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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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Synthèse à destination du médecin traitant 
 
La Paralysie Supranucléaire Progressive (PSP) et le Syndrome Corticobasal (SCB) (dont la 

principale cause est la Dégénérescence Corticobasale (DCB)) sont des affections 

neurodégénératives de l’adulte appartenant au spectre des syndromes parkinsoniens atypiques, 

d’évolution progressive et de pronostic sévère.  L’âge moyen de début des symptômes se situe dans 

la 6ème décennie. Pour la PSP, le diagnostic est suspecté devant l’association d’un syndrome 

parkinsonien peu dopa-sensible à prédominance axiale, à des modifications cognitivo-

comportementales, des troubles posturo-locomoteurs (avec chutes) et des troubles oculomoteurs. 

Dans le SCB, le syndrome parkinsonien est asymétrique, peu dopa-sensible et s’associe à des 

troubles praxiques, à une dystonie et des myoclonies. La particularité de ces maladies est leur 

hétérogénéité symptomatique avec la description récente de nombreuses variantes. 

De nouveaux critères diagnostiques essentiellement cliniques rendent compte de cette 

hétérogénéité. Toutefois, l’apparition progressive des symptômes, leur évolution dans le temps et 

leur variabilité rendent le diagnostic initial difficile et peuvent le retarder. La PSP comme le SCB 

peuvent initialement ressembler à une maladie de Parkinson. Les examens paracliniques, 

notamment l’imagerie, peuvent aider au diagnostic différentiel. 

Les traitements médicamenteux du syndrome parkinsonien et plus encore des troubles posturo-

locomoteurs restent décevants. Par contre, le traitement symptomatique des troubles cognitivo-

comportementaux peut améliorer la qualité de vie des patients et réduire le fardeau pesant sur les 

aidants. La prise en charge kinésithérapique, orthophonique, ergothérapique et sociale ainsi que le 

soutien psychologique et l’accompagnement de la personne malade et de ses proches sont 

primordiaux tout au long de la maladie. 

Le rôle du médecin traitant est central dans l’accompagnement et se fait en partenariat avec les 

intervenants des centres de référence/compétence. La mise en œuvre de la prise en charge sociale 

et l’adaptation de l’environnement au handicap moteur croissant et à la perte progressive 

d’autonomie du patient sont indispensables. 

 
Contacts et informations utiles : 

 Carte et coordonnées des centres de référence et de compétence sur le site de la filière de 

Santé Maladies Rares du Système Nerveux Central BRAIN-TEAM : http://brain-team.fr/les-

membres/les-reseaux-de-competences/    

 Association de patients :  

o PSP France, www.pspfrance.org/  

o Association France Parkinson, www.franceparkinson.fr 

o Association France DFT, https://www.france-dft.org/page/274401-notre-association  

   

http://brain-team.fr/les-membres/les-reseaux-de-competences/
http://brain-team.fr/les-membres/les-reseaux-de-competences/
http://www.pspfrance.org/
http://www.franceparkinson.fr/
https://www.france-dft.org/page/274401-notre-association
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 Orphanet : https://www.orpha.net/  

o fiche Paralysie supranucléaire progressive :  

https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=FR&Expert=683 

o fiche Syndrome corticobasal :  

https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=FR&Expert=454887 
 

https://www.orpha.net/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=FR&Expert=683
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Texte du PNDS 

 

1 Introduction 
 

La Paralysie Supranucléaire Progressive (PSP) et le Syndrome Corticobasal (SCB) (dont la 

principale cause est la Dégénérescence Corticobasale (DCB)) sont des affections 

neurodégénératives de l’adulte décrites il y a plus de 60 ans.  

 

La PSP est associée à une accumulation intracérébrale de protéine tau (tauopathie), est d’évolution 

progressive et de pronostic sévère.  Sa prévalence est estimée à 5-10/100.000. L’âge moyen de 

début des symptômes se situe dans la 6ème décennie. Pour sa présentation classique, le diagnostic 

est suspecté devant l’association d’un syndrome parkinsonien peu dopa-sensible à prédominance 

axiale, à des modifications cognitivo-comportementales, des troubles posturo-locomoteurs (avec 

chutes) et des troubles oculomoteurs. 

 

Le SCB associe généralement un syndrome parkinsonien asymétrique, peu dopa-sensible, des 

troubles praxiques, une dystonie et des myoclonies. 

 

La particularité de la PSP et du SCB est leur hétérogénéité anatomopathologique et symptomatique 

(avec la description récente de nombreuses variantes). Plusieurs phénotypes cliniques ont été 

décrits pour la PSP mais tous restent associés à une tauopathie. Dans le cas du Syndrome 

Corticobasal (SCB), dont la prévalence est estimée à 1-2/100.000, les lésions 

anatomopathologiques peuvent être de différentes natures et être associées notamment à une 

tauopathie (on parlera alors de Dégénérescence Corticobasale (DCB)) ou à une amyloïdopathie 

(étant alors l’expression clinique atypique d’une Maladie d’Alzheimer).  

 

De nouveaux critères diagnostiques, essentiellement cliniques, rendent compte de cette 

hétérogénéité. Toutefois, l’apparition progressive des symptômes, leur évolution dans le temps et 

leur variabilité rendent le diagnostic initial difficile et peuvent le retarder. La PSP comme le SCB 

peuvent initialement ressembler à une maladie de Parkinson mais leur pronostic est nettement plus 

grave avec une survie moyenne des patients atteints de PSP de 6 à 9 ans. Le décès survient 

généralement à la suite des conséquences de chutes ou des troubles de déglutition.  

 

Afin de simplifier la lecture de ce document, nous parlerons de PSP et de SCB (quelque soient les 

anomalies anatomopathologiques de ce dernier) et nous emploierons le terme DCB lorsque des 

précisions spécifiques à cette pathologie s’avèrent nécessaires. 

 

2 Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins  
 

L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux 

professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale actuelle et le 

parcours de soins et l’accompagnement d’un patient atteint de PSP ou de SCB. Il a pour but 

d’optimiser et d’harmoniser la prise en charge et le suivi de la maladie rare sur l’ensemble du 

territoire. Il permet également d’identifier les spécialités pharmaceutiques utilisées dans une 

indication non prévue dans l’Autorisation de mise sur le marché (AMM) ainsi que les spécialités, 
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produits ou prestations nécessaires à la prise en charge des patients mais non habituellement pris 

en charge ou remboursés. 

 

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient auprès de la 

Caisse d’Assurance Maladie) en concertation avec le médecin spécialiste notamment au moment 

d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin conseil et le patient, dans le cas d'une 

demande d'exonération du ticket modérateur au titre d'une affection hors liste. 

 

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités ou 

complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les protocoles de soins hospitaliers, etc. 

Il ne peut pas revendiquer l’exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se substituer 

à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient. Le protocole décrit cependant la 

prise en charge de référence d’un patient atteint de PSP ou de SCB. Il doit être mis à jour en fonction 

des données nouvelles validées. 

 

Le présent PNDS 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). 

 

Un document plus détaillé ayant servi de base à l’élaboration du PNDS et comportant notamment 

l’analyse des données bibliographiques identifiées (argumentaire scientifique) est disponible sur le 

site internet du centre de référence (https://cref-demrares.fr/). 

 

3 Diagnostic et évaluation initiale  
 

3.1 Objectifs   

 

 Rechercher des éléments cliniques, paracliniques et évolutifs permettant d’établir le 

diagnostic.  

 

 Eliminer une autre affection susceptible d’expliquer les signes observés. 

 Evaluer le stade d’évolution clinique de la maladie et l’impact de celle-ci sur la qualité de vie 

du malade et de son entourage (handicap moteur, cognitif/comportemental/langagier, social, 

psychologique, retentissement sur la famille et sur l’emploi).  

 Annoncer le diagnostic, conseiller une prise en charge adaptée et accompagner le patient et 

son entourage.  

 Informer le patient et/ou son représentant légal sur l’histoire naturelle de la maladie, la prise 

en charge et les recherches et essais cliniques en cours.  

 Encourager les médecins et tout soignant à adresser des patients ayant un syndrome 

parkinsonien progressif peu ou pas dopa-sensible associé à des modifications cognitivo-

comportementales et/ou à des troubles du langage et/ou de la parole au Centre de Référence 

Maladie Rares (CRMR) « Démences Rares ou Précoces », ou à un de ses Centres de 

Compétence. Ceci dans l’intérêt d’avoir un avis expert et d’assurer une prise en charge 

optimale et hautement spécialisée, en collaboration avec l’ensemble des soignants impliqués 

http://www.has-sante.fr/
https://cref-demrares.fr/
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dans la prise en charge médicale et paramédicale (coordonnées du CRMR et des Centres 

de Compétence en Annexe 2).  

 

 Informer le patient et son proche aidant et/ou son représentant légal sur l’association de 

patients PSP France. 

 

3.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination) 

 

Le diagnostic de la maladie relève du médecin spécialiste (neurologue expert dans les 

pathologies du mouvement et les maladies neurocognitives). Le diagnostic, l’évaluation initiale et la 

prise en charge du patient reposent sur une coopération pluridisciplinaire, et font intervenir des : 

 

 Médecins de plusieurs disciplines : neurologues, généralistes, et éventuellement ORL, 

ophtalmologues, médecins de médecine physique et rééducation (MPR), psychiatres, 

gériatres, généticiens… 

 Professionnels paramédicaux : infirmiers, kinésithérapeutes, orthophonistes, diététiciennes, 

orthoptistes, ergothérapeutes, psychomotriciens...  

 Neuropsychologues et psychologues cliniciens.  

 Travailleurs sociaux.  

 

Ces professionnels travaillent conjointement avec le médecin généraliste et le neurologue en ville, 

ainsi qu’avec les équipes des structures de proximité, pour une prise en charge globale du patient. 

 

3.3 Circonstances de découverte/Suspicion du diagnostic 

 

La PSP et le SCB sont deux syndromes parkinsoniens atypiques décrits pour la première fois il y a 

un demi-siècle. 

 

La PSP touche les adultes de plus de 40 ans. L'âge moyen du début des symptômes est de 63 ans 

et la survie moyenne varie entre 6 et 9 ans après le début de la maladie, les patients n'étant pas 

diagnostiqués au début de l’évolution [2, 6-8]. Elle est liée à une accumulation intracérébrale de 

protéine tau (tauopathie). 

L'âge moyen de début du SCB est de 63 ans et la survie moyenne est d'environ 7 à 8 ans après le 

début avec une survie plus courte en cas d'atteinte frontale ou de bradykinésie bilatérale [36]. Sa 

prévalence estimée est de 1-2 cas pour 100 000. Historiquement, il n’y avait pas de distinction entre 

SCB et DCB. Ce n’est que récemment (il y a moins d’une vingtaine d’années), que les différentes 

lésions anatomopathologiques conduisant au SCB ont été bien indentifiées, séparant ainsi la DCB 

(SCB associé à une tauopathie), des autres causes de SCB (comme la Maladie d’Alzheimer, liée à 

une amyoïdopathie). 

 

Le spectre de ces affections et de façon plus générale le concept de protéinopathies a radicalement 

changé au cours de la dernière décennie. En particulier, les corrélations clinicopathologiques ont 

conduit à la description de plusieurs sous-types cliniques. 

 

Le phénotype classique de la PSP est le Syndrome de Richardson (PSP-RS). Il se manifeste par un 

syndrome parkinsonien à prédominance axiale, une paralysie supranucléaire du regard et une 

instabilité posturale. 
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Dans le tableau 1 est détaillé l’ensemble des présentations cliniques de la PSP. 

 

Quant au SCB, il va se manifester classiquement par un tableau asymétrique associant un 

syndrome parkinsonien, une apraxie, une posture dystonique et des myoclonies, plus 

fréquemment au niveau du membre supérieur qu'au niveau du membre inférieur [31]. 

La DCB (une des maladies pouvant prendre la forme d’un SCB) peut également avoir d’autres 

présentations cliniques qui seront détaillées dans le tableau 2. 

 

Tableau 1 : Récapitulatif des présentations cliniques de la PSP 

 
PSP formes à début Moteur PSP formes à début Cognitif 

Syndrome 
clinique 

Présentation clinique 
Syndrome 
clinique 

Présentation clinique 

PSP-RS  Rigidité axiale 

 Ophtalmoparésie 
supranucléaire verticale 

 Chutes précoces 

 Dopa-résistance 

PSP-F  Apathie 

 Troubles cognitifs 
exécutifs 

 Désinhibition impulsivité 

 Dépendance 
environnementale 

 Échopraxie, écholalie, 
palilalie 

 Signe 
d’applaudissement 

PSP-P  Bradykinésie 

 Rigidité des membres 

 Asymétrie +/- 

 Tremblement 

 Dopa-sensibilité modérée 

PSP-PAGF  Trouble de la marche 
progressive 

 Freezing 

 Absence de rigidité des 
membres 

 Dopa-résistance 

PSP- troubles 
de la parole 
et/ou du 
langage 

 Apraxie de la parole 

 Aphasie non fluente 

PSP-SCB 
avec 

atteinte 
motrice 

dominante 

 Dystonie, raideur, akinésie, 
asymétrique 

 Myoclonies 

 Tremblement irrégulier 

 Dopa-résistance 

 Signes cognitifs (apraxie 
d’un des membres, troubles 
du langage, syndrome 
dysexécutif) et non cognitifs 
(sensitifs, comme 
l’héminégligence sensitive 
ou l’astéréognosie) 
corticaux 

 Dysarthrie 

PSP-SCB 
avec atteinte 
corticale 
dominante 

 Apraxie de production, 
plus rarement 
conceptuelle 

 Apraxie mélokinétique 

 Troubles du schéma 
corporel 

 Main étrangère ou 
capricieuse 

 Lévitation 

 Main « agrippeuse » 

 Troubles visuo-spatiaux 

 Signes moteurs 
asymétriques (dystonie, 
raideur, akinésie, 
myoclonies) plus 
discrets 

PSP-OM  Ophtalmoparésie supra 
nucléaire verticale isolée 

 Blépharospasme 

 Apraxie d’ouverture des 
paupières 

PSP-C  Ataxie cérébelleuse 
progressive 

PSP-SLP  Dysarthrie, dysphonie 

 Spasticité 
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RS : Richardsonsyndrome (ou syndrome de Richardson), P : Parkinsonisme, PAGF : Pure Akinesia 
with Gait Freezing (ou Akinésie pure avec freezing de la marche), SCB: syndrome corticobasal, OM: 
oculomotrice, C: cérébelleuse, SLP: Sclérose Latérale primitive, F : frontale 
 
