pr Christine Tranchant, Neurologue, Strasbourg 
Pr Jean-Christophe Corvol, Neurologue, Paris 
Pr Jérémie Pariente, Neurologue, Toulouse 
Pr Stéphane Thobois, Neurologue, Lyon 
Pr Kathy Dujardin, Neuropsychologue, Lille 
Dr Danielle Robert, ORL, Marseille 
Dr Sophie Sangla, Neurologue, Thiais 
Dr Caroline Radot, MPR, Hyères 
Dr Alice Martin, Généraliste, Rocheservière 
Mme Camille Galant, Orthophoniste, Marseille 
Mme Clémentine Tourlet, Kinésithérapeute, Marseille 
Dr Jean-François Houvenaghel, Neuropsychologue, Rennes 
Mme Rachida Haddouche, Assistante Sociale, Marseille 
Dr Sylvie North, Mme Claire De Severac, Mr Olivier Schang, Association PSP-France 

 
 
Gestion des intérêts déclarés 
Tous les participants à l’élaboration du PNDS sur la Paralysie supranucléaire progressive 
(PSP) et Syndrome corticobasal ont rempli une déclaration d’intérêt. Les déclarations 
d’intérêt sont en ligne et consultables sur le site internet du centre de référence (https://cref-
demrares.fr/). 
 
Les déclarations d’intérêt ont été analysées et prises en compte, en vue d’éviter les conflits 
d’intérêts, conformément au guide HAS « Guide des déclarations d’intérêts et de gestion des 
conflits d’intérêts » (HAS, 2010).  
 
 
Modalités de concertation du groupe de travail multidisciplinaire 
Réunions téléphoniques, visioconférence et échanges de mail 

 

 

https://cref-demrares.fr/
https://cref-demrares.fr/
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