
SLA: Une maladie? Un syndrome? 
L’hétérogénéité



Définitions

• Maladie:

– Pour l’OMS: Altération de l’état de santé. 

– Santé: Etat de complet bien-être physique, mental et 
social, et qui ne consiste pas seulement en une absence 

de maladie ou d'infirmité. 

• Syndrome:

– Ensemble de plusieurs symptômes ou signes en rapport 
avec un état pathologique donné et permettant, par leur 
groupement, d'orienter le diagnostic.



Sclérose Latérale Amyotrophique SLA 
Maladie de Charcot 

Sclérose du Faisceau cortico spinal Amyotrophique





1 nouveau cas toutes les 6 heures en France

 Incidence de 2-5/100 000

 Prévalence: 5-7/100.000

 215.000 cas potentiels en France 



Comment apprend-on la SLA?

• 3 Hommes/ 2 Femmes.

• Forme bulbaire ou spinale.

• Forme Sporadique ou Familiale.

• Médiane de survie: 36 mois.

• Pas de traitement curatif.



SLA: Une pathologie hétérogène

• Hétérogénéité clinique

• Hétérogénéité génétique

• Hétérogénéité neuropathologique

• Hétérogénéité physiopathologique



• Age de début

• Prédominance ou non d’un motoneurone

• Phénotype clinique:

– Forme cachectique

– Forme respiratoire

– Troubles cognitifs

Hétérogénéité dans la présentation 
clinique



Hétérogénéité du profil évolutif



Red: Major Genes Orange: Need to be confirmed
Green: Weak linkage to ALS Blue: No conviction

Hétérogénéité génétique de la SLA 
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Profil évolutif variable selon le gène 
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Profil évolutif modulé par la mutation





Hétérogénéité neuropathologique:

• SLA sporadiques:

• SLA familiales liées à une mutation:

– TARDBP

– c9ORF72

– UBQLN2

– OPTN

– ANG

– VCP



Hétérogénéité physiopathologique



Hétérogénéité physiopathologique
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SLA: Une maladie ou un syndrome?

Pourquoi cette question est cruciale?





•Passer d’une prise en charge généraliste à une prise en
charge personnalisée

•Nécessité de définir des groupes homogènes de patients 
SLA:

•Paramètres restent à définir

SLA: Un syndrome



Traitement personnalisé?



corcia@med.univ-tours.fr


