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Dégénérescence corticobasale a début atypique

Atypical onset corticobasal degeneration

La dégénérescence corticobasale (DCB) est une maladie
neurodégénérative rare. Nous rapportons un cas d'une DCB
particulier par’age précoce de début et les troubles du langage
inauguraux.

M. G.A., 4gé de 36 ans, ayant comme antécédents un pere
suivi pour une démence frontotemporale, a consulté pour des
troubles du langage évoluant vers I’aggravation progressive
depuis 3ans associés secondairement a l'apparition de
plaintes mnésiques et puis, d'une géne a la marche. L’examen
neurologique a objectivé un syndrome frontal, un syndrome
parkinsonien akinétorigide prédominant a droite doparésis-
tant et une dystonie du membre supérieur gauche. Le bilan
orthophonique a révélé une aphasie sévére non fluente avec
des troubles de l'expression sans troubles de la compréhen-
sion, des difficultés de dénomination et une apraxie bucco-
faciale. Le bilan neuropsychologique a montré un syndrome
démentiel sévere avec un score MMSE a 8/30, une praxie
idéatoire, idéomotrice et constructive, des troubles visuospa-
tiaux et un syndrome dysexécutif (score de BREF a 8/18). La

mémoire épisodique et sémantique n’a pas été altérée. Le
bilan inflammatoire, cuprique, immunologique et 'analyse du
LCR ont été normaux. L'IRM cérébrale a montré une atrophie
corticale pariétale gauche (Fig. 1, a gauche). Le diagnostic
d'une dégénérescence corticobasale (DCB) a été évoqué. La
tomoscintigraphie cérébrale de perfusion (TEMPc) a révélé une
hypoperfusion au niveau des cortex associatifs pariétaux
prédominants a gauche et des noyaux sous-corticaux gauches
(Fig. 1, a droite) renfor¢ant cette hypothese diagnostique. Le
dosage des biomarqueurs du LCR a montré des valeurs de AB

@142 2 941ng/L (normale > 500ng/L), T-tau a 419ng/L
(normale < 500 ng/L) et P-tau a 42,3 ng/L (normale < 60 ng/L).
L’évolution a été marquée par l'aggravation surtout des

difficultés du langage aboutissant a un mutisme total.

Le diagnostic de la DCB reste difficile dans ces formes
atypiques, tel était le cas de notre patient particulier par 'age

de début précoce et les troubles du langage inauguraux.

La DCB est un groupe hétérogene comportant 5 phénotypes :
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Fig. 1 - A gauche : IRM cérébrale en coupe axiale pondérée T2 montrant une atrophie pariétale gauche. A droite : TEMP
cérébrale montrant une hypoperfusion au niveau du cortex associative pariétal et des structures sous-corticales gauches.
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frontotemporale, DCB-syndrome de Richardson, DCB-atrophie
corticale postérieure et DCB-aphasie primaire progressive
(DCB-APP). Cette derniére forme de DCB représente environ
25,6 % descas [1]. Elle se traduit cliniquement par une aphasie de
type non fluente avec un agrammatisme et une apraxie de la
parole. Cette aphasie peut évoluer vers le mutisme comme dans
notre cas. Le syndrome d’aphasie progressive primaire non
fluente (APPNF) est le plus souvent associé a une taupathie, y
compris la DCB. D’ailleurs, dans des séries post-mortem de
patients atteints d’APPNF, l'’étude anatomopathologique a
montré des lésions évocatrices de DCB dans 9 a 29 % des cas
[2]. Josephs et al. ont montré que la présence d’une apraxie de la
parole associée ou non a une aphasie non fluente est prédictive
d’une taupathie dans la quasi-totalité des cas [3]. Dans ces cas,
la présence d'une apraxie de la parole isolée est plutdt
évocatrice d'une paralysie supranucléaire progressive alors
que son association a une aphasie est plutét en faveur d'une
DCB [4]. L’dge moyen de début de la DCB est de 63 ans (45 a
77 ans). Toutefois, un début précoce surtout dans les cas liés a
des mutations de la protéine tau peut se voir, ce qui explique la
possibilité de retenir le diagnostic possible d'une DCB, et ce, quel
que soit 'dge de début [5]. Ainsi, en se référant a ces derniers
criteres, le diagnostic d'une DCB-APP possible était évoqué chez
notre patient, devant le début progressif de 'aphasie non
fluente et le pére qui présentait une DFT évoquant une
taupathie. La biologie moléculaire peut aider au diagnostic de
ces formes familiales puisque la mutation de progranuline
(PGRN) est celle la plus fréquente dans la DCB-DFT et la DCB-
APP. Toutefois, cette méme mutation est trés fréquente aussi
dans le SCB. Dans ces cas atypiques, la présence a I'IRM
cérébrale d’une atrophie corticale asymétrique frontopariétale
est trés évocatrice. La TEMPc montre une hypoperfusion
asymétrique prédominante au niveau du cortex frontal
postérieur et pariétal controlatéral aux manifestations clini-
ques. Une diminution asymétrique de la perfusion du striatum
et du thalamus a été aussi rapportée et trouvée chez notre
patient. L'intérét des biomarqueurs du LCR dans la DCB n’est
pas encore bien étudié : souvent normausx, ils seraient plutot
intéressants dans le diagnostic d’'un SCB causé par une MA.
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