 
Tableau 2 : Récapitulatif des présentations cliniques de la DCB 
 

DCB formes à début Moteur DCB formes à début Cognitif 
 

Syndrome 
clinique 

Présentation clinique 
Syndrome 
clinique 

Présentation clinique 

DCB-SCB 
Syndrome 

cortico-
basal  

 Atteinte asymétrique 

 Rigidité ou akinésie 

 Dystonie 

 Myoclonies 

 Apraxie buccofaciale ou 
segmentaire 

 Déficit sensitif cortical 

 Main capricieuse 

 Dopa résistance 

DCB-F 
Syndrome 
frontal 
comportemen
tal 
 

 Apathie 

 Troubles cognitifs 
exécutifs 

 Changement de 
comportement ou de 
personnalité 

 Déficit visuo-spatial 
 

DCB-PSP  Rigidité axiale ou 
segmentaire symétrique 

 Ophtalmoparèsie 
supranucléaire verticale ou 
ralentissement des 
saccades verticales 

 Chutes précoces 

 Dopa-résistance 
 

  APPNF   Apraxie de la parole 

 Aphasie non fluente 

 
DCB : dégénérescence corticobasale ; SCB : syndrome corticobasal ; PSP : paralysie 
supranucléaire progressive ; DCB-F : DCB-Frontale comportementale ; APPNF : aphasie primaire 
progressive non fluente  
 
3.3.1 Expression motrice de la PSP et du SCB 
 

Les troubles moteurs dans la PSP 

 

La PSP a été décrite pour la première fois par Steele, Richardson et Olszewski en 1963 comme une 

maladie neurodégénérative progressive caractérisée pathologiquement par une perte neuronale, 

une dégénérescence granulovacuolaire, une gliose et des dégénérescences neurofibrillaires dans 

les ganglions de la base, le tronc cérébral et les noyaux cérébelleux [1-3]. La présentation classique 

de la PSP associe un syndrome parkinsonien à prédominance axiale, une paralysie 

supranucléaire du regard et une instabilité posturale avec des chutes précoces [4].  

Les chutes sont précoces (dans les 2 premières années) dites « en statue », typiquement en arrière, 

sans aucune réponse posturale, responsables de complications sévères (traumatismes crâniens 

répétés, fractures etc…). La précocité des chutes a été associée à un moins bon pronostic [2, 4, 5]. 

Apparaissent ensuite des troubles de la déglutition et de la mastication qui entraînent des inhalations 

et des complications respiratoires. Une dénutrition avec perte de poids survient également au fil du 

temps. 
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La paralysie supranucléaire du regard, cliniquement définie par un ralentissement, une diminution 

de la vitesse ou une impossibilité à exécuter les saccades verticales, qui peut être parfois difficile à 

mettre en évidence lors de l’examen clinique et nécessiter la réalisation d’examens d’oculographie, 

notamment dans les formes débutantes. 

Enfin, on retrouve classiquement une démence sous-cortico frontale et des troubles du 

comportement. 

 

Au fil des années, plusieurs critères diagnostiques ont été utilisés pour le diagnostic. Ayant comme 

support la validation autopsique, les anciens critères diagnostiques (NINDS-SPSP : National 

Institute of Neurological Disorders and Stroke and the Society for PSP), avaient comme avantage 

une excellente spécificité, de l'ordre de 95 % à 100 % pour la PSP probable et de l'ordre de 80 % à 

93 % pour la PSP possible [9,10, 11]. 

Les critères cliniques et notamment l'association d'une instabilité posturale avec des chutes 

précoces et d’une dysfonction oculomotrice (désormais appelée syndrome de Richardson (PSP-

RS)) étaient bien pris en compte par ces anciens critères [12,13], mais leur sensibilité globale restait 

très limitée (médiane, 24 % ; [14 % – 83 %]) notamment lors de la première visite clinique [7, 10, 14, 

15].  Le diagnostic était généralement posé 3 à 4 ans après l'apparition des premiers symptômes, 

lorsque les signes cardinaux, c'est-à-dire les chutes et la paralysie supranucléaire du regard, 

devenaient clairement apparents [10].  Des examens oculomoteurs inadéquats pouvaient en partie 

expliquer la faible sensibilité de ces critères au début de l'évolution, mais aussi la variabilité des 

présentations cliniques [13, 16, 17, 18]. 

 

Par conséquent, plus récemment un groupe de travail sur la PSP representé par « l'International 

Parkinson and Movement Disorder Society (MDS) » a proposé une révision de critères NINDS-

SPSP fondée sur des preuves anatomopathologiques [19]. L’objectif de ce travail était, d’une part 

d'améliorer la détection clinique précoce de la PSP et de ses variants tout en maintenant la 

spécificité diagnostique élévée pour la PSP-RS et d’autre part d’obtenir une spécificité élevée par 

rapport aux diagnostics alternatifs (les autres syndromes parkinsoniens et la dégénérescence 

lobaire frontotemporale (DLFT)). Ainsi l’utilisation des nouveaux critères MDS-PSP pour la pratique 

clinique et la recherche a été proposée [19]. 

Parmi ces critères figurent quatre domaines fonctionnels principaux caractéristiques de la PSP : 

dysfonctionnement moteur oculaire [O], instabilité posturale [P], akinésie [A] et dysfonctionnement 

cognitif [C]. Pour chacun de ses axes cliniques, une stratification des niveaux présumés de certitude 

(1 [le plus élevé], 2 [moyen] et 3 [le plus bas]) a été établie conduisant ainsi aux differents niveaux 

de probablité de la pathologie (suggérée, possible et probable) [19] (tableau 3).  

 

Au cours des dernières années, il est devenu de plus en plus évident que les formes PSP-RS sont 

en réalité minoritaires et qu'il peut y avoir un chevauchement considérable avec les caractéristiques 

cliniques d’autres syndromes parkinsoniens atypiques et la maladie de Parkinson. Une étude 

récente portant sur 100 cas de PSP pathologiquement prouvés a révélé que seulement 24 % des 

cas présentaient un syndrome de Richardson. Plus de la moitié de ces cas autopsiques présentaient 

d’autres caractéristiques cliniques, d’où l’interêt d’avoir recours à des nouveaux critères [13].  

 

En effet, au cours de la dernière décennie, l'accumulation de preuves clinicopathologiques a conduit 

à la description de plusieurs syndromes cliniques associés à la pathologie PSP (Tableau 1) [12, 20, 

21]. En dehors du phénotype PSP-RS classique décrit ci-dessus, la PSP-parkinsonisme (PSP-P) 

se caractérise par une bradykinésie, une rigidité, des tremblements posturaux et parfois de repos, 

pouvant être asymétriques et au moins modérément sensibles au traitement par la lévodopa, ce qui 
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peut poser la question du diagnostic différentiel avec la maladie de Parkinson idiopathique. Cette 

présentation, qui concerne jusqu'à 30 % des patients atteints de PSP, évolue ensuite vers des 

troubles posturaux/de la marche, cognitifs et oculomoteurs décrits dans la PSP-RS. En raison du 

développement tardif de l'instabilité posturale, la maladie progresse plus lentement que la PSP-RS 

et le décès survient en moyenne 8 à 11 ans après le début de la maladie [21]. Une autre variante, 

connue sous le nom d'akinésie pure avec freezing de la marche (PSP-PAGF), se caractérise par 

l'apparition progressive de difficultés d'initiation à la marche, puis d’un freezing (enrayage cinétique 

lors de l’initiation de la marche ou des demi-tours), de troubles d’équilibre, d’élocution et d'écriture. 

Il n'y a pas de rigidité des membres (une rigidité axiale peut être observée), pas de tremblement, ni 

de troubles oculomoteurs cliniquement observables (en dehors de l’enregistrement en vidéo-

oculographie) ou cognitifs pendant les cinq premières années de la maladie. La dopa-thérapie 

substitutive est inefficace. La progression de la maladie se traduit par une aggravation des troubles 

de la posture et de la marche conduisant au confinement progressif au fauteuil roulant. Des troubles 

de la déglutition peuvent également survenir tardivement au cours de la maladie. Les fonctions 

cognitives sont rarement affectées. Le décès survient en moyenne 11 ans après le début des 

symptômes [21]. Les patients peuvent également présenter des caractéristiques du syndrome 

corticobasal (SCB, voir ci-dessous) donnant lieu au sous-type PSP-SCB. Cette variante est 

caractérisée par l'apparition progressive d'un syndrome parkinsonien asymétrique non dopa-

sensible, d'une dystonie et de symptômes sensitivo-moteurs complexes tels que l'apraxie des 

membres et les troubles sensoriels corticaux (héminégligence sensitive, astéréognosie).  Les 

troubles de la posture et de la marche surviennent chez la plupart des patients plus tardivement que 

dans le syndrome de Richardson [21]. 

D’autres formes plus rares ont été rapportées notamment cérébelleuses [3, 22-24], pouvant conduire 

à un diagnostic erroné d’atrophie multisystématisée (AMS) [25, 26], des formes avec atteinte 

oculomotrice initiale et prédominante (PSP-OM) [13] ou motrice pyramidale évocatrice de   sclérose 

latérale primitive (PSP-SLP) [27,28].  

Des variantes où les manifestations cognitives, comportementales et langagières constituent 

l'expression dominante au début de la maladie existent et seront décrites dans le paragraphe 3.3.2. 

 

Tableau 3 : Critères MDS-PSP [19] 

 Domaines fonctionnels 

Niveau de 
certitude 

Troubles 
oculomoteurs 

Instabilité posturale  Akinésie Troubles cognitifs 

Niveau 1 (O1) 
Ophtalmoplégie 
supranucléaire 
verticale  

(P1) 
Chutes à répétition 
dans les 3 années 

(A1) 
Troubles d’équilibre avec 
freezing dans les 3 années 

(C1) 
Aphasie primaire 
progressive non 
fluente +/- 
Apraxie de la parole 

Niveau 2 (O2) 
Diminution des 
vitesses des 
saccades verticales 

(P2) 
Abolition du reflexe 
postural au « pull test » 
avec chutes dans les 
trois années 

(A2) 
Syndrome parkinsonien 
akinéto-rigide à 
prédominance axiale et 
dopa-résistant 

(C2) 
Syndrome frontal 
cognitif et/ou 
comportemental 

Niveau 3 (O3) 
Ondes carrées, 
apraxie d’ouverture 
palpébrale 

(P3) 
Plus de deux pas en 
arrière au « pull test » 
dans les 3 années 

(A3) 
Syndrome parkinsonien +/- 
asymétrique +/- 
tremblement et dopa-
sensibilité 

(C3) 
Syndrome cortico-
basal 
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Les troubles moteurs dans le SCB 

 
Comme dit précédemment, le SCB peut être l’expression clinique de différentes maladies (dont la 

DCB et la MA). La DCB a été écrite pour la première fois par Rebeiz, Kolodny et Richardson en 

1967. 

La présentation classique du SCB est asymétrique et associe un syndrome parkinsonien, une 

apraxie, une posture dystonique et des myoclonies, plus fréquemment au niveau du membre 

supérieur qu'au niveau du membre inférieur [31]. Cependant, dans une revue récente de plus de 

400 cas de SCB pathologiquement prouvés, il semble que la dystonie ait été trouvée chez moins de 

40 % des patients bien qu'il s'agisse d'un des critères diagnostiques principaux [32]. L'instabilité 

posturale est également une des caractéristiques de la maladie bien que les chutes aient tendance 

à se produire à un stade plus tardif que dans la PSP. Le tremblement postural et/ou d'action est 

souvent irrégulier [33]. Les myoclonies focales réflexes peuvent se superposer au tremblement ou 

survenir isolément [31]. Comme dans la PSP, la rigidité et la bradykinésie ne sont pas dopa-

sensibles. Différentes manifestations cognitives et comportementales accompagnent les 

symptômes moteurs [34, 35]. Ces caractéristiques comportementales et/ou cognitives peuvent être 

l'expression dominante de la maladie (voir ci-dessous).  

 

Deux variantes motrices principales associées à la pathologie DCB (tauopathie) ont été décrites : la 

DCB-SCB qui correspond à la présentation classique de la maladie décrite par Rebeiz et ses 

collègues et le syndrome de DCB-PSP dans lequel les patients présentent une paralysie 

oculomotrice supranucléaire verticale, des chutes précoces dans les deux ans et un syndrome 

parkinsonien symétrique conduisant à un diagnostic clinique erroné de PSP [40]. 

Cependant, même avec ce spectre clinique élargi, ces critères n'ont pas réussi à améliorer de 

manière significative la sensibilité et la spécificité des critères diagnostiques de la DCB [45, 46]. 

 
3.3.2 Expression cognitive et/ou comportementale dans la PSP et la DCB 
 

Variants Frontaux 
 
Dans la PSP comme dans la DCB, les troubles psycho-comportementaux sont fréquemment décrits. 

Toutefois, les modifications du comportement sont variables, suggérant des mécanismes sous-

jacents et des bases neurales distincts. La diminution des activités auto-initiées (formes « 

apathiques ») semble plus fréquente que l'altération de la régulation des comportements instinctuels 

(formes « désinhibées ») [47-50]. Dans l'ensemble, ces troubles peuvent avoir des répercussions 

importantes sur l’autonomie, tout particulièrement l'apathie qui entraîne une réduction massive des 

prises d’initiative et des comportements guidés par un but. L'émoussement émotionnel et le retrait 

social sont courants. Le bilan neuropsychologique peut objectiver un syndrome dysexécutif 

associant des troubles de l’attention, de la mémoire de travail et des fonctions exécutives [51-54].  

Dans la PSP, une adhérence massive aux stimuli environnementaux associant un « grasping » du 

regard, une échopraxie ou une écholalie ont également été décrits [55]. On retrouve fréquemment 

des comportements persévératifs tels que la palilalie et les difficultés d’interruption d’un programme 

moteur en cours.  Dans ce contexte, le signe d’applaudissement est évocateur de la PSP [56] mais 

a également été rapporté dans la DCB [57]. Les patients PSP présentent souvent cette particularité 

d’être à la fois apathiques et impulsifs ce qui peut se manifester notamment lors de la prise des 

repas. 

