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Données neuropathologiques 
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Les critères diagnostiques 

•  Ils sont cliniques (même si ils reposent sur des études 

neuropathologiques….) 

•  UKPDSBB 

•  Hughes (1992) – Gelb (1999) –  Hughes (2001) 



Etape 1 : Diagnostic de syndrome parkinsonien 

- bradykinésie (lenteur d’initiation du mouvement volontaire ou 
réduction progressive de la vitesse et de l’amplitude des 
mouvements répétitifs) 

- et au moins un critère parmi les 3 suivants : 
!  rigidité musculaire 
!  tremblement de repos de 4 à 6 Hz 
!  instabilité posturale non causée par une atteinte primitive 
visuelle, vestibulaire, cérébelleuse ou proprioceptive 

Critères diagnostiques cliniques de la MP de Hughes et al, 1992 



Etape 2. Critères d’exclusion de maladie de Parkinson 
-  antécédents d’accidents vasculaires cérébraux répétés avec évolution en marches 

d’escalier 
-  antécédents de traumatismes crâniens répétés 
-  antécédent documenté d’encéphalite 
-  crises oculogyres 
-  traitement par neuroleptique au début des symptômes 
-  plus d’un antécédent familial de syndrome parkinsonien 
-  rémission prolongée des symptômes parkinsonien 
-  symptomatologie strictement unilatérale après 3 ans d’évolution 
-  paralysie supranucléaire de l’oculomotricité 
-  syndrome cérébelleux 
-  dysautonomie sévère et précoce 
-  syndrome démentiel sévère et précoce avec troubles mnésiques, praxiques et 

aphasiques 
-  signe de Babinski 
-  tumeur cérébrale ou HPN 
-  résistance à la L-Dopa à fortes doses et en l’absence de malabsorption 
-  exposition au MPTP 



Etape 3. Critères évolutifs positifs pour le diagnostic de MP 

Au moins trois sont nécessaires pour un diagnostic de maladie de 
Parkinson définie : 

- début unilatéral 
- tremblement de repos 
- évolution progressive 
- persistance d’une asymétrie des symptômes, prédominants du 

côté initialement atteint 
- excellente réponse à la L-Dopa (70 à 100%) 
- mouvements choréiques sévères induits par la L-Dopa 
- sensibilité à la L-Dopa supérieure ou égale à 5 ans 
- évolution clinique de 10 ans ou plus 



 Critères diagnostiques cliniques de la MP de Gelb et al, 1999 
Groupe A : symptômes caractéristiques MP 
! Tremblement de repos 
! Bradykinésie 
! Rigidité 
! Début asymétrique 
Groupe B : symptômes suggérant un diagnostic différentiel 
Symptômes inhabituels en début dévolution : 
! Instabilité posturale franche < 3 ans dévolution 
! Freezing < 3 ans dévolution 
! Hallucinations non iatrogènes < 3 ans dévolution 
! Démence avant symptôme moteurs < 1 an dévolution 
! Paralysie supranucléaire, ralentissement des saccades verticales 
! Dysautonomie symptomatique sévère non iatrogène 
! Maladie susceptible d’induire un syndrome parkinsonien 



Maladie de Parkinson : forme possible 
Au moins 2 critères A dont tremblement ou bradykinésie 
Et 
soit aucun des critères B  
soit symptômes < 3 ans d’évolution et aucun critère B  
Et 
soit réponse sensible et durable L-dopa ou agoniste  
soit pas d’essai adéquat de L-dopa ou agoniste 

Maladie de Parkinson : forme probable 
Au moins 3 critères A  
et aucun critère B, symptômes > 3 ans 
et réponse sensible et durable L-dopa ou agoniste 

Maladie de Parkinson : forme définie 
Tous les critères de MP forme possible et confirmation histopathologique 



Valeur des critères diagnostiques 

•  Diagnostic d’un SP, Critères d’exclusion, Critères évolutifs 

•  VPP : 76%, sensibilité : 90% (1992) 

•  VPP : 90%, sensibilité : 90% (2001) 

•  Faux + : AMS, PSP, SP vasculaire… 

•  Forme possible : VPP 93%, Se : 87% 

•  Forme probable : VPP 92%, Se : 72% 



Les critères diagnostiques 

•  Hughes (1992) – Gelb (1999) –  Hughes (2001) 

•  Koller (1992), Ward (1990), Rajput (1991), Calne (1992),   

Larsen (1994), Aerts (2012) 

•  Pas de critères internationaux reconnus 

•  Intensité de certains signes non définie (ex : dysautonomie) 

•  Pourquoi exclure les antécédents familiaux ? 

