
La paralysie supranucléaire 
progressive (PSP)

Contrairement au syndrome parkinsonien idiopathique (SPI, maladie de Parkinson), forme 
la plus fréquemment rencontrée, la PSP ne répond pas aux médicaments.

Le syndrome de paralysie supranucléaire 
progressive (PSP) de Steele Richardson 
et Olszewski (1964) est un syndrome par-
kinsonien atypique rare (4-6%), présen-
tant des déficits qui ne sont pas présents 
dans le parkinson idiopathique (SPI) et 
caractérisé par une absence progressive 
de réponse au traitement. Il évolue plus 
rapidement (2-12 ans, en moyenne 5-7 
ans), ne débute pas avant 40-50 ans et 
cause un handicap moteur plus marqué 
sur la marche, l’équilibre, la déglutition et 
la parole.

Le tableau classique dit de Richardson 
(PSP-RS) débute par des chutes vers l’ar-
rière, puis le regard se fige (signe de Mona 
Lisa). On observe une difficulté progres-
sive à regarder d’abord vers le bas puis vers 
le haut, à ouvrir les paupières, à débuter 
la marche et à changer de direction, ainsi 
qu'une diminution progressive du volume 

de la voix et de son articulation, des 
fausses routes, une tendance réflexe à rire 
et à pleurer, une grande lenteur à réagir 
à toute stimulation, un débit très lent de 
la pensée (bradypsychisme), une apathie, 
des persévérations et une incontinence.

Le regard est fixe, des plis sur le front 
compensent la difficulté à regarder vers 
le haut (signe du frontal), l’ouverture des 
paupières est difficile (blépharospasme). 
La rigidité est marquée au niveau des 
muscles du cou et proximaux, le trem-
blement est rare voire absent, les mouve-
ments sont pauvres, lents et retardés. Le 
patient se lève d’une chaise comme une 
fusée (rocket sign) et s'écroule en arrière 
lorsqu’il s’assied. La marche est freinée 
à l’initiation (freezing) et aux change-
ments de direction (magnétisme), et les 
réflexes protecteurs sont absents, surtout 
vers l’arrière (rétropulsion) au moindre 
déséquilibre.
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Des variantes rares existent. Elles 
concernent isolément la production du 
langage (PSP-PNFA), l’initiation de la 
marche (PSP-F), l’instabilité (PSP-I), la 
pauvreté de mouvement (akinésie pure 
PSP-PA), le comportement (PSP DFT bv), 
l’ataxie (PSP-C), les mouvements  
oculaires (PSP-OM) ou la spasticité 
(PSP-PLS). Parfois, une variante  
s'accompagne d'un syndrome cortico-
basal (PSP-CBS).

Dans la forme classique, on observe à 
l’IRM une atrophie du mésencéphale 
(signe du Mickey et du colibri) ainsi que 
du pédoncule cérébelleux supérieur. 
L’agrégation d’une protéine  
(tau 4 R phosphorylée, plus rarement 
d’autres protéines) dans certains  
neurones du tronc cérébral, des noyaux 
gris et du cortex frontal est constatée  
au microscope et au PET tau.

Quatre parkinsoniens sur cinq souffrent 
du syndrome parkinsonien idiopathique 
(SPI ou maladie de Parkinson). Beau-
coup plus rares, les autres syndromes 
parkinsoniens atypiques sont moins 
connus. Une série en quatre volets leur 
est consacrée. 
 
•	�l’atrophie multi-systématisée (AMS) 

(voir magazine 129)
•	�la paralysie supranucléaire  

progressive (PSP)
•	�la dégénérescence cortico-basale 

(DCB)
•	�la démence à corps de Lewy (DCL)

Traitement
Au début, la réponse aux médicaments 
n’est que partielle, puis elle disparaît 
rapidement, ce qui en fait une maladie 
orpheline (rare). La physiothérapie per-
met de maintenir les réflexes et prévenir 
les chutes, le déambulateur devient rapi-
dement nécessaire – ou la chaise roulante 
pour les longs trajets. Une sonde PEG (ali-
mentation directement dans l’estomac 
pour la majorité des calories) devient sou-
vent nécessaire en fin d’évolution, la toxine 
botulique injectée dans les paupières peut 
aider à garder les yeux ouverts. �Prof. Dr méd. 
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