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NEUROLOGUE EN TROUBLES DU MOUVEMENT
CHU DE QUEBEC - H. DE L'ENFANT-JESUS



PREAMBULE SUR LES TAUOPATHIES (4R)
- DEGENERESCENCE CORTICOBASALE
- PARALYSIE SUPRANUCLEAIRE PROGRESSIVE

o CONTRAIREMENT AUX ALPHA-SYNUCLEINOPATHIES DECRITES PAR DR MOLIN :

e LES TAUOPATHIES DONNENT MOINS OU PAS :
* DE TROUBLES DU SOMMEIL REM

* DE DYSAUTONOMIE (HTO)
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SYNDROME CORTICOBASALE VS
DEGENERESCENCE CORTICOBASALE

* LE SYNDROME CORTICOBASAL EST UNE PRESENTATION CLINIQUE POUVANT ETRE CAUSE PAR
PLUSIEURS PATHOLOGIES DIFFERENTES DONT

e DEGENERESCENCE CORTICOBASALE
e ALZHEIMER

* PARALYSIE SUPRANUCLEAIRE PROGRESSIVE

e NOUS ALLONS NOUS CONCENTRER SURTOUT SUR LA DEGENERESCENCE CORTICOBASALE



LA DEGENERESCENCE CORTICOBASALE

MALADIE NEURODEGENERATIVE SPORADIQUE

H=F

DEBUT VERS 50-70 ANS (MOYENNE 64 ANS)

ATTEINTE TRES ASYMETRIQUE DEBUTANT AU MEMBRE SUPERIEUR DANS 70% DES CAS

N'EST PAS TOUJOURS FACILE A DIAGNOSTIQUER QUAND LA MALADIE EST A PRESENTATION COGNITIVE
AVEC CES NOUVEAUX CRITERES DIAGNOSTIQUES, LA PATHOLOGIE EST ENCORE ERRONEE DANS 30% DES CAS

e CAS PATHOLOGIQUEMENT PROUVES ET DX CLINIQUE FINAL DE SCB DANS 68% DES PTS, RESTE ALZHEIMER, PSP...



CRITERES DIAGNOSTIQUES DE LA DEGENERESCENCE
CORTICOBASALE

Table 4 Proposed clinical phenotypes (syndromes) associated with the pathology of corticobasal degeneration®

Syndrome Features

Probable corticobasal syndrome Asymmetric presentation of 2 of: a) limb rigidity or akinesia, b) limb dystonia, ¢} limb myoclonus plus 2 of: d) orobuccal or
limb apraxia, e) cortical sensory deficit, ) alien limb phenomena (more than simple levitation)

Possible corticobasal syndrome May be symmetric: 1 of: a) limb rigidity or akinesia, b) limb dystonia, c) limb myoclonus plus 1 of: d) orobuccal or limb
apraxia, e) cortical sensory deficit, f) alien limb phenomena (more than simple levitation)

Frontal behavioral-spatial syndrome Two of: a) executive dysfunction, b) behavioral or personality changes, c) visuospatial deficits

Nonfluent/agrammatic variant of primary  Effortful, agrammatic speech plus at least one of: a) impaired grammar/sentence comprehension with relatively preserved
progressive aphasia single word comprehension, or b) groping, distorted speech production (apraxia of speech)

Progressive supranuclear palsy syndrome Three of: a) axial or symmetric limb rigidity or akinesia, b) postural instability or falls, ¢} urinary incontinence, d) behavioral
changes, e) supranuclear vertical gaze palsy or decreased velocity of vertical saccades

e NEUROLOGY, JANVIER 2013, M.J. ARMSTRONG ET AL.

Asymmetric presentation of 2 of: a) limb rigidity or akinesia, b) limb dystonia, c) limb myoclonus plus 2 of: d) orobuccal or

limb apraxia, e) cortical sensory deficit, f) alien limb phenomena (more than simple levitation)
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«  30% AU DIAGNG S R

e 70% AVEC L'EVOLUTION






 BRAS >> JAMBE

e PRESENT DANS LE MEMBRE LE PLUS ATTEINT SURTOUT ET PEUT EVOLUER EN
HEMIDYSTONIE



LA CLINIQUE (DYSTONIE)

e | A DYSTONIE :
» 30% TETE, COU OU TRONC (AXIALE)
e 429% ONT DE LA DOULEUR ASSOCIEE A LA DYSTONIE

o /4% ONT UNE POSTURE FIXE AVEC ANKYLOSE DE LA MAIN ET DU POIGNET

Distribution of dystonia (n = 84)
Blepharospasm 8.3

Cervical dystonia 9.5
Lower limb 4.8

Upper limb 774




*  STIMULUS-SENSITIVE : LE PLUS SOUVENT DECRITE

A L' ACTION : INDUITE PAR LE MOUVEMENT

e  SPONTANE EGALEMENT POSSIBLE
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e EN PLUS D'UNE POSSIBLE ATTEINTE :
» APRAXIE DE LA PAROLE (OROBUCCALE)

e DU LANGAGE



LA CLINIQUE (APRAXIE)

e DEFINITION : INCAPACITE A EXECUTER UNE ACTION DEJA APPRISE AVEC LES
FONCTIONS PRIMAIRES INTACTES

o L'APRAXIE :
e SOUVENT, ELLE DOMINE LE TABLEAU CLINIQUE
e ENCORE UNE FOIS BRAS>>>JAMBE
* ASYMETRIQUE
« EN COMBINAISON AVEC RIGIDITE ET DYSTONIE : PEUT RENDRE LE MEMBRE INUTILISABLE

» SURTOUT LIMB KINETIC (D'UN MEMBRE)
» AUSSI IDEOMOTRICE ET MOINS IDEATOIRE
» PEUT AUSSI IMPLIQUER UNE APRAXIE DE LA PAROLE (PATACA)



