Proposition de traduction pour les critéres révisés pour le diagnostic clinique
de la maladie a corps de Lewy (MCL)

Une manifestation essentielle pour le diagnostic d’'une Maladie a Corps de Lewy (MCL)est
un déclin cognitif progressif dont la sévérité entraine un retentissement sur I'autonomie et les
relations sociales ou professionnelles ou encore sur les activités quotidiennes.

Une altération mnésique, au premier plan ou persistante, n’est pas nécessairement présente
pendant les stades précoces, mais devient habituellement patente avec I’évolution. Des
déficits observés aux tests d’attention et des fonctions exécutives et I'atteinte des capacités
visuospatiales peuvent étre au premier plan et apparaitre tres tot.

Signes cardinaux (les trois premiers signes peuvent apparaitre trés tot et persister pendant
I’évolution)

- Fluctuations cognitives avec des variations prononcées de I'attention et de la vigilance

- Hallucinations visuelles récurrentes typiquement bien détaillées et construites

- Troubles du comportement en sommeil paradoxal (TCSP), qui peuvent précéder le
déclin cognitif

- Un ou plusieurs signes cardinaux spontanés du syndrome parkinsonien : ceux-ci sont
la bradykinésie (définie comme la lenteur du mouvement et la diminution de son
amplitude ou de sa vitesse), le tremblement de repos, ou la rigidité.

Symptomes en faveur d’une MCL

- Hypersensibilité aux neuroleptiques,

- Instabilité posturale,

- Chutes répétées,

- Syncopes ou bréves pertes de connaissances,

- Dysautonomie sévere par exemple constipation, hypotension orthostatique,
incontinence urinaire,

- Hypersomnie,

- Hyposmie,

- Hallucinations autres que visuelles,

- ldées délirantes systématisées,

- Apathie,

- Anxiété

- Dépression.

Biomarqueurs indicatifs

- Anomalie (réduction) de fixation du transporteur de dopamine dans le striatum en
tomographie d’émission monophotonique (DAT-scan)

- Anomalie en scintigraphie myocardique (MIBG (Méta-iodo-benzyl-guanidine).

- Polysomnographie d’'un sommeil paradoxal sans atonie.



Biomarqueurs évocateurs

- Préservation relative des structures temporales internes a I'IRM ou au scanner
cérébral

- Diminution de fixation généralisée du traceur de perfusion en TEMP ou TEP avec
réduction de I'activité occipitale

- Ondes lentes sur I'EEG avec activité pointue transitoire dans les régions temporales

Le diagnostic de MCL est probable si :

a) Deux (ou plus) signes cardinaux sont présents avec ou sans la présence de
biomarqueur indicatif ou :
b) Un seul signe cardinal est présent, mais avec au moins un biomarqueur indicatif.

Une MCL probable ne doit pas étre diagnostiquée sur la base des seuls biomarqueurs.
Le diagnostic de MCL est possible si :

a) Un seul signe cardinal est présent, sans biomarqueur indicatif ou :
b) Un ou plusieurs biomarqueurs indicatifs sont présents, mais il n'y a pas de signe
cardinal.

Le diagnostic de MCL est moins probable

a) En présence de toute autre affection physique ou cérébrale, y compris une maladie
cérébro-vasculaire, suffisante pour expliqguer en partie ou en totalité du tableau
clinigue. Le diagnostic de MCL ne doit pas pour autant étre exclu et peut faire envisager
une des pathologies mixtes ou multiples expliquant le tableau clinique. Ou :

b) Si les symptomes parkinsoniens sont le seul critére cardinal et apparaissent pour la
premiere fois a un stade de démence sévere.

La MCL doit étre diagnostiquée lorsque la démence survient avant ou en méme temps que le
syndrome parkinsonien. Le terme de démence parkinsonienne est a utiliser pour décrire une
démence qui apparait lorsque la maladie de Parkinson est bien installée.

Dans la pratique, il faut choisir le terme le mieux approprié a la situation clinique et l'usage
d’un terme générique tel que maladie avec corps de Lewy est souvent utile.

Pour les études de recherche, quand il est nécessaire de faire la distinction entre la démence
parkinsonienne et celle de la MCL, la durée d’un an de maladie de Parkinson avant les premiers
signes de démence reste un critere recommandé pour définir la démence parkinsonienne.
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