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Déclaration

• Absence de conflit d’intérêt en rapport avec cette présentation



Origine du travail

• Visite de la Nietzsche Haus à Sils-
Maria en Suisse avec la Fondation 
Universitaire

• Au cours de ces vingt dernières 
années, le diagnostic longtemps 
retenu de syphilis tertiaire a 
largement été remis en cause dans 
de nombreuses publications.

• Pathobiographie, c-à-d. biographie 
vue sous l’angle des pathologies.



Méthodologie

• revue systématique de la littérature 
médicale récente

• recherche électronique des sources 
bibliographiques sans sélection 
linguistique et sans limite de temps

• aucun article publié en langue française 
sur le sujet de la présente publication

• sur Medline (via Ovid) : [Nietzsche*.pn 
OR Nietzsche.ti]: 103 documents (102 
sans doublon) 

• sur Scopus : [(TITLE (nietzsche*) OR 
KEY (nietzsche*)) AND (LIMITTO 
(SUBJAREA, " MEDI ") OR LIMIT-
TO (SUBJAREA , " NEUR ") OR 
LIMIT-TO (SUBJAREA, " PHAR ") 
OR LIMIT-TO (SUBJAREA, " BIOC 
") OR LIMIT-TO (SUBJAREA, " 
IMMU "))] : 176 documents

• Fusion des deux listes : 201 documents

• Pour la revue systématique: 42 (31 + 4 
+ 7) références potentiellement éligibles 



Les données médicales sur Nietzsche

• né le 15 octobre 1844 à Röcken en Prusse

• Antécédents familiaux:
• Père : Carl Ludwig Nietzsche (1813-1849), pasteur, 

décédé à l’âge de 36 ans probablement d’un 
accident vasculaire cérébral avec une aphasie suivie 
de cécité, après deux années de divers troubles 
mentaux. Ramollissement d’un quart du cerveau 
noté à l’autopsie.

• Mère: Franziska Nietzsche née Oehler (1826-1897), 
avait une anisocorie. 

• 6 frères et 4 sœurs: plusieurs souffraient de migraines et 
de maladies neurologiques ou psychiatriques. 

• Deux tantes ont développé des troubles mentaux

• Deux oncles ont fait des dépressions nerveuses dont un 
est décédé dans un asile d’aliénés.

• Fratrie: 
• un frère mort à l’âge de deux ans avec des crampes

• une sœur, Elisabeth (1845-1935): souffrait de migraine 
et de myopie.

• Sans descendance



Enfance et adolescence

• Jeune enfance: examiné à l’âge de 5 ans par 
le Professeur Schellbach à Iéna pour des 
problèmes oculaires: myopie et anisocorie. 

• A l’école secondaire : rhumatismes 
notamment au niveau de la tête et du cou, 
maux de tête, diarrhée et problèmes de 
congestion. 

• Crises de migraine sévères récidivantes 
notées dès l’âge de 9 ans (118 en un an 
selon Nietzsche qui les a comptées une 
année par la suite), souvent plus sévères au 
niveau frontal à droite.
• Accompagnées de troubles visuels, de nausées 

et vomissements et de douleurs oculaires.
• Pouvaient durer quelques heures (4 à 44) et 

être précédées de phénomènes visuels ou 
sensitifs (aura).



Une source autobiographique

Les textes autobiographiques que Nietzsche 
écrivit entre douze et vingt-quatre ans (1856-
1869) rassemblés ici constituent un 
témoignage unique sur la forge d'une pensée, 
d'un style, d'une sensibilité. D'un caractère. 
Après des premières pages toutes prisonnières 
des poncifs de l'époque se dessine une 
progressive et implacable émancipation 
appuyée sur un minutieux travail de réécriture 
infini des événements marquants de la vie en 
lesquels la mort du père et le deuil qui la 
continua ainsi que les années d'apprentissage 
dans le rude collège de Pforta occupent une 
place singulière. S'y dessine également la 
naissance d'impérieuses passions – musique, 
lecture, écriture, amitiés – dont on sait 
l'importance décisive qu'elles prendront dans 
la vie philosophique de Nietzsche.