Dans la PSP, le syndrome dysexécutif comportemental et/ou cognitif peut se développer dès le 

début de la maladie chez plus de 50 % des patients et être la principale expression clinique dans 20 
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% des cas [58]. Dans la DCB, l'apathie est présente chez environ 15 – 30 % des patients à la 

première visite et chez 50 % à la dernière, alors qu'une désinhibition est observée dans 20 % à 45 

% des cas selon le stade de la maladie [34, 38, 59]. De tels profils cliniques (PSP-F et DCB-F) 

posent la problématique du diagnostic différentiel avec le variant comportemental de la 

dégénérescence lobaire frontotemporale (DLFT) [60].  

 

Apraxie et troubles du schéma corporel 

 

L'apraxie est le symptôme le plus couramment associé à la DCB (mais aussi plus 

généralement au SCB) et peut parfois être difficile à détecter en présence d’un syndrome 

parkinsonien et/ou une dystonie sévère(s) [61]. Il s’agit le plus souvent d’une apraxie idéo-

motrice (apraxie de production). Elle touche tous les types de gestes (symboliques, pantomimes, 

sans signification, transitifs) qui sont mal exécutés en raison de perturbations dans l'organisation 

temporelle et spatiale du geste. Le patient sait ce qu’il doit faire mais ne sait plus comment le faire. 

En revanche, la reconnaissance des gestes est généralement conservée [53]. L’apraxie 

conceptuelle est nettement plus rare dans le SCB. L'apraxie mélokinétique (apraxie cinétique des 

membres) est une autre forme d'apraxie de production qui survient fréquemment dans le SCB dû à 

la DCB et à la PSP (PSP-SCB et DCB-PSP). Il s’agit d’une difficulté à effectuer des gestes fins avec 

l’extrêmité distale des membres. Les gestes sont lents et maladroits [62]. Elle survient au stade 

précoce du SCB et est moins fréquemment observée car les patients sont le plus souvent adressés 

lorsque l’apraxie s’est aggravée et généralisée en apraxie idéomotrice. Enfin, une apraxie bucco-

faciale a également été décrite et semble associée aux tauopathies [63]. 

La main capricieuse (qui exécute des gestes dont le patient n’a pas conscience) est fortement 

évocatrice d'un diagnostic de SCB lorsqu'elle se développe progressivement [64, 65]. Le 

phénomène de lévitation, bien que plus rarement observé, est un syndrome clinique étroitement 

apparenté. Enfin, les troubles du schéma corporel (négligence de l’espace personnel ou autotopo-

agnosie) sont occasionnellement retrouvés dans le SCB mais restent sous-évalués [67]. 

 

Troubles de la parole et du langage 

 

Plusieurs données récentes indiquent que dans la PSP ou dans la DCB les troubles progressifs et 

isolés du langage connus sous le nom d'aphasie primaire progressive (APP) peuvent inaugurer le 

tableau clinique. En particulier, une des trois variantes cliniques d'APP, l'aphasie primaire 

progressive non fluente (APPNF), caractérisée par une altération de la production verbale avec 

agrammatisme, est associée au plan neuropathologique à des inclusions tau positives, et peut être 

observée dans la DCB (APPNF-agrammatique) et la PSP (PSP-troubles de la parole et/ou du 

langage) [68-72]. L'apraxie de la parole (AP) reflète un déficit de la planification ou de la 

programmation des mouvements nécessaires à la production précise de sons et de mots. Elle est 

généralement associée à l'apraxie buco-faciale et peut également être retrouvée en particulier dans 

la PSP [73-74]. 

 

3.4 Confirmation du diagnostic/diagnostic différentiel 

 
En complément des évaluations cliniques, plusieurs outils paracliniques peuvent fournir des 

informations supplémentaires utiles pour le diagnostic de la PSP et du SCB, et surtout pour le 

diagnostic différentiel avec les autres pathologies neuro-évolutives à présentations cliniques 

similaires.  
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Dans ce chapitre, nous examinerons comment l’oculographie, les techniques de neuroimagerie et 

les biomarqueurs du LCR peuvent s’avérer utiles dans cette démarche diagnostique. 

 

3.4.1 La Neuroimagerie 
 

Bien qu’aucun aspect en neuroimagerie morphologique ou fonctionnelle ne soit entièrement 

spécifique, certains sont évocateurs du diagnostic. De plus ces examens permettent également 

d’écarter certains diagnostics différentiels tels qu’un état lacunaire ou une hydrocéphalie chronique 

de l’adulte ou de mettre en évidence des signes orientant plutôt vers d’autres syndromes 

parkinsoniens ou d’autres maladies neurodégénératives.  

 
► Imagerie morphologique 

 
IRM cérébrale 

 

L’aspect particulièrement évocateur de la PSP est l’atrophie du mésencéphale. Cette atrophie est 

responsable d’un aspect en colibri du mésencéphale et/ou de pingouin du tronc cérébral (atrophie 

du mésencéphale et volume normal de la protubérance) sur les coupes sagittales en T1. Un aspect 

en oreilles de Mickey, lié à l’atrophie du tegmentum et à la relative préservation des pédoncules 

cérébraux, est également possible sur les coupes axiales en T1 [75]. La specificité et la sensibilité 

du signe du colibri sont respectivement de près de 100 % et de 55 % pour distinguer la PSP et les 

autres syndromes parkinsoniens ou sujets sains [76]. Un index quantitatif intégrant les diamètres 

antéro-postérieurs du mésencephale et du pont mais aussi les tailles des pédoncules cérébelleux 

supérieurs et moyens a été développé mais n’apporte pas beaucoup plus au diagnostic que le simple 

ratio « taille du mésencéphale/taille de la protubérance ». Ce dernier est surtout intéressant dans 

les formes Richardson de PSP et nettement moins dans les formes moins typiques de PSP [77].  

 
 

 
 
Le SCB associe une préservation relative de la protubérance et du mésencéphale à une atrophie 

sévère des structures centrales et du cortex cérébral pariétal, asymetrique [78]. Il est également 

possible dans les SCB d’observer un hypersignal FLAIR du cortex et de la substance blanche sous-

jacente, une atrophie asymétrique d’un pédoncule cérébral et de la portion moyenne et postérieure 

du corps calleux [79]. 
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► Imagerie moléculaire 
 
TEP-FDG cérébrale 

Les patients atteints de PSP présentent généralement un hypométabolisme dans les régions 

frontales médianes et dans le tronc cérébral. Un hypométabolisme est également retrouvé dans les 

régions frontales supérieures et insulaires, ainsi que dans le noyau caudé [80]. 

Le pattern d’hypométabolisme dans le SCB est caractérisé par une distribution asymétrique et 

dissociée de l'absorption du radiotraceur. Un hypométabolisme est présent dans de nombreuses 

zones corticales, notamment le cortex fronto-pariétal et insulaire supérieur et dans les ganglions de 

la base ipsilatéraux au côté cérébral le plus atteint.  À l'inverse, un hypermétabolisme peut être 

observé dans le cortex et les ganglions de la base controlatéraux au côté le plus atteint [81-86].  

 

DaT-SPECT et TEP F-Dopa 

Il existe une dénervation dopaminergique visible sur le DaT-SPECT dans la PSP et le SCB, mais 

les seuls résultats du DaT-SPECT ou examen équivalent, ne permettent pas de distinguer de 

manière fiable les syndromes parkinsoniens dégénératifs [80]. La réalisation de cet examen n’est 

donc généralement pas indispensable au diagnostic mais peut se discuter dans les formes à 

expression cognitive initiale notamment des syndromes corticobasaux. 

 

Scintigraphie à la MIBG (méta-iodobenzylguanidine) 

Une diminution de la captation cardiaque du traceur MIBG est actuellement considérée comme un 

marqueur fiable du spectre des maladies à corps de Lewy (MCL) telles que la maladie de Parkinson 

(MP) et la démence à corps de Lewy (DCL), mais pas de la Maladie d’Alzheimer, ou des autres 

syndromes parkinsoniens dégénératifs ou iatrogènes [87]. La scintigraphie à la MIBG permet donc 

d’aider à différencier une PSP ou une DCB des maladies à corps de Lewy [88-91]. Toutefois, la 

distinction clinique entre ces affections est rarement problématique. 

 

D’autres examens d’imagerie fonctionnelle peuvent être réalisés dans le cadre de la recherche. Ainsi 

des traceurs permettant de visualiser et quantifier l’accumulation de protéines Tau sont en cours de 

developpement et, bien qu’imparfaits, permettront probablement dans le futur d’objectiver le fait 

qu’on se situe bien dans le cadre d’une Tauopathie et d’aider à préciser son type en fonction de la 

topographie des dépots [80]. 

 

3.4.2 Oculographie 
 

L'évaluation de la motricité oculaire est d’importance capitale dans la démarche diagnostique, car 

les troubles oculomoteurs constituent l'un des signes cardinaux de la PSP classique (syndrome de 

Richardson, PSP-RS). Les altérations des saccades oculaires verticales et de la poursuite oculaire 

lisse associées à la préservation du réflexe oculo-céphalique sont compatibles avec l'origine 

supranucléaire de l'atteinte oculomotrice. La paralysie de la verticalité du regard est facilement 

reconnaissable à l'examen clinique mais le plus souvent retrouvée dans les stades déjà avancés de 

la maladie [2]. Aux stades précoces, lorsque les symptômes cliniques sont subtils, les 

enregistrements des mouvements oculaires (vidéooculographie (VOG), électrooculographie (EOG)) 

sont particulièrement intéressants pour détecter plusieurs types d'anomalies. Une réduction des 

vitesses des saccades verticales est l’anomalie oculomotrice la plus spécifique du syndrome de 

Richardson [92]. Une légère diminution des vitesses des saccades horizontales peut également être 

observée dans ce syndrome [93]. Cependant, dans les présentations non-Richardson de la PSP, 

les vitesses des saccades verticales pourraient être normales, en particulier si les signes corticaux 



PNDS – Paralysie supranucléaire progressive et Syndrome corticobasal 

Centre de référence Démences Rares ou Précoces / Novembre 2022  
19 

 

(troubles du comportement, l'aphasie ou l'apraxie) prédominent [41, 58].  D'autres déficits moins 

spécifiques peuvent également être observés, tels que l’altération des anti-saccades (liée à une 

dysfonction corticale préfrontale), l’aspect saccadé de la poursuite oculaire lisse et la présence 

d’ondes carrées (traduisant un défaut de la stabilisation du regard).  

 

Dans le SCB, des anomalies oculomotrices infracliniques peuvent être identifiées sur les 

enregistrements oculomoteurs, telles que l’allongement des latences des saccades horizontales. Le 

retard de l’initiation des saccades horizontales est lié à une altération du contrôle automatique de 

l'attention spatiale observée après les lésions du cortex pariétal postérieur, et en particulier du 

champ oculaire pariétal, impliqué dans les saccades réflexives [92]. Une parésie supranucléaire du 

regard peut également être observée dans le SCB, mais généralement plus tardivement au cours 

de l’évolution. À l'inverse, un retard de l’initiation des saccades horizontales peut également être 

observé dans le SCB [33]. Lorsque les troubles cognitifs sont importants, l’interprétation de ces 

examens, qui nécessitent la coopération du patient, peut parfois être difficile. 

 
3.4.3 L’étude du LCR 

 

Depuis plusieurs années, la possibilité de doser dans le LCR les protéines impliquées dans le 

processus physiopathologique des maladies neurodégénératives (biomarqueurs du LCR) a donné 

un essor considérable au développement de nouveaux outils diagnostiques dans ces pathologies. 

Une augmentation des taux de protéines Tau et P-Tau et une diminution des taux de Aβ42 dans le 

LCR ont été proposées comme marqueurs diagnostiques pour différencier la MA des autres 

maladies neurodégénératives [94]. Actuellement, l’utilisation de ces biomarqueurs en pratique 

clinique est indiquée dans le diagnostic des formes atypiques de MA, telles que la MA à présentation 

non mnésique (SCB, aphasie, troubles neuro-visuels…) et/ou précoce et/ou en cas d’atypies 

évolutives [83]. A ce titre, la ponction lombaire est donc indiquée dans le cadre de la démarche 

diagnostique devant un SCB. 

Des travaux supplémentaires sont nécessaires pour d’une part, déterminer les biomarqueurs 

candidats les plus pertinents (ou leur association) pour la PSP et la DCB et d’autre part, améliorer 

leur standardisation pour permettre leur usage optimal en pratique clinique.  

 

3.4.4 Confirmation du diagnostic 

 

A ce jour, la certitude diagnostique ne peut être établie qu’avec l’analyse anatomopathologique du 

patient, en post-mortem (en dehors de la présence de biomarqueurs du LCR en faveur d’une MA 

dans le cas d’un SCB). 

Alors qu’il y a encore une vingtaine d’années, le terme DCB était utilisé devant tout patient présenant 

un SCB, le concept de DCB a considérablement évolué lorsqu'il est devenu évident que les 

caractéristiques cliniques initialement décrites pouvaient être associées à diverses pathologies et 

inversement, que les caractéristiques pathologiques initialement décrites pouvaient être retrouvées 

chez des patients présentant d'autres présentations cliniques.  

La PSP est associée à l’accumulation anormale de protéine Tau (tauopathie), à des agrégats ou 

pré-agrégats ou neurofibrillaires [95] alors que la DCB, également associée à l’accumulation 

anormale de protéine Tau, présente une gliose et un gonflement des corps cellulaires neuronaux 

achromatiques [29, 30].  

Il a été démontré que les symptômes du SCB prédisaient la pathologie de la DCB dans seulement 

24 à 56 % des cas et qu’à l'inverse, seuls 25 % des patients atteints de pathologie DCB avaient été 

cliniquement diagnostiqués comme ayant eu un SCB [37-38].  
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Par conséquent, le terme DCB est maintenant utilisé lorsque les caractéristiques pathologiques 

initialement décrites sont présentes ; et le terme SCB fait référence à la présentation clinique quelle 

que soit la pathologie sous-jacente [35]. Outre la pathologie DCB, le SCB a été associé à une variété 

de maladies dégénératives et non dégénératives telles que la PSP, la maladie d'Alzheimer, la 

démence frontotemporale avec syndrome parkinsonien, la maladie de Creutzfeldt-Jakob. Dans une 

étude neuropathologique récente, il a été trouvé que la pathologie sous-jacente la plus fréquente 

pour le SCB était la PSP plutôt que la DCB, mais que seulement 4 % des cas de PSP 

pathologiquement prouvés présentaient un SCB (PSP-SCB) [39]. Certaines caractéristiques 

cliniques peuvent aider dans une certaine mesure à prédire la pathologie sous-jacente. Par exemple, 

des myoclonies précoces et une perte de mémoire ont été associées à la pathologie Maladie 

d’Alzheimer [40].  