LA CLINIQUE (SENSIBILITES CORTICALES)

e |'ATTEINTE DES SENSIBILITES CORTICALES :

» SURTOUT ATTEINTE DES FONCTIONS SECONDAIRES
* AGRAPHESTHESIE (ECRIRE UN CHIFFRE DANS LA MAIN)
* ASTEREOGNOSIE (RECONNAITRE UN OBJET PAR LE TOUCHER)

NEGLIGENCE SENSITIVE (DOUBLE STIMULATION]

» ENSUITE PEUT AUSSI ATTEINDRE DES FONCTIONS PRIMAIRES
PROPRIOCEPTION

e  SENSIBILITE THERMOALGESIQUE



LA CLINIQUE (SENSIBILITES CORTICALES)

o |'ATTEINTE DES SENSIBILITES CORTICALES :

 ALIEN LIMB (BRAS OU MAIN SURTOUT) :

PARFOIS SENSATION DE MEMBRE ETRANGER
BOUGE SEUL

PEUT INTERFERER AVEC LE FONCTIONNEMENT DU MEMBRE LORS DES GESTES
VOLONTAIRES

CONFLIT INTERMANUEL RARE (< DE 7% DES ALIEN LIMBS)

PLUS FREQUENTE SI ATTEINTE PREDOMINE A L'HEMISPHERE NON-DOMINANT :

* PLUS SOUVENT VU AU BRAS GAUCHE QUE DROIT
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L' IMAGERIE

 ATROPHIE ASYMETRIQUE SOUVENT, MAIS PAS TOUJOURS, PIRE DU COTE CONTRALATERAL A CELUI ATTEINT
* PREDOMINE EN PARIETAL, MAIS AUSSI FRONTAL (PERI-ROLANDIQUE)




* |IRM
* ATROPHIE FRONTO-PARIETALE CONTRALATERALE
* HYPOINTENSITE DU PUTAMEN



CBS

& TEP SCAN Figure 5. Representative pattern of glucose metabolism in a patient with CBS: asymmetric hypometabolism in the left parietal and
¢ frontal cortices and basal ganglia contralateral to the clinically more affected side: (a) FDG-PET, (b) single-subject SPM t-map.

e HYPOMETABOLISME DU CORTEX PARIETAL SURTOUT CONTRALATERAL AUX SX, AUSSI CORTEX
SENSORIMOTEUR PRIMAIRE, AIRE PREMOTRICE, STRIATUM ET THALAMUS (UNILATERAL OU
ASYMETRIQUE)
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e DYSTONIE :

e TOXINE BOTULINIQUE SI DOULEUR OU PROBLEME D'HYGIENE
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* EQUILIBRE :

* PHYSIO ET ERGO (ACCESSOIRE DE MARCHE PARFOIS DIFFICILE SI MAIN ATTEINTE)
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e DES COMPLICATIONS DUES AUX CHUTES
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e PATHOLOGIE :
« TAU 4R coMME DCB
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* PATHOLOGIE MIXTE
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e DYSTONIE
* HAUT DU VISAGE, REGARD SURPRIS CAR CONTRACTION FRONTALIS
» APRAXIE OUVERTURE DES YEUX
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PSP

o SIRNAS
 ATROPHIE DU TEGMENTUM DU MESENCEPHALE

* RATIO DIMINUE AIRE MESENCEPHALE SUR PROTUBERANCE MOYENNE O, 12 DANS LE PSP (NORMALE
DE 0,24)

e PARFOIS HYPERSIGNAL MESENCEPHALE ET OLIVES INFERIEURES
e ATROPHIE FRONTO-TEMPORALE

e LES CHIFFRES DE DISTINCTION ENTRE PSP ET MPI SONT PRESQUE DE L'ORDRE DE 95%



PSP

Figure 4. Representative pattern of glucose metabolism in a patient with PSP: hypometabolism in the frontal cortical region (medial,
dorsolateral), midbrain and both caudate nuclei: (a) FDG-PET, (b) single-subject SPM t-map.

« JEP SCAN:

e HYPOMETABOLISME FRONTAL MEDIAN BILATERAL INCLUANT LE CORTEX (SURTOUT GYRI CINGULAIRE,
AIRE MOTRICE SUPPLEMENTAIRE, PREMOTEUR ET PREFRONTAL), AUSSI NO CAUDE, THALAMI ET TRONC



X

o
/

NIRRT &

T N N

*  AMITRIPTYLINE, MAIS ANTICHOLINERGIQUE DONC RISQUE DETERIORATION COGNITIVE



PSP (TRAITEMENT)

P ARKINSONISME ;
 LEVODOPA PARFOIS A PLUS HAUTE DOSE
* RASAGILINE (LES IMAO-B) ET/OU AMANTADINE POUR FREEZINFG OF GAIT

URGENCE URINAIRE :
* VESICARE (SOLIFENACINE)

* MYRBETRIQ (MIRABEGRON)

APRAXIE OUVERTURE DES YEUX

 BOTOX EFFICACE A TRES PETITE DOSE

ATTEINTE SACCADES ET CONVERGENCES :

e NEUROPHTALMO ET ORTHOPTIQUE POUR PRISMOTHERAPIE SURTOUT POUR LA LECTURE
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e REPETER +++ DE PRENDRE SON TEMPS, ACCESSOIRE DE MARCHE... CAR IMPULSIF ET OUBLI
ACCESSOIRE

e EN MX AVANCEE : FAUTEUIL ROULANT SI NOMBREUSES CHUTES PAR JOUR
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e (CHUTES FREQUENTES ET SES CONSEQUENCES
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