De 24 à 45 ans 

• À 24 ans : professeur de philologie à l’Université de 
Bâle

• À 35 ans (1879) :  congé pour raison de santé.

• A 28 ans : premier épisode dépressif

• À 30 ans : cécité droite.

• 1879-1889 (dix années suivant son congé pour raison 
de santé): publie ses œuvres majeures qu’il écrira 
souvent très rapidement , tout en présentant des 
troubles psychiatriques

• 1882: épisodes d’humeur dépressive avec idées 
suicidaires 

• 1886 :  hallucinations visuelles et troubles de la 
personnalité. Nietzsche devient " étrange ", son 
discours est souvent laborieux, il apparaît négligé et 
ébouriffé et présente des idées mégalomanes. 

• 1887: choriorétinite centrale au fond d’œil.



Le crucifié, Dionysos, le Tyran de Turin

• Fin 1888, Nietzsche devient psychotique. 

• Turin: s’effondre en rue et ne peut se relever seul. 
Ramené à son logement, il est apparemment resté sur 
son canapé pendant deux jours sans bouger ni dire un 
mot. Il avait paru excité et confus, il se parlait à haute 
voix, chantait et jouait souvent du piano, il avait 
perdu le concept de la valeur de l’argent et il écrivait 
des lettres fantastiques qu’il signait avec " Der 
Gekreuzigte " (le crucifié) ou Dionysos. 

• 10 janvier 1889: admis avec le diagnostic de paralysie 
générale à l’asile d’aliénés de Bâle (médecin-chef: 
Docteur Ludwig Wille).

• A l’examen neurologique: fort strabisme convergent et pupille 
droite plus large que la gauche avec un réflexe lent à la 
lumière. L’examen mental était anormal. Il n’avait aucune 
connaissance de sa maladie (anosognosie). 

• Parlait beaucoup et semblait un peu confus. Dans l’après-
midi, il était très excité et chantait fort. 

• On a rapporté qu’il mangeait beaucoup. La nuit, il ne 
dormait pas mais parlait sans cesse. Il s’est référé à lui-
même comme le " Tyran de Turin ".



18 janvier 1889: transfert à l’asile d’Iéna dans le 
service du Professeur Otto Binswanger

• Le dossier médical de ce séjour a été  publié en 1930.

• A l’examen général : cicatrice sur le frein du pénis et ganglions 
inguinaux élargis.

• A l’examen neurologique : asymétrie pupillaire, la droite plus 
grande seulement réactive à l’accommodation sans réflexe 
lumineux consensuel. Coin droit de la bouche discrètement plus 
bas et langue déviant à droite. Réflexes généralement vifs et 
quelques mouvements de clonus de la cheville gauche.

• A l’examen psychiatrique : entra dans sa chambre avec des 
foulées majestueuses et remercia les personnes présentes pour la 
" grande réception ". S’inclina à plusieurs reprises. 

• Désorienté dans l’espace (pensait qu’il était à Naumburg ou à 
Turin) mais orienté avec les personnes. 

• N’avait aucune perception de sa maladie. 

• Gesticula, parla d’une voix haute et mélangea les mots italiens et 
français. Il a confondu les mots italiens les plus simples. 

• A essayé de serrer la main du docteur à plusieurs reprises. Ses idées 
s’envolaient et il a parlé de ses grandes compositions et de ses 
serviteurs. 

• Ici aussi, son appétit a été noté comme vorace.



Le séjour à Iéna

• Désorientation dans le temps et l’espace. 

• Bruyant : a dû être isolé à plusieurs reprises. 

• A exigé que ses compositions musicales soient jouées. 

• Crises de rage, avec coups de pied à d’autres patients.

• Ses insomnies ont nécessité des sédatifs. 

• A prétendu être Frédérique-Guillaume IV, comte de 
Cumberland ou l’Empereur. A confondu l’ordonnance du 
quartier avec Bismarck. 

• À plusieurs reprises, il urinait dans sa botte ou dans un verre et 
buvait l’urine, se salissait avec des excréments et mangeait des 
excréments. 

• À une occasion, a prétendu qu’il avait été empoisonné et à une 
autre, a cassé une fenêtre en affirmant qu’il avait vu un canon de 
fusil de chasse le visant. Une fois, il a brisé un verre d’eau  pour 
protéger son accès avec des éclats de verre. 