 
 

3.5 Evaluation de la sévérité/extension de la maladie/recherche de 

comorbidités/évaluation du pronostic   

 
La survie moyenne des patients atteints de la PSP est de 6-8 ans. Le décès survient généralement 

suite aux conséquences de chutes ou des troubles de déglutition. Les facteurs de mauvais pronostic 

sont l’âge, les chutes précoces et les troubles de la déglutition [96]. 

L’utilisation des échelles spécifiques permet le suivi évolutif et l’évaluation du pronostic en terme de 

survie. 

Parmi les différentes échelles utilisées on peut mentionner :  

 PSP Rating Scale (PSP RS), qui comporte 28 items, cotés de 0 à 4 et explore six domaines 

(les activités de la vie quotidienne, le comportement, l’atteinte bulbaire, l’atteinte 

oculomotrice, les signes moteurs (périphériques, axiaux) et l’équilibre) permettant d’établir 

un score de 0 à 100. Ces scores permettent de détérminer cinq stades de la maladie. Il s’agit 

d’une échelle de réalisation rapide (10 min). Une majoration moyenne de 10 points par an a 

été observée au cours de l’évolution de la maladie. Le score de cette échelle est corrélé au 

pronostic en terme de survie [97].  

 Parkinson Plus Scale (NNIPPS (Neuroprotection and Natural History in Parkinson's Plus 

Syndromes)-PPS). Il s’agit d’une échelle utilisable pour la PSP et l’AMS, qui comporte 83 

items cotés de 0 à 4 et explore 15 domaines permettant d’établir un score de 0 à 309. Elle 

présente de nombreux avantages par rapport à la PSP RS, notamment pour évaluer les PSP 

atypiques (hors PSP-RS). L’inconvénient majeur est le temps de passation long (30 à 45 

min). Un gain de 25 points par an a été corrélé à la survie [98]. 

 

Toutefois, il y a peu d’études cliniques qui se sont intéressées à la survie moyenne des patients 

ayant des formes non RS de la PSP. Un travail rétrospectif récent semble démontrer une survie 

moyenne des formes sous corticales (PSP-P, et PSP-PAGF) plus longue que celle des formes 

corticales et PSP-RS [99]. D’autres travaux sont nécessaires pour évaluer le pronostic selon le 

phénotype clinique, notamment en se basant sur les nouveaux critères cliniques. 

 

 

3.6 Annonce du diagnostic et information du patient  

 
L’annonce du diagnostic doit faire l’objet d’une consultation dédiée. Elle comprend l’explication du 

diagnostic, des caractéristiques évolutives de la maladie, la planification du suivi et du traitement, et 

des informations concernant les perspectives de recherche. Elle peut associer les différents 
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membres de l’équipe pluridisciplinaire, notamment les psychologues. Il est impératif d’informer le 

médecin traitant du patient, et notamment du pronostic et de la rapidité d’évolution afin d’anticiper la 

mise en place des aides. 

L’annonce du diagnostic de la PSP ou de SCB peut être responsable d’une souffrance 

psychologique dont la prise en compte fait partie intégrante de la prise en charge globale, pouvant 

justifier l’intervention d’un psychologue clinicien ou d’un médecin psychiatre. Au-delà de l’information 

médicale, l’entretien d’annonce réclame une écoute active et un accompagnement tenant compte 

des caractéristiques personnelles, socioprofessionnelles et environnementales du patient et de 

l’aidant. 

La présentation de l’association d’aide aux patients et aux familles est faite à cette occasion. 

 
 

3.7 Conseil génétique 

 

Les similitudes cliniques et anatomopathologiques (tauopathies) entre la PSP et la DCB ont 

été également retrouvées sur le plan génétique. Bien qu’il s’agisse de pathologies sporadiques dans 

la grande majorité des cas, des formes familiales des tauopathies ont été rapportées [100]. En 

particulier, des mutations du gène de la protéine Tau associée aux microtubules (MAPT), sur le 

chromosome 17, ont été retrouvées dans les DFT associées à un syndrome parkinsonien qui 

peuvent parfois prendre l’apparence de la PSP-RS [101]. En dehors de ces formes 

« monogéniques », il a été prouvé qu’un polymorphisme génétique spécifique prédispose à la 

maladie. En particulier, l'haplotype H1 du gène MAPT est un facteur de risque à la fois pour la PSP 

et la DCB [98]. 

D’autre part, certaines mutations non associées à la protéine Tau et habituellement retrouvées 

dans les formes familiales des DFT, sont responsables de phénotypes PSP ou DCB « like » en 

particulier celles qui concernent le gène de la progranuline et les expansions de C9orf72 [103-104]. 

Il est utile de réaliser un dosage de la progranuline plasmatique chez tous les patients ayant un SCB 

lorsque les biomarqueurs de la Maladie d’Alzheimer dans le LCR sont normaux, même dans les 

formes apparemment sporadiques, car un SCB est le phénotype inaugural d’environ 15 % des 

porteurs de mutations progranuline (et 10 % des porteurs de mutation progranuline sont des cas 

apparemment sporadiques). Si le dosage est abaissé, il doit être complété par une analyse 

moléculaire qui seule permet de confirmer, ou non, la présence d’une mutation progranuline. 

Enfin, le caractère familial et l’apparition précoce (généralement avant 50 ans) des troubles 

neurologiques associant l’ophtalmoparésie supranucléaire verticale, les déficits cognitifs et des 

symptômes cérébelleux doit faire rechercher une maladie Niemann-Pick de type C (maladie 

métabolique lysosomiale de transmission autosomique récessive) [105].  

Au vu de l’ensemble de ces éléments, proposer un conseil et une recherche génétique 

systématique n’est pas justifié en cas de PSP ou de SCB de survenue sporadique. En revanche, 

l’identification d’une histoire familiale d’un de phénotypes cliniques de PSP ou de SCB, ou d’une 

autre maladie neurodégénérative peut justifier que ce point soit abordé en consultation avec le 

patient et sa famille. Cette information génétique doit intervenir dans un second temps après 

l’annonce du diagnostic clinique.  

Si le patient (ou son représentant légal) le souhaite, une consultation de génétique et un 

diagnostic génétique peuvent être proposés. Les informations concernant la possibilité de 

rechercher une cause génétique, la probabilité d’en identifier une selon le phénotype et les 

antécédents familiaux, les conséquences pour le patient et sa famille doivent être expliquées avant 

la réalisation du test génétique, en respectant un délai de réflexion et le droit « de ne pas savoir » 

selon le souhait du patient (ou de son représentant).  
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L’analyse génétique pourra être proposée selon les cas, en particulier en cas d’antécédents 

familiaux de pathologies du spectre DFT/syndrome parkinsonien/SLA, d’âge de début précoce 

(avant 50 ans), d’atypies cliniques ou lorsque les biomarqueurs LCR de la maladie d’Alzheimer sont 

normaux en cas de SCB.  Un diagnostic génétique implique également une prise en charge familiale. 

Un conseil génétique et un test présymptomatique peuvent être proposés aux apparentés à risque 

qui en formulent le souhait. 

 

4 Prise en charge thérapeutique  
  

4.1 Objectifs  

 

Les objectifs de la prise en charge thérapeutique sont : 

- Informer le patient et sa famille sur la maladie, ses symptômes moteurs et non moteurs (dont 

cognitivo-comportementaux) et les traitements disponibles.  

- Assurer le suivi des traitements et la gestion de leurs effets indésirables. 

- Prévenir les complications de la maladie 

o Mettre en œuvre les mesures de prévention des chutes (prise en charge 

kinésithérapique, aides matérielles, adaptations ergonomiques du domicile, maintenir 

voire augmenter le niveau d’activité physique). 

o Prévenir la douleur et les positions/postures vicieuses. 

o Maintenir les fonctions de communication. 

o Prévenir les fausses routes, la dénutrition et anticiper les actes de suppléance 

nutritionnelle. 

- Apporter un soutien psychologique aux patients et à leurs aidants. 

- Apporter une aide aux démarches de mise en place d’aides humaines et/ou matérielles au 

domicile, adaptées au handicap et renseigner les patients et leurs aidants sur les séjours 

envisageables pour un répit de l’aidant. 

- Informer des solutions de recours aux soins de support et palliatifs, possibles dans le cours 

évolutif de la maladie, ainsi que de l’intérêt des directives anticipées. 

 

4.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination) 

 
La prise en charge des patients est multidisciplinaire. 

Elle implique le médecin généraliste, le neurologue (libéral de proximité et hospitalier), les médecins 

spécialistes appropriés (médecins MPR, gériatres, nutritionnistes, psychiatres, ORL, 

ophtalmologues, urologue), les professionnels paramédicaux (kinésithérapeute, orthophoniste, 

ergothérapeute, diététicien, psychologue, orthoptiste) et les professionnels du secteur médico-social 

(dont assistance sociale). 

La prise en charge est coordonnée par le neurologue référent, au mieux d’un centre de référence 

ou de compétence de la PSP/SCB, et le médecin généraliste.  

Avec l’évolution, la mise en place d’aides humaines est indispensable, pour compenser la perte 

d’autonomie du patient et soulager l’aidant. Ces aides peuvent comporter une prise en charge par 

infirmiers, aide-soignants, auxiliaires de vie, et un portage des repas. Une demande d’aides 

financières, techniques et humaines via les démarches réalisées avec l’aide de l’assistante sociale 

doit être proposée. 
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Les infirmiers interviennent à domicile pour la réalisation des soins selon la prescription médicale, 

ainsi que dans la relation d’aide, d’accompagnement et d’éducation thérapeutique du patient et de 

son entourage, en fonction des organisations locales du parcours de soin. 

La prise en charge psychologique du patient et de ses aidants, à visée de soutien, est recommandée 

dès le stade débutant de la maladie et tout au long de l’évolution, par un psychologue clinicien 

spécifiquement formé. 

La prise en charge kinésithérapique et orthophonique du patient doit être initiée précocément. 

L’intervention d’un ergothérapeute peut également apporter un bénéfice en particulier pour 

l’adaptation du domicile. 

Les décisions concernant l’introduction, la limitation et l’arrêt des techniques de suppléance 

nutritionnelle justifient de proposer au patient et à ses aidants de rencontrer des équipes de soins 

de support et de soins palliatifs, fixes ou mobiles, intégrées dans la continuité du parcours de soins, 

afin de les aider à délibérer dans le respect de leur capacité décisionnelle. Les rencontres avec ces 

équipes permettent d’anticiper leur intervention en situation de fin de vie. La formalisation de 

directives anticipées à un stade où le/la patient(e) peut les exprimer est fortement conseillée.  

 

4.3 Prise en charge thérapeutique (pharmacologique et autres) 

 
Plusieurs spécialités pharmaceutiques mentionnées dans ce PNDS pour la prise en charge 

thérapeutique de la PSP et de la DCB sont utilisées dans une indication ou des conditions 

d’utilisation non prévues dans l’AMM. 

 

Il est rappelé que : 

 la prescription de la spécialité est possible1, en l'absence d'alternative médicamenteuse 

appropriée, si l'indication (ou les conditions d'utilisation) a(ont) fait l'objet d'une recommandation 

temporaire d'utilisation (RTU) ou si le prescripteur juge indispensable, au regard des données 

acquises de la science, le recours à cette spécialité pour améliorer ou stabiliser l'état clinique du 

patient. 

Dans ce cas : 

o le patient doit être informé du caractère hors AMM de la prescription, « de l’absence 

d’alternative médicamenteuse appropriée, des risques encourus et des contraintes et 

bénéfices susceptibles d’être apportés par le médicament », des conditions de prise 

en charge par l’assurance maladie ; 

o la mention "Prescription hors autorisation de mise sur le marché” doit figurer sur 

l’ordonnance ;  

o la prescription doit être motivée dans le dossier médical du patient ; 

 l’Agence nationale de sécurité du médicament et des produits de santé (ANSM) peut s’appuyer 

sur le PNDS pour élaborer une RTU de la spécialité dans l’indication hors AMM, s’il n’existe pas 

d’alternative médicamenteuse appropriée2. 

 

La spécialité peut faire l’objet d’une prise en charge ou d’un remboursement par l’assurance maladie 

dans l’indication hors AMM, à titre dérogatoire et pour une durée limitée, après avis de la HAS, à 

condition qu’elle ait fait l’objet au préalable d’une RTU et que son utilisation soit indispensable à 

l'amélioration de l'état de santé du patient ou pour éviter sa dégradation3 . 

                                            
1 Article L. 5121-12-1 du code de la santé publique 
2 Article L. 5121-12-1 du code de la santé publique 
3 Article L. 162-17-2-1 du code de la sécurité sociale (CSS) 
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Il n’existe pas, à ce jour, de traitement curatif ni neuroprotecteur de la PSP/SCB. La prise en charge 

des patients atteints de PSP ou de SCB est souvent difficile et décevante, en raison de l’étendue et 

de la sévérité des lésions, rendant compte de la variabilité et de la complexité des signes cliniques. 

Des agents actifs sur de nombreux neurotransmetteurs ont été testés, la plupart ayant montré des 

résultats négatifs. Les traitements utilisés actuellement ont des effets limités et uniquement 

symptomatiques. Leur recours est essentiellement basé sur l’expérience de leur utilisation dans la 

maladie de Parkinson, d’études non contrôlées, ou d’avis d’experts. 

 

4.3.1 Prise en charge du syndrome parkinsonien segmentaire 
 

Le syndrome parkinsonien de la PSP et du SCB est souvent peu dopa-sensible. Si présent, un 

traitement dopaminergique doit néanmoins être proposé. 