•  Pas de signes non moteurs ++ 

•  Critères de démence et délai d’apparition 



La triade motrice : le socle diagnostique 



Limites de l’évaluation des signes moteurs… 

•  Bradykinésie / Hypokinésie : 

–  Porter à tord le diagnostic (Faux +) 

– Ne pas évoquer le diagnostic (Faux -) 

•  Tremblement atypique : 

– Mixte, myoclonique, tache dépendant 

– Tremblement postural inaugural 

– Tremblement doparésistant, tremblement repos isolé  

– Tremblement du chef 



Les signes non moteurs 



Intérêt rechercher des signes non moteurs 

•  Place essentielle dans le diagnostic et l’évaluation des patients 

•  A tous les stades : 

–  Révélateur 

–  Fluctuations non motrices 

–  Stade plus évolué 

•  Phase prémotrice +++ 

•  Quels symptômes ? Quelle valeur diagnostique ? 



1. « Lune de 
miel »  

2. Fluctuations 3. Déclin 

Progression des lésions 

1.  Phase pré-
symptomatique 

Perte neuronale au sein 
du tronc cérébral 

2. Perte neuronale et gliose 
qui s’étend au cortex 

Perte neuronale voie 
nigro-striée 



•  Perte odorat 

•  TCSP 

•  Dysautonomie 

•  Troubles visuels 

•  Tr. du comportement 

•  Difficultés cognitives 





Troubles de l’odorat 

•  Prévalence 80% (seuil de détection, identification, discrimination) 

•  Aggravation ou stabilité de l’hyposmie 

•  Etude de cohorte de 2000 cas (Ross et al, 2008 – B-SIT) : incidence 

pour les quartiles les plus bas de 5,2 et 3,1  

Tissingh, 2001 ; Doty, 2007 ; Haehner, 2009 ; Ross, 2008 ; Duda, 2010  

•  Suivi d’une hyposmie idiopathique (4 ans) : 7% MP et 7% signes moteurs 

•  Signe non spécifique (30 % sujet âgé, MA), + fréquent MP / SP + 

•  Forme sporadique et familiale, porteurs asymptomatiques 

•  Corps de Lewy bulbe olfactif, amygdale et cortex périrhinal (0 dégénér.) 



TCSP (REM-Sleep behavioral disorder)  

•  Prévalence > 50%, bonne VPP, X années avant signes moteurs 

•  Alphasynucléinopathies +, moins bon pronostic (cognition, HV, dysautonomie) 

•  Rêves animés, agitation verbale et/ou motrice, errances, cauchemars 

•  Polysomono : 1er épisode 1 h après endormissement en SP, aug. jusqu’au 
petit matin, disparition atonie musculaire 

Shenck, 1996 ; Olson, 2000 ; Comella, 2007 ; Postuma, 2012 ; Shenck, 2013 ; Boeve, 2013 

•  Emergence d’un SP chez 38% des patients avec TCSP idiopathique (4 ans 
après diagnostic), 81% après 14 ans 

•  Délai médian 10 ans : > 50 % développent une patho dégénérative 

•  Complexe coeruleus-subcoeruleus, NPP (dégénérescence) 



Dysautonomie 

•  Constipation (50-80%), gastroparésie, troubles urinaires (27-39%), 
dysfonction érectile 

•  Moins d’une selle/j augmente le risque par 3 de développer MP 

•  Faible spécificité 

Jost, 1991 ; Campos-Sousa, 2003 ; Ross, 2012 

•  Complications : mégacolon, occlusion, volvulus 

•  Evaluation difficile 

•  Lésions corps de Lewy et dégénérescence plexus                        
mésentérique colon et sous-muqueuse 



Troubles visuels 

•  Très fréquents (sous estimés) 

•  Déficit de la vision des couleurs, troubles vision des contrastes, saccades 
hypométriques, photophobie, sécheresse & douleur oculaire… 

•  Plus évident au stade des fluctuations 

•  Prévalence ? Spécificité ? 

Price, 1992 ; Archibald, 2009 ; Moschos, 2011 ; Postuma, 2011 ; Lee, 2014  

•  70% des sujets avec TCSP + tr vision couleurs développent MP ou 
démence dans les 5 ans 

•  PEV allongés, OCT : amincissement des couches rétiniennes 

•  Lésions des cellules amacrines rétiniennes, troubles visuo-perceptifs 



Comportement / Cognition 

•  Anxiété 

•  Dépression (X le risque par 2 ou 3) (sérotoninergique, noradrénergique) 

•  Personnalité pré-morbide ? 

•  Apathie :  

–  démence MP > MP stable > de novo 

–  30% de novo non traités 

–  Relation avec les signes moteurs & non moteurs 

•  Troubles exécutifs 

Ishiara, 2006 ; Leentjens, 2008 ; Pedersen, 2010 ; Dujardin, 2014  



Mahlknecht, 2013 



Khoo et al, 2013 

159 de novo MP / 

99 témoins 



 ;  



•  MDS-UPDRS  
•  Partie 1 : expérience non 

motrice de la vie quotidienne 
13 items 

•  Comportement et cognition 

Evaluation 



Symptômes Sensibilité Spécificité 

Odorat Elevée (>80% MP 
précoce) Basse (>30% âgé) 

TCSP Basse (50%) Elevée (80% à 14 ans)  

Dysautonomie Modérée Très faible 

Tr. Visuels ? ? 