• Thésaurisait le papier et d’autres articles



Sortie et fin de sa vie dans sa famille à Weimar

• 24 mars 1890 : sortie autorisée pour aller chez sa mère. 

• Son ami Deussen qui lui avait rendu visite, a rapporté qu’il ne 
l’avait pas reconnu et a constaté que Nietzsche était assis la 
plupart du temps dans sa véranda en train de ruminer 
tranquillement.

• Parfois se parlait, très souvent à propos de personnes et 
d’incidents remontant à son école secondaire à Schulpforta. 

• 1892 : perte de ses capacités musicales et troubles de la 
mémoire, mais il pouvait suivre les événements quotidiens. Il ne 
pouvait plus se lever seul d’une chaise.

• Les dernières années : plusieurs accès de type AVC avec 
troubles de la parole, anarthrie, parésie faciale puis, en 1899, 
hémiparésie gauche. 

• 1897: s’installe dans le mutisme. Devenu grabataire.

• 25 août 1900 : décède à 55 ans là Weimar. La cause directe de sa 
mort est rapportée comme une pneumonie compliquant 
probablement un nouvel AVC. L’autopsie a été refusée.



Quelle(s) maladie(s)?



Le diagnostic de l’époque

• Diagnostic de l’époque: paralysie générale (ou tabès ou syphilis tertiaire 
forme neurosyphilis)

• Ce diagnostic est remis en cause fin du 20ème siècle



La syphilis : maladie sexuellement transmissible

• Due à une bactérie cosmopolite, spiralée, mobile, 
Treponema pallidum, qui appartient à l’ordre des 
Spirochaetales comme avec les genres Borrelia et 
Leptospira.

• Incubation : variable, en moyenne de 3 semaines (10 à 90 
jours)

• Syphilis précoce (contagieuse) :
• syphilis primaire (chancre)
• syphilis secondaire (septicémie avec des localisations viscérales 

variées dont neurologiques – méningite, méningovasculite – et 
ophtalmologiques) « neurosyphilis précoce »

• syphilis latente (asymptomatique) précoce (< 1 an).

• Syphilis tardive: 







• syphilis tardive (non contagieuse) : définie par une évolution de plus de 1 an
• syphilis latente tardive (syphilis de plus de 1 an d’évolution ou dont l’ancienneté ne peut 

être déterminée) 
• syphilis tertiaire (avec ses complications neurologiques et cardiovasculaires)

• Neurosyphilis : 
• Méningite chronique avec atteinte des nerfs crâniens (principalement VII, VIII, II, III,VI)
• Syphilis vasculaire cérébrale : AVC ischémiques
• Neurosyphilis parenchymateuse : 

• atteinte cordonale postérieure (tabès ou ataxie locomotrice progressive)
• gommes
• paralysie générale avec troubles du comportement, de la mémoire, désorientation temporo-spatiale; 

signe d’Argyll Robertson (défaut du réflexe photomoteur et persistance du réflexe pupillaire 
d’accommodation)

• divers signes neurologiques : anomalies pupillaires, abolition des réflexes ostéotendineux, 
dysarthrie, troubles de l’écriture, tremblements, convulsions

• Ophtalmosyphilis : uvéite antérieure ou postérieure, rétinite, kératite







Démences : à l’époque de Nietzsche



Diagnostic posé : paralysie générale  

• Diagnostic posé dans le service du Professeur Otto Binswanger (1852-
1929), professeur de psychiatrie à Iéna en Allemagne

• Arrêt de mort, le décès survenant habituellement dans les 12 à 24 mois.

• Basé sur l’anisocorie (signe d’Argyll-Robertson) et les troubles 
psychiatriques, à savoir l’apparition soudaine de sentiment de grandeur et 
d’idées bizarres, suivis de démence

• Absence à l’examen neurologique de signes « pathognomoniques »



la syphilis : une maladie alors encore mal 
connue 
• Infamant à l’époque

• Les tests sérologiques n’existaient 
pas encore : test de Bordet-
Wasserman en 1907

• Germe en cause – Treponema  
pallidum – identifié en 1905

• Lien avec la paralysie générale 
démontré en 1913 (Noguchi)

• Certains continuent cependant à 
penser que Nietzsche a souffert 
d’une paralysie générale d’évolution 
atypique



Binswanger ne diagnostique pas sa maladie 
chez son patient le plus célèbre !