 

 La lévodopa ou L-dopa : La lévodopa (associée à un inhibiteur de la dopadécarboxylase 

périphérique – la carbidopa ou le bensérazide) est utilisée en première intention en cas de 

syndrome parkinsonien segmentaire. Dans la PSP, la plupart des études ont montré que si 

un bénéfice de ce traitement existe chez 1/3 des patients, en particulier dans la PSP-P, il est 

faible et souvent transitoire [106]. La dose moyenne de lévodopa recommandée est de 900 

à 1200 mg par jour si la tolérance le permet. [106]. Si le traitement est peu efficace et/ou mal 

toléré, il doit être réduit à la dose minimale tolérée apportant un bénéfice moteur. Les formes 

LP ne sont pas recommandées. Les dyskinésies dopa-induites sont rares. La lévodopa 

n’améliore pas l’instabilité posturale, ni les chutes.  

Dans le SCB, le syndrome parkinsonien n’est amélioré que chez 20- % des patients et souvent de 

façon minime et transitoire. 

 Les agonistes dopaminergiques, les inhibiteurs de la monoamine-oxydase B (I-MAO B) et 

les inhibiteurs de la catéchol-O-méthyltransférase (I-COMT) : Les agonistes 

dopaminergiques, les I-MAO B et les I-COMT ne sont pas recommandés. Ils n’améliorent 

pas les symptômes moteurs et sont souvent mal tolérés sur le plan cognitivo-comportemental 

[107]. L’apomorphine par voie sous-cutanée n’est pas recommandée. 

 

 Les agents non dopaminergiques : Aucun autre agent que dopaminergique n’est 

actuellement recommandé dans la prise en charge du syndrome parkinsonien segmentaire 

dans ces maladies, en l’absence de bénéfice moteur suffisant et d’un profil de tolérance 

souvent médiocre. 

 Dans la PSP, une amélioration modérée des symptômes moteurs a été rapportée avec les 

antidépresseurs tricycliques dans des études contrôlées randomisées en double aveugle sur 

un petit nombre de patients, notamment l’amitriptyline. Leur utilisation n’est toutefois pas 

recommandée en raison de leurs propriétés anticholinergiques [108].  

 Dans la PSP, le zolpidem administré au coucher à la dose de 5 mg a montré une amélioration 

des mouvements oculaires et des symptômes moteurs dans une étude en double aveugle 

contre placebo chez un petit nombre de patients, mais le bénéfice était minime et transitoire 

[109]. Sa prescription n’est pas recommandée en raison de ses effets secondaires dans cette 

population (somnolence et augmentation du risque de chutes). La gabapentine à la dose de 

900 mg/j a montré une amélioration des performances des anti-saccades dans une étude, 
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mais sans amélioration des symptômes moteurs [110]. Sa prescription n’est pas 

recommandée. 

 Le riluzole, évalué dans un essai clinique en double aveugle contre placebo, ayant inclus 

362 patients atteints de PSP, n’a pas démontré de différence significative sur la survie à 36 

mois comparé au placebo [111]. Sa prescription n’est pas recommandée. 

 La chirurgie de stimulation cérébrale profonde n’est pas indiquée. 

 La kinésithérapie a sa place dans la prise en charge du syndorme parkinsonien par des 

moyens actifs : travail de la mobilité/assouplissements, contrôle moteur avec feedback visuel 

et activité physique générale afin de maintenir les amplitudes articulaires passives et actives 

et les activités fonctionnelles du patient autres que les classiques équilibre et marche. 

 
4.3.2 Prise en charge des troubles posturaux et de l’équilibre  
 
A ce jour, aucun traitement n’a fait la preuve d’une efficacité dans la prise en charge symptomatique 

des troubles posturaux et de l’équilibre dans la PSP/SCB. Les traitements dopaminergiques 

n’améliorent pas ou peu la rigidité ou l’akinésie axiale et n’améliorent pas l’instabilité posturale ni les 

troubles de la marche et de l’équilibre. Dans la PSP, des études en ouvert sur un petit nombre de 

patients montrent un bénéfice possible de l’amantadine, un antagoniste glutamatergique, sur 

l’instabilité posturale et le freezing chez certains patients [112]. Ce traitement peut être essayé à la 

dose initiale de 50 à 100 mg par jour et augmenté par paliers hebdomadaires ou toutes les deux 

semaines jusqu’à la dose de 400 mg par jour si la tolérance le permet [113]. Les principaux effets 

secondaires sont la confusion, les hallucinations, les œdèmes périphériques et un livedo réticulaire. 

En cas d’échec, le traitement doit être arrêté progressivement. Aucun bénéfice de ce traitement n’a 

été décrit dans le SCB [114].  

Débuter la kinésithérapie précocement est recommandé pour améliorer la marche, l'équilibre et 

éviter les chutes. L'entraînement sur tapis roulant avec soutien du poids du corps, l'entraînement à 

la marche assistée par un robot et l'entraînement au mouvement guidé par la musique peuvent être 

bénéfiques au début de la PSP pour améliorer la marche et l'équilibre [115]. 

 

4.3.3 Prise en charge de la dystonie des membres 
 
Le baclofène et les benzodiazépines peuvent être utilisés dans la prise en charge de la dystonie 

dans la PSP/SCB, mais le bénéfice est souvent mineur. Pour le baclofène, il peut être proposé à la 

dose initiale de 5 mg/jour puis majoré progressivement jusqu’à 10 mg deux fois par jour, selon la 

tolérance. Parmi les benzodiazépines, un des traitements les plus utilisé est le clonazépam à la dose 

initiale de 0,25 mg/jour qui peut progressivement être majoré jusqu’à 3 mg/jour selon la tolérance. 

Les traitements anticholinergiques ne sont pas recommandés en raison de leur mauvais profil de 

tolérance [113]. 

 

La toxine botulinique peut être utilisée dans la prise en charge des dystonies cervicales pour 

améliorer la posture, les douleurs et dans la prise en charge des dystonies faciales (blépharospasme 

et « apraxie d’ouverture des paupières » dans la PSP). Elle peut être utilisée pour réduire les 

postures dystoniques des membres, l’objectif n’étant pas un bénéfice fonctionnel, mais un 

soulagement de la douleur si elle existe, et une facilitation du travail des aidants pour la toilette et 

l’habillage, l’installation au fauteuil, les transferts ou la mise en place d’une orthèse. Son efficacité 
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est supérieure à celle des traitements médicamenteux à visée myorelaxante mais nécessite souvent 

de fortes doses [116]. 

 

Les effets potentiels de la kinésithérapie pour la dystonie ne sont pas démontrés. Même si la 

littérature n’apporte pas de preuves suffisantes pour recommander une stratégie de kinésithérapie 

spécifique pour traiter la dystonie dans la PSP ou le SCB [117], des exercices de mobilisation 

passive peuvent contribuer à limiter la douleur et certaines positions vicieuses. 

 

L’utilisation d’orthèses des membres et des mains peut être proposée en complément d’exercices 

passifs d'amplitude de mouvement et des injections de toxine botulinique. Les patients présentant 

une PSP avec rétrocolis ne tolèrent généralement pas une orthèse rigide. Un antécolis lié à une 

dystonie et non pas à un déficit musculaire des muscles extenseurs de la tête peut justifier l’utilisation 

d’un collier dur ou souple [118]. Cette utilisation doit toutefois être ponctuelle afin de ne pas risquer 

d’affaiblir les extenseurs du cou par non sollicitation. 

 
4.3.4 Prise en charge des myoclonies (dans le SCB) 
 

Les myoclonies, fréquentes chez les patients ayant un SCB, peuvent être traitées de façon 

symptomatique par les benzodiazépines (par exemple du clonazépam à débuter à 0,5 mg/jour mais 

qui nécessite souvent pour être efficace une majoration importante des doses, pouvant aller jusqu’à 

6 mg/j si le patient le tolère), le lévétiracétam, l’acide valproïque, le piracétam ou la gabapentine 

[119] sur avis neurologique. Le myoclonus est toutefois le plus souvent pharmaco-résistant.  

 

4.3.5 Prise en charge des troubles oculomoteurs, du blépharospasme et de l’apraxie 

d’ouverture des paupières 

 
Les troubles oculomoteurs des patients ayant une PSP ne sont pas améliorés par la lévodopa. Une 

amélioration des mouvements oculaires et des performances aux anti-saccades ont été décrites 

sous zolpidem et gabapentine respectivement mais l’effet était transitoire et la tolérance modérée 

[109-110]. Des prismes peuvent être proposés en début de maladie si le patient rapporte une vision 

floue ou dédoublée. L’efficacité de la rééducation orthoptique n’est pas clairement démontrée. 

Certains patients peuvent présenter un blépharospasme (se manifestant par un clignement excessif 

et involontaire des yeux) ou une apraxie d’ouverture des paupières (incapacité à soulever les 

paupières du fait d’une hypertonie de l’orbiculaire des paupières). L’exposition à une lumière vive 

peut favoriser le blépharospasme et conduire certains patients à adopter le port de lunettes à verres 

teintés. Le blépharospasme et l’apraxie d’ouverture des paupières peuvent être pris en charge par 

des injections de toxine botulinique au niveau des paupières (en préseptal et prétarsal), avec une 

efficacité de durée variable de 3 à 6 mois [116]. Des aides au releveur de paupière (béquilles fixées 

sur les montures des lunettes) et des dispositifs en silicone fixés sur la monture et stimulant les 

paupières peuvent être utilisés [120]. 

 

La sécheresse oculaire peut amener à une kératite dont la prévention peut être réalisée au moyen 

de compresses humides chaudes, en évitant de s‘exposer à une ventilation, l’utilisation de lunettes 

de protection et des larmes artificielles [121]. 
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4.3.6 Prise en charge de la dysarthrie, dysphonie, des troubles de la déglutition et 

de l’hypersialorrhée  

 

►  Dysarthrie et dysphonie 

 

Les troubles de la voix et de la parole peuvent être pris en charge au moyen d’une rééducation 

orthophonique. Les objectifs de la prise en charge aux premiers stades de la maladie sont axés sur 

le maintien de l'intelligibilité de la parole. La méthode Lee Silverman Voice Treatment (LSVT®) a 

montré son efficacité chez les patients atteints de PSP en ciblant l'augmentation du volume sonore 

[122]. Cette technique n’a pas été étudiée dans le SCB. Lorsque la communication devient trop 

difficile, l’orthophoniste aide à mettre en place un mode de communication approprié (exemple : 

tableau de désignation, planche alphabet, système de synthèse vocale…). 

► Troubles de la déglutition 

 

La rééducation orthophonique constitue une prise en charge importante des troubles de la déglutition 

qui peuvent survenir avec l’évolution de la maladie et dont les complications sont susceptibles de 

mettre en jeu le pronostic vital. Ceux-ci sont suspectés devant : des blocages alimentaires 

pharyngés avec nécessité de déglutir plusieurs fois pour évacuer le bol alimentaire, une toux à la 

prise des aliments ou liquides évoquant une fausse route, un encombrement pharyngé salivaire (voix 

"graillonnante"), des épisodes infectieux pulmonaires à répétition, des épisodes fébriles inexpliqués, 

une perte de poids (mesurer l'IMC et la vitesse de perte de poids).  

Des troubles du comportement alimentaire peuvent constituer un élément aggravant chez les 

patients atteints de PSP (prise alimentaire trop rapide, morceaux trop volumineux). L’orthophoniste 

peut intervenir auprès de ces patients, sur prescription médicale. Le rôle de l’orthophoniste consiste 

en la réalisation d’un bilan de la déglutition et des fonctions oro-myo-faciales afin de déterminer 

précisément les difficultés du patient et d’élaborer un programme rééducatif adapté. Il s’agit de 

mettre en place des exercices visant à maintenir au mieux les capacités du patient tout en s’assurant 

de ne pas engendrer une fatigue musculaire trop importante. Lorsque les troubles de la déglutition 

deviennent trop importants, des adaptations alimentaires peuvent être réalisées. Il peut s’agir du 

recours aux boissons gazeuses et fraîches ou encore l’épaississement des liquides à l’aide de 

poudres épaissisantes. Depuis Janvier 2021, certaines poudres épaissisantes sont remboursées 

sur prescription médicale. Par ailleurs, lorsque les troubles de la déglutition concernent la prise des 

solides, le recours aux textures mixées (IDDSI 4 (International Dysphagia Diet Standardisation Initiative)) 

est nécessaire. La désignation des textures fait d’ailleurs l’objet d’une standardisation 

internationnale qu’il convient d’utiliser afin d’harmoniser nos pratiques et de sécuriser la 

communication entre les différents intervenants [123]. Boire à la paille est une possibilité notamment 

en cas d’incontinence de la cavité buccale mais sa mise en place devra nécessiter une vigilance des 

professionnels et de l’entourage afin de ne pas majorer le risque de fausse route. En cas de risque 

de fausse route trop important, adopter une posture de tête légèrement inclinée en avant permettra 

de protéger les voies aériennes supérieures. D’une manière générale, le bilan orthophonique de la 

déglutition ne se suffit pas à lui-même et il est important de le compléter par une évaluation 

instrumentale de la déglutition réalisée par un médecin (nasofribroscopie et vidéoradioscopie). 

L’apparition d’une dénutrition peut également nécessiter une prise en charge diététique. 

Dans certains cas, si les apports énergétiques quotidiens sont insuffisants et que la déglutition 

expose à un risque de fausse route important, une discussion pluridisciplinaire peut avoir lieu entre 

le patient, sa famille, le médecin généraliste, et le neurologue concernant la possibilité de mise en 

place d’une gastrostomie. Une étude rétrospective sur un petit nombre de patients n’a pas montré 
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de bénéfice en terme de survie de la pose d’une gastrostomie [124]. La décision doit donc se faire 

au cas par cas, et avec l’objectif d’une amélioration du confort de vie du patient. Une évaluation de 

l’état général du patient est par ailleurs indispensable. Un avis auprès d’une équipe de soins palliatifs 

peut être sollicité pour aider à la décision. 

 

►  Hypersalivaton 

 

L’hypersalivation peut gêner la parole et la déglutition. Un traitement local par injection de toxine 

botulinique dans les glandes salivaires [125] doit être privilégié en l’absence de trouble de la 

déglutition. L’opérateur peut être guidé par échographie. L’efficacité de l’injection peut être de 3 à 6 

mois. En cas de refus du patient, peuvent être alternativement proposés des traitements 

anticholinergiques comme la scopolamine transdermique et l’atropine sublinguale. Leurs bénéfices 

sont variables et peuvent s’associer à des effets secondaires comme une somnolence, une 

confusion, des hallucinations, des vertiges, une constipation et des épisodes de rétention urinaire. 

