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Vérité 1 : la clinique 



D’après Racovsky 2011

Neurologique ?
Psychiatrique ?

Vérité 1 : la clinique 



Vérité 2 : l’imagerie

Withwell et al 2019

Pour les cas complexes : comment sortir de l’artisanat ?
 à Quand les neuro-radiologues et les médecins nucléaires 

rencontrent l’IA....

Peet et al, 2021



Vérité 3 : la biologie 

Eliminer une maladie d’Alzheimer
et d’autres maladies rares 

Progranuline, 
anomalie du métabolisme 
et autres maladies rares

LCS Sang

Vers des marqueurs spécifiques des DFT ? Katskiko et al, 2022



Vérité 4 : la génétique

Le Bouvier, Prat Neur, 2019

Quel panel, quel délai ?



TAU TDP-43

UPS

FET

• Environ 40% des DFT
• Protéine associée aux microtubules
• Donne des phénotypes de type 

bvFTD, PSP, CBS
• Liée aux mutation MAPT

• Environ 50% des DFT
• Dépôt de (TAR) DNA binding 

protéine de 43 kDa.
• 4 sous types anatomo-pathologiques 

selon la couche cellulaire 
principalement atteinte (A,B,C,D)

• Sous-type B associé aux mutation 
C9ORF72

Spillantini 2013 ; Neumann 2019 ; Panza 2019  

• Dépôt de 3 prôtéines : FUS (fused in sarcoma) qui est la 
protéinopathie des SLA-FUS; ESP (Ewing sarcoma 
protein) et TATA-binding protein

• Rare
• Quand ce n’est ni Tau, ni TDP43, ni 

FET mais présence d’inclusions 
positives pour des protéines du 
système ubiquitin protéosomal.

Vérité 5 : l’anatomopathologie
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Diagnostic et prise 
en charge


