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

 Ataxies et paraplégies spastiques héréditaires 

 Parkinsonisme atypique et maladie de Parkinson génétique 

 Dystonie, troubles paroxystiques et neurodégénérescence avec accumulation d'ions dans le 
cerveau 

 Démence frontotemporale 

 La maladie de Huntington et autres corvées 

 Leucodystrophies 
 
 
Des informations spécifiques sur le réseau, les centres d'expertise et les maladies couvertes sont 
disponibles sur le site web du réseau www.ern-rnd.eu. 
 
 

Le Réseau européen de référence pour les maladies neurologiques rares a élaboré ces informations sur le 
diagnostic du parkinsonisme atypique pour aider à guider le diagnostic. Le réseau de référence 
recommande l'utilisation de ces informations. 

 

Les directives de pratique clinique, les avis de pratique, les revues systématiques et autres directives 
publiées, approuvées ou confirmées par l'ERNRND sont des évaluations des informations scientifiques et 
cliniques actuelles fournies en tant que service éducatif. Les informations (1) ne doivent pas être 
considérées comme incluant tous les traitements appropriés, les méthodes de soins, ou comme une 
déclaration de la norme de soins ; (2) ne sont pas continuellement mises à jour et peuvent ne pas refléter 
les preuves les plus récentes (de nouvelles informations peuvent émerger entre le moment où 
l'information est développée et celui où elle est publiée ou lue) ; (3) n'abordent que la (les) question(s) 
spécifiquement identifiée(s) ; (4) n'imposent pas un cours particulier de soins médicaux ; et (5) ne sont 
pas destinées à remplacer le jugement professionnel indépendant du prestataire de soins, étant donné 
que les informations ne tiennent pas compte des variations individuelles entre les patients. Dans tous les 
cas, la ligne de conduite choisie doit être envisagée par le prestataire de soins dans le contexte du 
traitement de chaque patient. L'utilisation de ces informations est volontaire. ERN-RND fournit ces 
informations "en l'état" et ne donne aucune garantie, explicite ou implicite, concernant ces informations. 
ERN-RND décline spécifiquement toute garantie de qualité marchande ou d'adéquation à un usage ou un 
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but particulier. ERN-RND n'assume aucune responsabilité en cas de blessure ou de dommage à des 
personnes ou à des biens résultant de ou lié à l'utilisation de ces informations ou en cas d'erreurs ou 
d'omissions. 

 

L'élaboration de ces informations a été réalisée par le groupe "Maladie pour le parkinsonisme atypique" 
de l'ERN-RND. 
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4. MÉTHODOLOGIE 



 

Les syndromes parkinsoniens atypiques (SPA) comprennent un groupe de troubles qui peuvent imiter 
la maladie de Parkinson (MP), en particulier dans les premiers stades de la maladie. Les troubles 
suivants sont typiquement résumés sous le terme APS : 
 
• Atrophie du système multiple (ASM) 
• Paralysie supranucléaire progressive (PSP) 
• le syndrome corticobasal (SCB), qui peut être une manifestation de la PSP ou de la 

dégénérescence corticobasale (DCB). 
 
 
Les patients atteints de ces troubles présentent généralement une progression plus rapide de la 
maladie et ne répondent pas ou peu au traitement continu par la lévodopa, par rapport aux patients 
atteints de la MP. Les syndromes spécifiques sont définis cliniquement par une constellation de 
symptômes. Un patient soupçonné de souffrir d'un trouble parkinsonien et présentant les 
symptômes suivants au début de l'évolution de la maladie, après l'apparition de symptômes moteurs, 
doit être orienté vers un spécialiste des troubles du mouvement afin qu'il procède à des examens 
plus approfondis pour déterminer s'il s'agit d'un SPP : 
 
 
• Absence de réponse ou réponse insuffisante à la lévodopa 
• Progression rapide de la maladie 
• Instabilité de la démarche et chutes précoces 
• Développement de la démence 
• Paralysie du regard vertical ou ralentissement des saccades verticales 
• Dysautonomie 
• Dysarthrie, dysphagie ou stridor précoces 
• Signes cérébelleux évidents 
• Signes du tractus pyramidal 
• Dystonie 
• Apraxie 
• Myoclonie 
 
 
Outre les antécédents du patient et l'examen clinique, d'autres mesures diagnostiques telles que la 
neuro-imagerie, l'examen du liquide céphalo-rachidien, les tests autonomes et les tests cognitifs 
peuvent être utiles pour étayer un diagnostic clinique. Il n'existe actuellement aucune thérapie pour 
guérir ou arrêter/ralentir la progression de la maladie dans le cas du SAP. Toutefois, les soins 
prodigués aux patients pour atténuer les symptômes peuvent être adaptés lorsque le bon diagnostic 
est établi. Un certain nombre d'essais sont actuellement en cours pour mieux définir le spectre des 
symptômes et l'évolution du SAPL et pour tester l'efficacité de différentes approches thérapeutiques. 
Les patients dont le diagnostic de SAP est correct peuvent bénéficier de ces études 
(https://www.michaeljfox.org/trial-finder).  
 
Pour des informations plus détaillées sur la SPA, voir les documents de consensus ci-dessous. 
 
  

5. APERÇU DES SYNDROMES PARKINSONIENS ATYPIQUES 
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cours de révision. 
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Freeman R, Halliday G, Höglinger GU, Iodice V, Kaufmann H, Klockgether T, Kostic V, Krismer F, 
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2019;34:975-984. 
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W, Reese JP, Relja M, Ruzicka E, Schrag A, Seppi K, Taba P, Vidailhet M. Recommandations 
EFNS/MDS-ES/ENS [corrigées] pour le diagnostic de la maladie de Parkinson. Eur J Neurol. 2013 
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Group. Comment appliquer les critères de la Movement Disorder Society pour le diagnostic de la 
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