4.3.7 Prise en charge des troubles psycho-comportementaux et cognitifs 

 
La prise en charge des troubles cognitifs et comportementaux dans la PSP et le SCB n’est pas 

codifiée. Elle doit être individualisée et adaptée aux symptômes que présentent le patient. Bien 

qu’aucune approche n’ait formellement été testée dans la PSP et le SCB, des recommandations 

générales relatives aux troubles cognitifs peuvent s’appliquer : installation d’une routine quotidienne, 

utilisation d’un agenda quotidien, réalisation d’une activité physique, suivre un régime alimentaire 

sain, maintenir un sommeil correct, maintenir des relations sociales, simplification des règles aux 

jeux appréciés par le patient [126]. Une prise en charge psychologique est recommandée à la fois 

en direction du patient et de ses aidants afin de dépister des troubles anxieux, dépressifs et des 

signes d’épuisement de l’entourage.  

►  Troubles psycho-comportementaux 

 

Concernant la dépression et l’apathie, il n’existe aucun essai thérapeutique dans le domaine de la 

PSP/SCB. Distinguer syndrome dépressif et apathie est important afin d’éviter d’introduire un 

traitement antidépresseur qui ne sera pas efficace sur l’apathie. Toutefois, les ISRS (Inhibiteurs 

Sélectifs de la Recapture de la Sérotonine) peuvent améliorer la labilité émotionnelle et l’impulsivité, 

même en l'absence de dépression et souvent à des doses plus faibles que celles habituellement 

utilisées pour traiter la dépression [127]. Les antidépresseurs tricycliques sont peu prescrits en 

raison de leurs propriétés anticholinergiques qui, malgré un effet bénéfique sur l’hypersalivation, 

peuvent être à l’origine d’une somnolence, d’une majoration de la constipation ou des épisodes de 

rétention urinaire. 

Il convient dans un premier temps de rechercher et d’éliminer toute cause intercurrente en cas 

d’aggravation de ces symptômes tels qu’une infection, des troubles hydro-électrolytiques, un 

hématome intracrânien, une insuffisance rénale, hépatique ou cardiorespiratoire décompensée, un 

globe urinaire chez un patient alité, une iatrogénie. Concernant ce dernier point, le traitement 

dopaminergique parfois prescrit dans le but d’améliorer les symptômes moteurs peut contribuer à 

une hypersomnolence et à des troubles comportementaux [107]. Il convient alors de réduire le 

dosage voire d’arrêter le traitement si nécessaire. 

Les troubles du comportement de type agitation ou délire sont rares chez le patient avec PSP/SCB. 

En revanche, les patients peuvent présenter une irritabilité voire des réactions d’aggressivité verbale 

ou physique. Devant le risque majeur d’aggravation du syndrome parkinsonien, le recours à un 
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traitement antipsychotique doit être évité le plus possible. Seule l’utilisation d’un neuroleptique 

atypique (clozapine ou quétiapine) peut être indiqué et introduit par le neurologue ou le psychiatre 

hospitalier, après évaluation de la balance bénéfice/risque. La prescription de clozapine nécessite 

la réalisation d’un électrocardiogramme et d’une numération formule sanguine avant la mise en route 

du traitement et la surveillance de la numération des globules blancs une fois par semaine pendant 

18 semaines puis une fois par mois pendant toute la durée du traitement (risque d’agranulocytose 

de 0,5 %). 

►  Troubles cognitifs 

 

Aucun traitement médicamenteux n’a montré son efficacité dans les troubles cognitifs (attentionnels, 

mnésiques et exécutifs) que peuvent présenter certains patients [127]. Une rééducation et/ou 

réadaptation guidée par une neuropsychologue ou une orthophoniste peut être proposée. Comme 

détaillés précédemment, des troubles du langage peuvent être présents dans la PSP et le SCB. Ils 

nécessitent une prise en charge orthophonique centrée sur le langage, en complément des 

exercices centrés sur la voix, l’articulation et la déglutition. Des exercices pour utiliser le geste 

peuvent venir soutenir l'efficacité de la communication. Une des caractéristiques cognitivo-

comportementale de la PSP est le trouble attentionnel et la lenteur de traitement de l’information. Il 

est nécessaire de laisser au patient le temps de traiter l’information et éviter la double tâche. Des 

troubles de la réalisation des gestes (apraxie) peuvent s’installer et handicaper le patient dans son 

quotidien, y compris dans la réalisation de gestes élémentaires simples comme manger, se laver ou 

s’habiller. Aux premiers stades, une prise en charge multidisciplinaire parait importante, associant 

la kinésithérapie (thérapie en miroir, tâches forcées bimanuelles, exercices de répétition voire 

exercices médiés par le jeuvidéo) [128, 129], l’ergothérapie et l’intervention de psychomotriciens si 

cela peut être proposé aux patients. Au-delà d’une rééducation motrice, l’adaptation du domicile et 

des outils d’aide à la réalisation des tâches de la vie quotidienne peuvent améliorer le confort et la 

qualité de vie du patient et de l’entourage. Toutefois, ces stratégies de réadaptation ne procurent 

généralement pas de bénéfices durables. 

 

4.3.8 Prise en charge des symptômes urinaires et de la constipation 

 
Avant d'initier tout traitement, il est important de colliger les médicaments concomitants susceptibles 

d’influencer les symptômes urinaires, tels que les diurétiques, les anticholinestérasiques (pour la 

démence) ou les anticholinergiques, et d’exclure une hypertrophie prostatique chez l’homme [130]. 

Prendre avis auprès d’un urologue : faire réaliser des tests urodynamiques et/ou rechercher un 

résidu post mictionnel peuvent permettre d’offrir à chaque patient le traitement le plus adapté.  

 

Aucun traitement n’a spécifiquement été étudié chez les patients atteints de PSP ou DCB. Les alpha-

bloquants (ex : tamsulosine, alfuzosine, silodosine) agissent pour favoriser la vidange vésicale en 

relaxant les muscles lisses du col de la vessie et de la prostate mais peuvent être pourvoyeurs 

d’hypotension orthostatique et chutes [131]. Les antagonistes des récepteurs muscariniques 

choninergiques (ex : solifénacine, oxybutynine, toltérodine, fésotérodine) sont efficaces pour le 

traitement des urgences urinaires [132]. Seul le trospium a moins d’effets indésirables centraux du 

fait d’un faible passage de la barrière hémato-encéphalique [133]. Enfin, les agonistes bêta-3-

adrénergiques comme le mirabégron (hors AMM) sont une alternative aux anticholinergiques avec 

une bonne tolérance chez les patients ayant des troubles cognitifs [134]. 
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Sur le plan non médicamenteux, la neurostimulation transcutanée du nerf tibial postérieur (réalisée 

en autonomie par le patient au domicile ou avec l’assistance d’un aidant) peut réduire les urgences 

urinaires et la fréquence des mictions sans effet indésirable. Il peut être proposé au patient certaines 

règles hygiéno-diététiques. Pour limiter l’hyperactivité vésicale, il est conseillé d’éviter la prise de 

caféine et l’alcool [130]. Pour lutter contre les épisodes de nycturie, il est conseillé, après avoir 

éliminé une cause secondaire (syndrome d’apnées du sommeil, oedèmes des membres 

inférieurs…), de limiter l’apport hydrique en soirée, de vidanger complètement la vessie avant d’aller 

se coucher, éventuellement de porter des bas de contention en fin de journée et de relever la tête 

du lit pour réduire la perfusion rénale en cas de présence d’oedèmes des membres inférieurs [135]. 

Le port d’étui pénien peut être proposé la nuit pour éviter les levers répétés et éviter les chutes.  

La rééducation périnéale [136] pourrait améliorer les symptômes mais est souvent difficile à réaliser 

dans le contexte de la PSP et de la DCB.  

 

La constipation est quant à elle un symptôme fréquent dans la PSP, affectant environ 7 sujets sur 

10 [137]. Aucune étude n’a évalué spécifiquement la prise en charge de la constipation chez les 

patients atteints de PSP et SCB. Toutefois, la prise en charge globale repose sur l’augmentation de 

la ration en fibres (jusqu’à 15 - 40 g de façon progressive pour limiter la survenue des flatulences et 

des ballonnements), la prise de laxatifs et la diminution des traitements concomitants favorisant la 

constipation (ex : antalgiques opioïdes, tramadol, codéine, tricycliques, inhibiteurs de la pompe à 

protons…). Pour optimiser le choix des thérapies proposées, il est important de différencier la 

constipation terminale (difficulté d’exonération) de la constipation de transit. Parmis les laxatifs 

osmotiques (prescrits pour améliorer la consistance des selles et donc favoriser l’exonération), les 

polyéthylènes glycol sont plus efficaces que le lactulose avec moins d’effets secondaires. Les 

laxatifs de lest (prescrits pour diminuer le temps de transit) peuvent également être proposés. Les 

lavements et suppositoires sont intéressants en cas de constipation terminale. L’activité physique et 

l’augmentation de la ration hydrique sont recommandées d’un point de vue général mais il y a peu 

de preuve d’efficacité réelle sur la constipation. 

 

4.3.9 Prise en charge des troubles du sommeil 

 
L’insomnie, la somnolence diurne excessive, et un sommeil fragmenté sont fréquents chez les 

patients ayant une PSP ou un SCB. En cas d’insomnie, il convient d’éliminer un inconfort moteur 

nocturne, des troubles vésico-sphinctériens (pollakiurie nocturne) ou une dépression causale, 

pouvant justifier, le recours respectivement à de la lévodopa au coucher, à un traitement 

anticholinergique ne traversant pas ou peu la barrière hémato-encéphalique ou à un traitement 

antidépresseur. Après élimination de ses causes d’insomnie, le recours à la mélatonine peut être 

utile. Le recours ponctuel à de faibles doses de benzodiazépines ou au zolpidem doit être 

précautionneux [138]. Les anticholinergiques tricycliques doivent être évités. La mirtazapine n’a pas 

fait la preuve d’une efficacité dans cette population en cas d’insomnie sans dépression. La 

réalisation d’une polysomnographie nocturne est recommandée en cas de plainte relative à la qualité 

du sommeil, non améliorée par des mesures d’hygiène du sommeil et le recours éventuel à un 

traitement hypnotique.  

 

L’hypersomnolence diurne excessive est fréquente et, le plus souvent, non améliorée par 

l’optimisation de la qualité du sommeil nocturne. Le modafinil peut être testé (hors AMM) mais 

encadré par la réalisation d’une polysomnographie et d’un test de latence d’endormissement [139]. 

En cas d’échec de ce traitement après 8 semaines de prescription, il doit être arrêté. 
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La somnolence, mais également les troubles moteurs et cognitivo-comportementaux, impactent 

rapidement la conduite automobile et ce point doit faire l’objet d’une évaluation spécifique. 

Les troubles pouvant occasionner un sommeil fragmenté regroupent le syndrome d’apnées-

hypopnées obstructives (SAHOS) du sommeil, le syndrome des jambes sans repos et les 

mouvements périodiques de jambes. Il n’y a pas de spécificité dans la prise en charge de ces 

troubles en lien avec la pathologie. La prise en charge du SAHOS consiste en l’installation en 

décubitus latéral la nuit, la perte de poids en cas de surcharge pondérale, l’élévation de la tête du lit 

la nuit, le port d’une orthèse d’avancée mandibulaire et le recours à une ventilation nocturne en 

pression positive continue si les mesures hygiéno-diététiques sont insuffisantes. La prise en charge 

d’un syndrome des jambes sans repos et des mouvements périodiques nocturnes invalidants 

consiste, après élimination (et supplémentation le cas échéant) d’une carence martiale (ferritinémie 

inférieure à 75 μg/L), au recours à de faibles doses d’agonistes dopaminergiques une heure avant 

le coucher (pramipexole, ropinirole, rotigotine en patch transdermique), à la prégabaline ou à la 

gabapentine, si la tolérance le permet. 

 

4.4 Éducation thérapeutique et modification du mode de vie (au cas par cas) 

 

L’éducation thérapeutique du patient vise à aider les patients (et leurs proches aidants) à gérer au 

mieux leur vie avec une maladie chronique4. Elle fait partie intégrante et de façon permanente de la 

prise en charge du patient, et est complémentaire des autres approches thérapeutiques. Elle tient 

compte de la situation et des particularités de chaque patient, de ses besoins spécifiques, des 

comorbidités, des vulnérabilités psychologiques et sociales. 

 

Elle comprend des activités de sensibilisation, d’information, d’apprentissage, de psycho-éducation 

et de soutien psycho-social destinées à lui permettre ainsi qu’à ses proches/aidants de mieux 

comprendre la maladie et les soins proposés, et de maintenir et/ou d’améliorer leur qualité de vie. 

Le but est d’informer le patient et proche aidant et de le rendre acteur de sa maladie, de ses soins, 

de l’organisation et des procédures hospitalières, des recours médicaux, paramédicaux, 

médicosociaux possibles pour maintenir et améliorer sa qualité de vie, en fonction des priorités qui 

ont été définies avec le patient et ses proches ou aidants. 

 

4.5 Recours aux associations de patients 

 

Les associations de patients apportent un soutien aux patients et à leurs proches et une 

complémentarité de prise en charge.  

 

L’association « PSP France » est dédiée à l’accompagnement des patients atteints de PSP et de 

SCB et de leurs proches. Elle a été créée en 1996 et est reconnue d’intérêt général. Ses objectifs 

sont de soutenir les familles, de diffuser des informations (via un site internet, des bulletins et 

newsletters), de faire connaitre la maladie, et de susciter la recherche pour la découverte de 

traitements. L’association « PSP France » dispose d’antennes dans quelques régions. Elle propose 

de soutenir bénévolement les patients et leurs aidants/proches à travers une écoute téléphonique, 

l’organisation de rencontres avec des CHU centres de référence/compétence, de groupes de 

                                            
4 World Health Organization, OMS-Europe. Therapeutic Patient Education – Continuing Education Programmes for Health Care Providers 

in the field of Chronic Disease ; 1996 - traduit en français en 1998 
Haute Autorité de Santé. Structuration d’un programme d’éducation thérapeutique du patient dans le champ des maladies chroniques » 
- Guide méthodologique ; juin 2007 
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paroles et d’ateliers avec des professionnels de santé dans certaines régions. Elle a rédigé et diffuse 

un livret « Je découvre la PSP » centré sur le vécu quotidien des patients et familles avec la maladie, 

informant également sur les soutiens dont elles peuvent bénéficier et à mettre en place. PSP France 

soutient aussi directement la recherche sur la PSP en organisant des évènements et collectes de 

fond, et en lançant des appels d’offre recherche en articulation avec le conseil scientifique de PSP 

France, composé de 7 neurologues centres de référence/compétence. PSP France informe ses 

adhérents des possibilités de soutien, notamment psychologique et juridique, mis en place par la 

filière de santé BRAIN-TEAM. 

