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PARALYSIE SUPRANUCLEAIRE PROGRESSIVE

Qu’est-ce qu’une Paralysie Supranucléaire Progressive ?

La Paralysie Supranucléaire Progressive (PSP) fait partie des Dégénérescences
Lobaires Fronto-Temporales (DLFT). Elle appartient également aux syndromes
parkinsoniens dits atypiques. Il s’agit d’'une maladie rare (environ 6000 patients
en France). Les lésions observées dans la PSP au niveau du cerveau sont
caractérisées par I’accumulation de protéine tau anormale (tauopathie). Il ne
s’agit pas d’une maladie héréditaire/génétique.

Quels sont les symptomes ?

Instabilité posturale Tardive Précoce
(chutes)
Rigidité des Asymétrique Symétrique
muscles
Ophtalmoplégie Absente Présente
verticale
Troubles Inconstant/tardif Fréquent

intellectuels
Réponse a L-Dopa Bonne Absente/faible

Comment faire le diagnostic ?

Le diagnostic de la PSP peut étre difficile car elle présente souvent des
caractéristiques cliniques pouvant ressembler a celles de la maladie de
Parkinson. Le diagnostic est également rendu difficile en raison de présentations
cliniques variées comme par exemple des troubles initiaux centrés sur la parole
ou le langage ou encore sur le controle comportemental. De maniere générale,
les signes évocateurs de PSP sont : lenteur bilatérale des mouvements, troubles
de la marche/équilibre et chutes précoces, troubles des mouvements des yeux
avec souvent aspect figé du visage, ralentissement cognitif, baisse de la fluence
verbale, apathie.

Si vous constatez des troubles décrits ci-dessus, évoluant sur un mode progressif,
il convient de consulter un neurologue qui vous adressera éventuellement a
notre Centre de Référence (‘Démences Rares ou Précoces’) dont le réseau
comprend 18 centres experts couvrant I'ensemble du territoire national (le
centre coordonnateur se situe a I'hopital de la Pitié Salpétriere a Paris).

Le bilan diagnostique comprend :

1/ Tests neuropsychologiques et orthophoniques qui évaluent les capacités
cognitives/comportementales, le langage, la parole et la déglutition.

2/ IRM cérébrale qui montre généralement une atrophie du haut du tronc
cérébral.

3/ TEP +/- DatScan qui montrent généralement une atteinte des régions
frontales et des noyaux gris centraux.

4/ Enregistrement de I'oculomotricité (MOC) qui peut étre utile en montrant
une atteinte de la verticalité des mouvements oculaires.

Quels sont les traitements ?

Les traitements sont symptomatiques : prise en charge des troubles de la
motricité (kinésithérapie, ergothérapie), prise en charge des troubles de la
parole/langage, des capacités cognitives et des troubles de la déglutition
(orthophonie). Il n'y a pas de traitement curatif mais des recherches sont en
cours. Un soutien psychologique au patient et a ses aidants peut étre proposé
au Centre de Référence. Les assistantes sociales du Centre de Référence et les
services sociaux peuvent informer sur des aides sociales et financiéres (APA,
aides a domicile, etc) et sur les structures d’accueil temporaires ou définitives.
Des mesures de protection peuvent étre mises en ceuvre.

Les associations de patients comme PSP France et France Parkinson peuvent
représenter une aide utile pour informer et aider les familles dans leurs
démarches.

Sites Internet

Centre de Référence Démences Rares ou Précoces - www.cref-demrares.fr

Association PSP France - www.pspfrance.org
Association France Parkinson - www.franceparkinson.fr


http://www.cref-demrares.fr/
http://www.cref-demrares.fr/
http://www.cref-demrares.fr/
http://www.cref-demrares.fr/
http://www.cref-demrares.fr/
http://www.cref-demrares.fr/
http://www.cref-demrares.fr/
http://www.pspfrance.org/
http://www.pspfrance.org/
http://www.pspfrance.org/
http://www.pspfrance.org/
http://www.pspfrance.org/
http://www.franceparkinson.fr/
http://www.franceparkinson.fr/
http://www.franceparkinson.fr/
http://www.franceparkinson.fr/
http://www.franceparkinson.fr/

	Slide 1
	Slide 2