Otto Binswanger (1852 – 1929)

• patron renommé (démence 
vasculaire de Binswanger)

• Nietzsche peu connu à l’époque, 
avec peu de moyens

• hospitalisé en salle commune et 
pris en charge par des assistants 
avec des examens et diagnostics 
souvent peu approfondis

• à l’époque, les patrons ne 
s’occupaient directement que des 
malades suffisamment fortunés





Les nouveaux diagnostics proposés

• trouble bipolaire de type I (psychose 
maniacodépressive)

• démence fronto-temporale

• méningiome rétro-orbitaire du nerf  optique

• CADASIL (cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and 
leukoencephalopathy)

• syndrome de MELAS (encéphalomyopathie
mitochondriale, acidose lactique, pseudo-
épisodes vasculaires cérébraux)

• pupille d’Adie

• migraine



Trouble bipolaire de type I (psychose 
maniacodépressive)

• Épisodes dépressifs documentés depuis 1872 

• Symptômes hypomaniaques ou maniaques à partir de 1882, y compris 
des périodes d’euphorie, de pensées accélérées et de mégalomanie. 

• Ces derniers symptômes étaient souvent accompagnés de symptômes 
psychotiques récurrents, comme des illusions et des hallucinations 
visuelles, aggravés pendant et après son effondrement mental en 1888.

• Ce diagnostic isolé n’explique pas le développement d’une démence. 



Trouble bipolaire

caractérisé par une alternance d’épisodes maniaques et d’épisodes dépressifs 

• fréquent : environ 1 % des adultes sont affectés au cours de leur vie

• débute en général entre les âges de 20 ans et 30 ans 

• les épisodes, maniaques ou dépressifs, s’installent en quelques jours et durent en général 
quelques semaines à quelques mois 

• Épisodes maniaques : humeur euphorique,  niveau d’énergie excessif,  besoin moindre de 
sommeil,  augmentation inappropriée de l’estime de soi. 
• Le discours est souvent bruyant, avec une fuite des idées caractérisée par la distractibilité de la pensée et 

le passage rapide d’un sujet à l’autre. 
• La personne s’implique parfois de manière excessive dans des activités multiples ou présente un 

comportement impulsif  et irréfléchi, par exemple dans les domaines sexuel ou financier. 
• Dans les formes sévères d’épisode maniaque, des troubles psychotiques paranoïdes avec hallucinations, 

agressivité et agitation s’ajoutent aux troubles maniaques. 

• Épisodes dépressifs : tristesse, pessimisme, perte de l’intérêt et du plaisir pour les activités 
habituelles, perte de l’estime de soi, ralentissement psychomoteur, etc. 



Démence fronto-temporale

• Ensemble de maladies

• N’explique pas les maux de tête et 
les AVC tardifs



La carte de Brodmann



Dégénérescence lobaire fronto-temporale

• Ensemble hétérogène de démences ayant en commun une atteinte prédominant en 
frontal et en temporal antérieur, et une symptomatologie clinique dominée par le 
syndrome frontal (dont maladie de Pick: inclusions avec corps de Pick, constituées 
d’une forme anormale d’une protéine appelée protéine tau) 

• 10 à 20 % des démences des individus d’âge moyen

• Tableau le plus fréquent : « démence fronto-temporale » avec syndrome frontal 
d’installation progressive, cognitif  (c’est-à-dire des troubles dysexécutifs) et 
comportemental (apathie ou au contraire désinhibition et irritabilité, émoussement 
affectif, réduction du discours spontané, déambulation, imitation, utilisation). 

• On note parfois une atrophie fronto-temporale à l’imagerie (nécessaire pour éliminer 
une tumeur frontale) 



Méningiome rétro-orbitaire du nerf  optique

Diagnostic peu compatible avec la trop longue durée 

d’évolution de la maladie



Tumeurs intracrâniennes

• tumeurs frontales ou temporales : 
méningiome, métastases ou plus 
rarement les tumeurs gliales.