 

D’autres associations concernent des maladies ou formes de maladies plus ou moins proches des 

PSP et SCB comme « France Parkinson » et « France-DFT ». Enfin, l’« Association  Française des 

Aidants » peut également apporter des informations utiles. Elle agit en faveur de la reconnaissance 

du rôle et de la place des aidants dans la société. Elle oriente et soutient les aidants localement 

notamment via l’animation du Réseau national des Cafés des Aidants®5 et la mise en place d’Ateliers 

santé des Aidants6, assure des formations sur les questions liées à l’accompagnement pour les 

proches aidants et les équipes professionnelles, diffuse l’information, développe des partenariats et 

participe à la construction d’outils pour mieux appréhender les attentes et les besoins des aidants.  

 

Les coordonnées des associations de patients/aidants sont données en Annexe 2 de ce PNDS. 

 

4.6 Soins de support et soins palliatifs 

 

Les décisions concernant l’introduction, la limitation et l’arrêt des techniques de suppléance 

nutritionnelle justifient de proposer au patient et à ses aidants de rencontrer des équipes de soins 

de support et de soins palliatifs, fixes ou mobiles, intégrées dans la continuité du parcours de soins, 

afin de les aider à délibérer dans le respect de leur capacité décisionnelle.  

Les rencontres avec ces équipes permettent d’anticiper leur intervention en situation de fin de vie. 

Dans cette perspective, la rédaction de directives anticipées lorsque le patient est capable 

d’exprimer celles-ci est un élément très important et pourra être discutée et encouragée. 

 

 

5 Suivi    
 

5.1 Objectifs  

 

Les objectifs du suivi des patients atteints de PSP et de SCB sont : 

- Évaluer les risques liés à l’aggravation des symptômes existants (chutes, trouble neurocognitif 

majeur) et prévenir les complications de la maladie pouvant mettre en jeu le pronostic vital (difficultés 

d’alimentation et fausses routes) 

- Assurer le suivi des traitements et gérer leurs effets indésirables 

- Coordonner la pluriprofessionnalité 

- Répondre aux besoins de soins palliatifs, informer sur les directives anticipées et en prendre 

connaissance 

                                            
5 https://www.aidants.fr/vous-etes-aidant/participer-a-une-action-pres-de-chez-soi/cafe-aidants/ 
6 https://www.aidants.fr/ateliers-sante-aidants/ 
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- Maintenir un dialogue d’information et d’échanges avec le patient et sa famille concernant la 

maladie, son évolution et ses conséquences 

5.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination) 

 
La prise en charge du patient au cours de son suivi nécessite, comme lors du diagnostic et de la 

prise en charge thérapeutique, l’intervention de différents acteurs du domaine médical, paramédical 

et social. Elle fait ainsi intervenir le médecin traitant, le neurologue et d’autres médecins selon les 

besoins du patient comme un ORL, un urologue, un médecin de MPR…. Le rôle des intervenants 

du milieu paramédical est essentiel pour un maintien des capacités du patient dans son quotidien 

avec l’aide des infirmiers, kinésithérapeutes, orthophonistes, diététiciens, psychologues et si cela 

est possible, des ergothérapeutes et psychomotriciens. Le rôle des infirmières de pratique avancée 

dans la coordination des soins est important. Enfin, sur le plan médico-social, l’intervention d’une 

assistante sociale permettra de guider le patient et sa famille dans les démarches administratives 

lors des phases d’aggravation de la maladie. Cela les aidera dans la mise en place les aides 

financières, humaines et techniques auxquelles le patient peut prétendre et anticiper la question du 

lieu de vie aux stades avancé de la maladie et de fin de vie. Au cours du suivi, le recours à des 

équipes de soins de support et de soins palliatifs devra s’effectuer dans le cadre de la continuité du 

parcours de soins afin d’anticiper leur intervention en situation de fin de vie. La coordination est 

réalisée au mieux par un médecin hospitalier d’un centre de référence ou de compétence de la 

PSP/SCB, en lien avec le médecin généraliste. 

 

5.3 Rythme et contenu des consultations 

 
Le suivi en centre de référence ou de compétence devrait idéalement être réalisé tous les 6 - 12 

mois en l’absence d’évènement intercurrent et selon la présence ou non d’un neurologue référent. 

Le neurologue référent et/ou le médecin traitant assurera un suivi une fois tous les 3 mois au moins 

pour dépister les complications de la maladie qui surviendraient dans l’intervalle. Le médecin traitant 

assure par ailleurs le dépistage et le traitement des affections intercurrentes ou sans lien avec la 

maladie neurologique. 

 

L’évaluation en centre de référence/compétence devra comprendre : 

- un entretien qui permettra de mettre en lumière les problématiques centrées sur les symptômes de 

la maladie mais aussi celles liées aux conséquences psychologiques, familiales, sociales, 

également sur la rédaction des directives anticipées et l'éventuelle nécessité de prévoir des mesures 

juridiques de protection ... 

- une évaluation neurologique avec des échelles de sévérité, d’évaluation de l’autonomie, de la 

fréquence des chutes, des troubles urinaires, des troubles de la déglutition et des troubles cognitifs 

- une évaluation kinésithérapique : posture dystonique, amplitudes articulaires, degré de rigidité et 

de spasticité 

- une évaluation orthophonique : évaluation des capacités de communication (dysarthrie, dysphonie, 

troubles phasiques) et de déglutition 

- une évaluation neuropsychologique : évaluation cognitive et psycho-comportementale. Entretien 

également avec l’aidant principal pour dépister un éventuel épuisement. 

- une évaluation nutritionnelle : évaluation de la cinétique du poids et évaluation des quantités des 

apports alimentaires et hydriques.  

- une évaluation médico-sociale et adaptation des demandes de compensation selon l’évolution 
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Les injections de toxine botulique dans les membres (pour la dystonie), dans les paupières 

(blépharospasme ou apraxie d’ouverture des paupières) ou dans les glandes salivaires (pour 

l’hypersalivation) seront réalisées tous les 3 à 6 mois (durée d’efficacité variable, à adapter selon les 

sujets). Lors de cette consultation seront évalués : l’importance de l’amélioration clinique, son impact 

sur le quotidien (et notamment sur la facilitation des séances de kinésithérapie) et les effets 

indésirables éventuels (risques de fausses routes, faiblesse musculaire, sécheresse buccale, 

diplopie et ptosis). 

 
 

5.4 Examens complémentaires 

 
En rapport avec le risque de dénutrition, il peut être proposé de réaliser une fois par an un bilan 

sanguin comprenant : NFS, bilan hépatique, bilan rénal, bilan de coagulation, vitamine D, calcium, 

phosphate, albumine, vitamine B9, vitamine B12 et TSH. 

 

Une consultation ORL (fréquence à déterminer selon les signes de gravité), souvent complétée par 

une évaluation de la déglutition sous nasofibroscope ou vidéoradioscope, peut être proposée aux 

patients présentant des troubles de la déglutition. Cet examen permet de poser, en complément de 

la clinique, les indications éventuelles de gastrostomie. 

 

En cas de fractures, un bilan d’ostéoporose doit être proposé (bilan sanguin, bilan d’imagerie adapté 

pour caractériser la/les fracture.s, absorptiométrie biphotonique aux rayons X) pour guider la 

thérapeutique. 

 

En l’absence de traitement neuroleptique ou d’évènement intercurrent (infection, confusion...), il n’y 

a pas lieu de répéter les prélèvements sanguins. Rappelons que la prescription de clozapine 

nécessite la surveillance de la numération des globules blancs une fois par semaine pendant 18 

semaines puis une fois par mois pendant toute la durée du traitement (risque d’agranulocytose).  

 

 

5.5 Autres situations 
 

5.5.1 Situations nécessitant une hospitalisation 

 
Les hospitalisations doivent être limitées aux soins programmés ou aux situations d’urgence. La 

durée de séjour doit être la plus courte possible afin de limiter la rupture avec le milieu de vie du 

patient et doit inclure une poursuite des séances de rééducation autant que possible. 

Elle peut être indiquée en cas de complications infectieuses ou respiratoires, d’un accident 

thromboembolique, de chutes traumatiques, d’une confusion, d’une déshydratation, d’une 

dénutrition sévère justifiant la mise en place d’une nutrition entérale (gastrostomie) ou parentérale 

(cathéter central).  

Des hospitalisations temporaires de répit peuvent être organisées en milieu institutionnel médicalisé 

en fonction des demandes du patient et de son entourage. 

Des séjours en MPR puis/ou SSR (Soins de suite et de réadaptation) peuvent être organisés avec 

un programme de rééducation pluridisciplinaire défini. 
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Dans le cadre de la fin de vie, les structures de soins palliatifs peuvent être sollicitées. Dès 

l’apparition d’une perte d’autonomie, le pronostic doit être rediscuté avec le patient et son entourage, 

et les directives anticipées reprécisées. 

 

5.5.2 Situations nécessitant une anesthésie générale 

 
Une anesthésie générale peut être nécessaire soit pour une intervention programmée (par ex : 

coloscopie, …), soit dans le cadre d’une urgence. Dans la mesure du possible, l’examen du patient 

par l’anesthésiste devrait se réaliser à distance de l’opération afin d’analyser et prévenir un éventuel 

risque anesthésique. Par exemple, la stratégie chirurgicale pourrait alors être discutée avec le 

chirurgien et adaptée à l’état du patient. Les risques de confusion, d’épisodes de rétention aigüe 

d’urine, de fécalome, de deshydratation, de complications liés à l’alitement prolongé et de troubles 

de la déglutition doivent particulièrement être évalués par l’équipe prenant en charge le patient en 

péri-anesthésie et péri-opératoire. 

 

5.5.3 Participation à la recherche clinique 

 

Le centre de référence ou les centres de compétence peuvent renseigner le patient et son entourage 

sur les potentiels essais thérapeutiques en cours visant à améliorer les symptômes ou ralentir la 

progression de la maladie. 

 

 

6 Accompagnement médico-social 

 

6.1 Informations à communiquer sur les aides nécessaires à 
l’accompagnement de la personne atteinte de la maladie rare et des 
aidants proches 

 

Les aides apportées dépendront de l’âge de la personne (plus ou moins de 60 ans), de son statut 

professionnel, de son niveau d’invalidité et de sa situation de handicap. Les PSP et SCB sont 

considérés comme des « syndromes Parkinsoniens atypiques » et bénéficient d’une prise en charge 

en affection longue durée. Le protocole de soins est à rédiger par le médecin traitant. La règle d’or 

est l’anticipation de la mise en place d’aides et de commencer par le dossier MDPH (carte mobilité 

inclusion – invalidité – stationnement et prestations spécifiques selon groupe Gir). 

 

Les services sociaux qui peuvent intervenir auprès des patients atteints de PSP ou SCB sont les 

Maisons des Aînés et des Aidants (M2A) à Paris, ou les Centres Locaux d’Information et de 

Coordination (CLIC), les Centres Communaux d’Action Sociale (CCAS) en mairie, et les Pôles 

d’Autonomie Territoriaux (PAT). Leurs missions sont l’information, l’orientation, l’évaluation de la 

dépendance, le suivi et la coordination. Lorsque la situation devient complexe, il est parfois 

nécessaire de faire appel aux MAIA (Méthode d’Action pour l’Intégration des services d’aide et de 

soins dans le champ de l’Autonomie). Les critères d’inclusion de la MAIA sont que la maladie 

compromet le maintien au domicile, qu’il existe un problème d’autonomie décisionnelle/fonctionnelle 

et que des aides et soins sont insuffisants. Enfin, il existe des « réseaux de santé » spécialisés dans 

différentes maladies relevant de la neurologie ou de la gériatrie. 
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Patients de plus de 60 ans :  

Pour bénéficier de l’Allocation Personnalisée d’Autonomie (APA), les conditions sont d’être en perte 

d’autonomie, c’est à dire avoir un degré de perte d’autonomie évalué comme relevant du GIR 1, 2, 

3 ou 4 par une équipe professionnelle du Conseil Départemental. La grille nationale AGGIR permet 

de déterminer le Gir d’une personne et de savoir ainsi si elle est éligible à l’APA. A chaque Gir 

correspond un niveau besoins d’aide pour accomplir les actes essentiels de la vie quotidienne. Un 

plan d’aide et son montant seront établis en fonction du degré de dépendance du bénéficiaire et de 

ses ressources. Seuls les Gir 1 à 4 ouvrent droit à un versement d’une allocation versé par le Conseil 

Départemental. 

Les patients de plus de 60 ans peuvent bénéficier sous conditions (Gir) de l’APA qui est une aide 

départementale. Le dossier d’APA peut être obtenu auprès de la Maison des Aînés et des Aidants 

(Paris), au Centre Local d’Information et de Coordination (CLIC), au Pôle d’Autonomie Territoriale 

(PAT) ou au Centre Communal d’Action Sociale (CCAS) de la mairie ou auprès des services du 

Département de votre commune. Ces organismes ont pour mission d’aider à la constitution des 

dossiers de demande d’aides sociales, et informer sur les structures d’aide à domicile pour 

compenser la perte d’autonomie dans le cadre d’un plan d’aide personnalisé. Ce dispositif a vocation 

à prendre en charge, totalement ou en partie, les aides de toute nature nécessaires pour accomplir 

les actes de la vie quotidiennne : les aides à domicile incluent les aides suivantes, visant à aider au 

maintien à domicile  : aide-ménagère (ménage, courses, préparation des repas), aménagement du 

logement auxiliaire de vie (accompagnement de la prise des repas, accompagnements des 

déplacements, en particulier à l’extérieur), en plus des soins infirmiers (préparation des 

médicaments/piluliers, aide et surveillance de la prise des médicaments, toilette). 

L’APA en établissement aide à payer une partie du tarif dépendance facturé aux résidents des 

EHPAD (Etablissements d’hébergements pour personnes âgées dépendantes) et des USLD (unités 

de soins de longue durée). 