Dépression Faible (40% MP) Faible (15% âgé) 



Valeur diagnostique des signes non moteurs 

•  Bonne sensibilité si association de plusieurs signes  

•  Spécificité faible 

•  TCSP spécificité 50% mais sensibilité faible 

•  Risque de MP passe de 14 à 65% sur 5 ans si TCSP + Hyposmie 

+ Tr vision des couleurs 

•  VPP + d’un signe isolé reste faible 

•  Valeur diagnostique : association + imagerie fonctionnelle + 

biomarqueurs…. 



Les signes atypiques 



Place de la clinique : recherche signes atypiques 

•  Syndrome cérébelleux 

•  Dysautonomie précoce 

•  Instabilité posturale 

•  Ophtalmoplégie 

•  Hallucinations spontanées 

•  Démence précoce 

•  Dystonie, apraxie et SP latéralisé  

Timing d’apparition des signes 





L’évolution du syndrome parkinsonien 

L-Dopa L-Dopa L-Dopa 

Temps 
Action du médicament 

FIN DE DOSE 
Symptômes  

contrôlés 
Période ON 

Symptômes  
Non contrôlés 
Période OFF 



La dopasensibilité et les dyskinésies :  
une confirmation clinique du diagnostic 

•  Critère diagnostique clinique = dopasensibilité 

•  Significative et prolongée (notion de dose, nombre d’années), test 

aigu ? 

•   FLUCTUATIONS & DYSKINESIES 

•  Précoces (à rechercher), constantes, motrices et non motrices 

•  Dystonie / Chorée (début & fin de dose / milieu de dose) 



Maladie de Parkinson : 

un diagnostic qui se conforte avec le temps 



Une évaluation plus précoce  
des troubles moteurs ? 



Nouvelles techniques 

•  Quantification motrice plus précise et personnalisée 

•  Taches plus complexes : alternate tap test, Pegboard test 

•  Time Up and Go test 

•  Marche & footswitches 

•  Combinaison de différentes taches dans le Time Motor 

Test Battery 

•  Système capteurs portables pour quantification (normes) 

Postuma, 2012 



Signes moteurs précoces (Postuma, 2012) 

•  Evaluation annuelle cohorte TCSP (n=78, 20 MP) 

•  UPDRS, alternate tap test, Pegboard test, Time Up and Go test 

•  Evaluation des signes avant le diagnostic / contrôle 

Signes  Délai 
Voix et amimie 9,8 ans  

Rigidité 4,4 ans 
Tr marche 4,4 ans 

Bradykinésie 4,2 ans 
Pegbord 8,6 ans 

Alternate tap 8,2 ans 
Time up and go test 6,3 ans 



Vers de nouveaux critères diagnostiques 



     MDS task force 

•  Gold standard de la définition d’une MP 

•  La démence / MP / DCL 

•  PD Subtypes (signes moteurs & non moteurs, profil évolutif, pronostic) 

•  Phase préclinique (biomarqueurs), phase prodromale avec signes non 

moteurs 

Berg D, MDS 2014 : Time to redifine PD ? 



Les nouveaux critères diagnostiques 
MDS Clinical Criteria for PD 

Octobre 2015 



•  SP : bradykinésie plus tremblement de repos et /ou rigidité 

•  Lenteur du mouvement ET réduction de la vitesse ou de l’amplitude  ou 

hésitations ou enrayages (sous scores partie 3 MDS-UPDRS, pas de cutt-off) 

•  Caractères positifs et négatifs, critères pondérés, durée et timing,  

démence (pas un critère d’exclusion, « dementia with LB subtype »), 

tests (scinti Dat Scan, Scinti MIBG, test olfactifs)  

•  Critères prodromaux 

MDS Clinical Diagnostic Criteria for PD (2015) 



MDS Clinical Diagnostic Criteria for PD (2015) 

•  Clinical established PD : 

" spécificité maximale 

" sensibilité réduite 

•  Clinical probable PD : 

" balance entre spécificité et sensibilité 











Quelle place pour les examens  
complémentaires dans le diagnostic ? 



Clinique 

Génétique 

Marqueurs 



•  Imagerie morphologique 

•  Imagerie fonctionnelle 

•  Echographie substance noire                       
(hyper-échogénicité) 

•  Biopsies : colique, peau, glandes salivairess 

•  Biomarqueurs LCS (alphasynucléine) 

•  Mutations 

Examens paracliniques 



•  Grande diversité des signes cliniques moteurs & non moteurs 

•  Modalités d’évaluation : échelles (MDS-UPDRS…) 

•  Critères diagnostiques (cliniques puis prodromaux) 

•  Données d’imagerie et biomarqueurs 

Les principaux messages 


