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ERN-RND est un réseau européen de référence créé et approuvé par l'Union européenne. ERN-RND est 
une infrastructure de soins de santé qui se concentre sur les maladies neurologiques rares (RND). Les trois 
principaux piliers d’ERN-RND sont (i) le réseau d'experts et de centres d'expertise, (ii) la génération, la 
mise en commun et la diffusion des connaissances sur les maladies neurologiques rares, et (iii) la mise en 
œuvre de la e-santé pour permettre à l'expertise de voyager à la place des patients et des familles. 
 
L'ERN-RND rassemble 32 des principaux centres d'experts européens dans 13 États membres et comprend 
des organisations de patients très actives. Les centres sont situés en Belgique, Bulgarie, République 
tchèque, France, Allemagne, Hongrie, Italie, Lituanie, Pays-Bas, Pologne, Slovénie, Espagne et Royaume-
Uni. 
 
Les groupes de maladies suivants sont couverts par ERN-RND: 

• Ataxies et paraplégies spastiques héréditaires 
• Syndromes Parkinsoniens Atypiques 
• Dystonie / Neurodégénérescence avec accumulation de fer dans le cerveau (NBIA) / maladies 

paroxystiques 
• Démence fronto-temporale 
• Maladie de Huntington et chorées 
• Leucodystrophies 

 
Des informations spécifiques sur le réseau, les centres experts et les maladies couvertes sont disponibles 

sur le site Internet du réseau: www.ern-rnd.eu.  
 
 

Recommandation pour l'utilisation clinique : 

Le réseau européen de référence pour les maladies neurologiques rares fortement 

recommande l'utilisation de l'échelle suivante comme meilleure pratique clinique pour l'évaluation de 

l'état de santé des patients. 

l'évaluation et l'appréciation de la démence frontotemporale. 

 

Concernant les directives cliniques, les recommandations pratiques, les revues systématiques et d’autres 
lignes directrices qui sont publiées et adoptées ou dont la valeur a été confirmée par ERN-RND, il s’agit 
de l’évaluation d’informations scientifiques et cliniques actuelles qui sont mises à disposition comme offre 
de formation.  

Les informations (1) n’incluent éventuellement pas l’ensemble des traitements et des méthodes de soin 
adaptés et ne doivent pas être considérées comme une constatation de la qualité des soins, (2) ne sont 
pas mises à jour de façon permanente et ne reflètent éventuellement pas les connaissances les plus 
récentes (de nouvelles informations peuvent être disponibles entre la création de ces informations et leur 
publication et/ou lecture), (3) ne concernent que les questions spécifiques, (4) n’exigent aucune prise en 
charge médicale définie, (5) ne remplacent pas l’appréciation professionnelle indépendante du médecin 
traitant car les informations ne tiennent pas compte des différences individuelles entre les patients. Dans 
tous les cas, la procédure choisie par le médecin traitant doit être définie individuellement en fonction 
des patients. L’utilisation des informations est facultative. Les informations sont mises à disposition par 
ERN-RND sur la base de lְֹ’état actuel et ERN-RND décline toute garantie explicite ou implicite concernant 
les informations. ERN-RND exclut formellement toute garantie d’aptitude à l’emploi et de conformité à 
un usage ou une finalité spécifique. ERN-RND décline toute responsabilité en cas de dommages corporels 
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ou matériels résultant de l’utilisation de ces informations ou en rapport avec celles-ci ainsi qu’en cas 
d’erreurs ou d’omissions quelconques. 

 
 

L'élaboration des diagrammes de diagnostic pour la dystonie a été réalisée par le groupe de travail sur la 
démence frontotemporale. Les échelles utilisées dans la pratique clinique des membres du groupe ont 
été mises en correspondance et la décision sur l'échelle à proposer a été prise à la majorité. 
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Coordinateurs du groupe d’experts:  

Isabelle Leber1; Markus Otto11; Rik Vandenberghe3 

 

Membres du groupe d’experts: 

Les professionnels de la santé : 

Alberto Albanese4; Adrian Danek5; Maria Teresa Dotti6; Barbara Garavaglia7; Zoltan Grosz8; Norbert 
Kovacs9; Milica Kramberger10; Bernhard Landwehrmeier11; Johannes Levin5; Janne Papma12; Jonathan 
Rohrer2; Robert Rusina13; Harro Seelaar12; Matthis Synofzik14; Marc Teichmann1, Pietro Tiraboschi7; John 
van Swieten12; Ione Wollacott2 

 

Représentants d’organisations de patients: 

Mary Kearney 

 

1 Assistance Publique-Hôpitaux de Paris, Hôpital Pitié-Salepétrière, France: Reference centre for rare dementias; 2 University College London 
Hospitals NHS Foundation Trust, United Kingdom; 3 University Hospitals Leuven, Belgium; 4 IRCCS Clinical Institute Humanitas – Rozzano, 
Italy; 5 Klinikum der Universität München, Germany; 6 AOU Siena, Italy; 7 Foundation IRCCS neurological institute Carlo Besta – Milan, Italy; 8 
Semmelweis University, Hungary; 9 University of Pécs, Hungary; 10 University Medical Centre Ljubljana, Slovenia; 11 Universitätsklinikum Ulm, 
Germany; 12 Erasmus MC: University Medical Center Rotterdam, Netherlands; 13 Charles University, Prague, 14 Universitätsklinikum Tübingen, 
Germany 
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