 

Patients dont la maladie a débuté avant 60 ans :  

Si le handicap survient avant 60 ans, la personne peut bénéficier à vie de la Prestation de 

Compensation du Handicap (PCH) si l’état de santé ne peut s’améliorer. Elle est attribuée sans 

conditions de ressources, même si le montant varie en fonction de vos ressources. La PCH est une 

aide financière attribuée par la commision des droits et de l’autonomie des personnes handicapées 

(CDAPH). 

Les aides, telles que la PCH, sont apportées par la Maison Départementale des Personnes 

Handicapées (MDPH). En cas de nécessité d’une aide constante pour les actes de la vie courante, 

une majoration pour tierce-personne peut être attribuée si le patient bénéficie d’une retraite au titre 

de l’inaptitude au travail, ou substituée à une pension d’invalidité.  

 

Les patients de moins de 60 ans ou en activité professionnelle peuvent bénéficier de plusieurs 

dispositifs selon leur situation : 

1) La Reconnaissance de la Qualité de Travailleur Handicapé (RQTH) permet la conservation 

d’une activité professionnelle avec un aménagement des horaires et du poste de travail. La 

demande doit être faite auprès de la MDPH. 

2) La Prestation de Compensation du Handicap (PCH) permet le financement d’aide humaine 

pour assister les actes de la vie courante. Les patients qui peuvent en bénéficier doivent être 

âgés de moins de 60 ans lors de la première demande ; ou être âgés de moins de 75 ans et 

avoir rempli les conditions d’accès à la PCH avant 60 ans ; ou être encore en activité 

professionnelle. La demande est faite auprès de la MDPH. 
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3) L’Allocation aux Adultes Handicapés (AAH) permettant de garantir un revenu minimun aux 

personnes en situation d’handicap, est à demander à la MDPH du lieu de la résidence (le 

formulaire est téléchargeable).   

4)  Arrêts de travail : arrêts de travail de 3 mois renouvelables, ou congés longue maladie, ou 

congés longue maladie fractionnés, ou congés longue durée et mi-temps thérapeutiques.  

5) La mise en invalidité : Tout salarié peut bénéficier d’une mise en invalidité en fonction de son 

niveau de handicap, avant l’âge légal de la retraite de 62 ans. Le versement de la pension 

d’invalidité cesse lorsque le patient atteint l’âge légal de la retraite. La demande peut être 

faite par le médecin référent ou le médecin traitant. Elle doit être adressée au médecin 

conseil du centre de sécurité sociale.  

 Il existe 3 catégories d’invalidité :  

 1ère catégorie (30 % du salaire) : invalidité permettant l’exercice d’une activité 

rémunérée. 

 2e catégorie (50 % du salaire) : invalidité n’autorisant pas l’exercice d’une 

profession temps plein, mais permettant l’exercice de quelques heures de 

travail. Depuis le 1 avril 2022, les salariés peuvent désormais intégralement 

cumuler leur pension d’invalidité et leurs revenus d’activité jusqu’à ce que ce 

total atteigne le salaire qu’ils avaient avant leur invalidité, puis, au delà de ce 

seuil, la pension sera réduite de 50 % des gains constatés. 

 3e catégorie (50 % du salaire majoré de 40 % au titre de la majoration pour 

tierce personne) : en cas d’incapacité totale d’exercer une profession et 

nécessité d’un recours à l’assistance d’une tierce personne.  

De plus, l’allocation supplémentaire d’invalidité (ASI) est une prestation mensuelle 

accordée à certaines personnes invalides ayant de faibles ressources, versée par la 

Sécurité Sociale. Pour en béneficier, la personne doit percevoir au moins une pension 

d’invalidité ou pension de réversion ou pension d’invalidité de veuve ou veuf ou 

pension de retraite anticipée pour handicap. 

 

6) Plusieurs dispositifs confèrent des aides et avantages pour favoriser la mobilité et les 

déplacements (patients de tous âges). 

La Carte mobilité inclusion (CMI) : il en existe 3 sortes qui peuvent être cumulées : la CMI priorité 

conférant une priorité d'accès aux places assises et dans les files d'attente, la CMI invalidité 

conférant des avantages fiscaux pour le titulaire de la carte (sous certaines conditions) ainsi que 

réductions accordées sous certaines conditions dans les transports communs, et enfin la CMI 

stationnement qui permet de garer son véhicule gratuitement et sans limitation de durée sur les 

places de stationnement dédiées.  

 

6.2 Recommandations particulières à destination des structures sociales et 
médico-sociales 

 

Les patients atteints de PSP ou SCB peuvent selon les situations nécessiter des prises en charge 

spécifiques en SSR (en particulier devant des troubles posturo-locomoteurs) qui doivent être 

adaptées aux troubles cognitivo-comportementaux. La prise en charge thérapeutique des troubles 

du comportement est détaillée dans la section traitement (4.3.7). 

Les séjours en SSR peuvent également être l’occasion de faire un point global et pluridisciplinaire 

sur les déficiences du patient afin de limiter ses incapacités fonctionnelles et désavantages sociaux 

éventuels.  



PNDS – Paralysie supranucléaire progressive et Syndrome corticobasal 

Centre de référence Démences Rares ou Précoces / Novembre 2022  
38 

 

 

6.3 Recommandantions pour le remplissage des dossiers destinés à 
l’évaluation du handicap ou de la perte d’autonomie de la personne 
atteinte de PSP ou SCB 

 
 Recommandations pour le remplissage du certificat médical du dossier MDPH 

 

Le médecin traitant peut être amené à remplir le certificat médical (Cerfa n° 15695*01) du dossier 

MDPH (Cerfa n°15692*01 dans le cadre d’une consultation dédiée. Lors d’une première demande 

et sous réserve que d’autres pathologies ne participent pas significativement au handicap 

fonctionnel du patient, ce certificat peut être rempli par le médecin du centre de référence ou de 

compétence. 

 

 Recommandations pour le remplissage du formulaire de demande à la MDPH/MDA 

((Maison Départementale de l’Autonomie) 

 

Il est important d’attirer l’attention sur l’importance de remplir la partie B du formulaire (Vie 

quotidienne) mais aussi sur la façon de le remplir précisément et clairement pour optimiser la 

compréhension et l’évaluation de la situation, des besoins, des projets et des attentes de la personne 

atteinte de la maladie rare par les équipes de la MDPH/MDA. Il peut être utile de décrire une journée 

type, et expliquer les troubles rencontrés par le patient en précisant bien ce qui est fait par le patient 

et par les aidants. 

 

Cas particulier pour les personnes au-delà de la limite d’âge de 60 ans : 

Les personnes au-delà de 60 ans dépendent en principe du système APA (selon le groupe Gir et 

les conditions de ressources). Cependant, il est important de vérifier si la personne peut prouver que 

la maladie a débuté avant 60 ans et qu’il nécessitait déjà alors le recours à une tierce personne dans 

les acticités de la vie quotidienne, car dans ce cas, elle pourrait prétendre aux prestations des 

MDPH/MDA (PCH (Prestation de Compensation du Handicap), AAH (Allocation aux Adultes 

Handicapés)…) qui sont plus avantageuses que l’APA. 

 

 

6.4 Contacts et autres informations utiles 

 

Accès aux guides et formulaires : 
o sur le site BRAIN-TEAM : http://brain-team.fr/ms-doc/ 
o sur le site de la CNSA : https://www.cnsa.fr/documentation/formulaires 

 

N’hésitez pas à contacter les services sociaux des centres de référence et de compétence prenant 

en charge la maladie  

 

 

http://brain-team.fr/ms-doc/
https://www.cnsa.fr/documentation/formulaires
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Annexe 2. Coordonnées des centres de référence et de 
compétence et des associations de patients 
 
Le Centre de Référence Maladies Rares Démences Rares ou Précoces est composé d’un centre de 

référence coordonnateur et de 17 centres de compétence. 

 

Centre de référence 
 
Paris – Responsable : Dr Marc Teichmann 

Centre de référence Démences Rares ou Précoces 

IM2A (Institut de la mémoire et de la maladie d’Alzheimer), Département de Neurologie - Pôle des 
maladies du système nerveux 

AP-HP. Sorbonne Université, Hôpital Pitié-Salpêtrière, Bâtiment F. Lhermitte, 47 boulevard de 

l’Hôpital, 75013 Paris 

Tél. accueil IM2A : 01 42 16 75 06 / 08 – Courriel : contact@cref-demrares.fr 

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

 

Centres de compétence 

 

Amiens – Responsable : Dr Mélanie Barbay 

Service de Neurologie  

CHU Amiens-Picardie, Chemin de Longpré, 80080 Amiens 

Tél : 03 22 66 82 40 

 

Angers - Responsable : Dr Frédérique Etcharry-Bouyx 

Service de Neurologie 

CHU Angers, 4 Rue Larrey, 49100 Angers 

Tél : 02 41 35 32 93 

 

Bordeaux - Responsable : Pr Wassilios Meissner 

Service de Neurologie 

CHU Bordeaux, 1 Place Amélie Raba Léon, 33000 Bordeaux 

Tél : 05 57 82 12 53 / 05 57 82 01 16 

 

Dijon - Responsable : Pr Yannick Bejot 

Service de Neurologie Générale, Vasculaire et Dégénérative 

CHU Dijon-Bourgogne, Hôpital François Mitterrand , 14 rue Paul Gaffarel, BP77908, 21079 Dijon 

cedex  

Tél : 03 80 29 57 80 

 

Grenoble - Responsable : Dr Olivier Moreaud 

Service de Neurologie 

CHU Grenoble-Alpes, site nord, Boulevard de la Chantourne, 38700 La Tronche 

Tél : 04 76 76 57 90 

 

Lille - Responsable : Dr Thibaud Lebouvier  

Service de Neurologie C 

CHRU Lille, Hôpital Roger Salengro, 2 Avenue Oscar Lambret, 59000 Lille 

mailto:contact@cref-demrares.fr
https://cref-demrares.fr/
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Tél : 03 20 44 60 21 

 

Limoges - Responsable : Pr Philippe Couratier  

Service de Neurologie 

CHU Limoges , 2 Avenue Martin Luther King, 87000 Limoges 

Tél : 05 55 05 65 61 / 05 55 43 12 15 

 

Lyon - Responsable : Dr Maïté Formaglio 

Service de Neurologie 

Hospices Civils de Lyon, Hopital Pierre Wertheimer, 59 Boulevard Pinel, 69677 Bron 

Tél : 04 72 35 76 62 

 

Marseille - Responsable : Pr Alexandre Eusebio  

Service de Neurologie, pathologie du mouvement 

AP-HM, Hôpital de la Timone, 264 Rue Saint-Pierre, 13385 Marseille Cedex 5 

Tél : 04 91 38 43 33 

 

Montpellier - Responsable : Dr Audrey Gabelle-Deloustal  

Département de Neurologie 

CHU Montpellier, Hôpital Gui de Chauliac, 80 Avenue Augustin Fliche, 34090 Montpellier 

Tél : 04 67 33 60 29 

 

Nantes - Responsable : Pr Pascal Derkinderen 

Service de Neurologie 

CHU Nantes, Hôpital Nord Laennec, Boulevard Professeur Jacques Monod, 44800 Saint-Herblain 

Tél : 02 40 16 54 22 

 

Pointe à Pitre - Responsable : Pr Annie Lannuzel 

Service de Neurologie 

CHU Pointe-à-Pitre, Route de Chauvel, Les Abymes, BP 465, 97159 Pointe à Pitre, Guadeloupe 

Tél : 05 90 89 11 85 

 

Poitiers - Responsable : Dr Adrien Julian 

Service de Neurologie 

CHU Poitiers, site de La Milétrie, 2 Rue de la Milétrie, 86021 Poitiers 

Tél : 05 49 44 44 46 

 

Rennes - Responsable : Dr Serge Belliard  

Service de Neurologie 

CHU Rennes, Hôpital Pontchaillou, 2 Rue Henri le Guilloux, 35000 Rennes 

Tél : 02 99 87 30 26 

 

Rouen - Responsable : Dr David Wallon 

Service de Neurologie 

CHU Rouen, Hôpital Charles-Nicolle, 37 boulevard Gambetta, 76000 Rouen  

Tél : 02 32 88 87 40 

 

Strasbourg - Responsable : Pr Christine Tranchant 
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Pathologie du mouvement et Centre Expert Parkinson - Neurologie 

CHU Strasbourg, Hôpital de Hautepierre, Avenue Molière, 67200 Strasbourg 

Tél : 03 88 12 85 32 / 03 88 12 86 34 / 03 88 11 55 21 

 

Toulouse - Responsable : Pr Jérémie Pariente 

Département de neurologie 

CHU Toulouse, Hôpital Pierre-Paul Riquet, Place du Dr Baylac TSA, 31059 Toulouse cedex 9 

Tél : 05 61 77 76 86 

 

Cette liste est actuelle à la date de novembre 2022, mais évoluera dès Mars 2023 suite aux résultats de la 

campagne de labellisation des centres de référence maladies rares. Merci de vous référer à la liste actualisée 

sur le site internet du CRMR ou de la filière BRAIN-TEAM. 
 

Association de patients 

 

Association PSP France (Paralysie supranucléaire progressive) 

25 rue Gandon 

75013 Paris 

Tél : 01 42 96 41 56 - Courriel : pspfrance@orange.fr 

Site internet : www.pspfrance.org/ 

 

Association France Parkinson 

18, rue des terres au curé 

75013 Paris 

Tél. : 01 45 20 22 20 – Courriel : infos@franceparkinson.fr 

Site internet : www.franceparkinson.fr 

 

Association France-DFT 

41, rue de Richelieu 

75001 Paris 

Tel : 07 61 32 16 77 – Courriel : contact@france-dft.org  

Site internet : https://www.france-dft.org/page/274401-notre-association  

 

Association Française des Aidants  

250 bis, boulevard Saint-Germain 

75007 Paris 

Site internet : https://www.aidants.fr/  

cafés des aidants : https://www.aidants.fr/vous-etes-aidant/participer-a-une-action-pres-de-chez-

soi/cafe-aidants/  

liste des cafés des aidants : https://www.aidants.fr/wp-content/uploads/2022/05/Liste-Cafe-des-

Aidants-numeros-de-telephone-1.pdf  

 

 

mailto:pspfrance@orange.fr
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