• Méningiomes :  tumeurs 
intracrâniennes des méninges, le plus 
souvent bénignes, souvent 
asymptomatiques, mais au fil des 
années, exposent à des troubles 
neurologiques, selon leur volume ou 
leur localisation 

• « curables » car les troubles cognitifs 
peuvent parfois régresser, voire 
disparaître, après une exérèse 
chirurgicale (méningiome frontal)



Maladies héréditaires des petits vaisseaux 
cérébraux



21ème siècle



Maladies des petits vaisseaux cérébraux





Causes monogéniques d’AVC



CADASIL (cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and 
leukoencephalopathy)



Notch3



Notch3



CADASIL: mécanisme
Le récepteur mutant NOTCH3 

s'accumule dans la paroi vasculaire 

et s'agrège avec d'autres protéines 

matricielles dont les fonctions sont 

ensuite altérées. Ces modifications 

entraînent des changements 

importants dans la 

microvascularisation avec une 

altération du couplage 

neurovasculaire, une diminution 

de la réponse hémodynamique aux 

variations de la pression artérielle 

et une hypoperfusion dans les 

zones cérébrales les plus 

profondes.



• maladie héréditaire (autosomique dominant) et généralisée des petites 
artères. 

• causée par des mutations du gène Notch 3 sur le chromosome 19q12

• tableau clinique avec migraine, troubles de l’humeur, accidents vasculaires 
cérébraux ischémiques et démence. 

• commence chez le jeune adulte et conduit en moyenne à la mort endéans 
les 10 à 20 ans. 

• Rarement, le premier AVC apparaît avant l’âge de 30 ans.



cinq critères à remplir

• début des symptômes à un âge jeune (< 50 ans)

• présence d’au moins deux des quatre 
principales caractéristiques neurologiques: 
migraine, épisodes de type AVC, troubles 
majeurs de l’humeur et démence sous-corticale

• absence de tout facteur de risque vasculaire 
étiologique à l’AVC

• preuve d’une transmission héréditaire 
autosomique dominante 

• présence de signes anormaux de la substance 
blanche sans infarctus cortical à l’IRM.

+ analyses génétiques (mutation sur le gène 
Notch 3).



Gène Notch3 : les variants



Prévalence anomalies génétiques

• Études initiales: entre 1 et 5 pour 100.000 personnes

• Recherches génétiques récentes dans la population générale : 2 à 4 pour 1.000

• La localisation de ces mutations à l'intérieur ou à l'extérieur des domaines EGFr 1 à 6 
le long de la protéine NOTCH3 joue un rôle clé dans la gravité de la maladie et 
l'apparition des symptômes et pourrait expliquer l'écart entre les études cliniques et 
épidémiologiques.

• Les formes très bénignes et tardives de la maladie, le plus souvent associées à des 
variants dans les domaines EGFr 7-34, sont donc assez fréquentes et un grand 
nombre de ces cas restent non diagnostiqués. Des études récentes ont également 
montré que ces variants peuvent rester non pénétrants jusqu'à au moins 70 ans, 
même sur des IRM ne montrant que des changements de signal discrets. 

• Des facteurs de risque vasculaires peuvent également moduler l'expression clinique 
de la maladie, ainsi que, très probablement des facteurs génétiques indéterminés qui 
peuvent expliquer la grande variabilité phénotypique intrafamiliale



Troubles de l'humeur

• Signalé le plus souvent entre 30 et 60 ans

• Extrêmement variable en intensité

• Anxiété, crises de panique, dépression, mélancolie, état stuporeux, 
catatonie, euphorie, exaltation, épisodes hypomaniaques ou maniaques

• Certains patients présentent des épisodes dépressifs alternant avec des 
états maniaques et présentent des signes cliniques évocateurs de troubles 
dysthymiques ou bipolaires



Altérations cognitives

• Lenteur cognitive

• Déficit de l’attention

• Troubles de la concentration

• Flexibilité mentale réduite

• Altérations de la mémoire affectant la récupération au début

• Déficit de mémoire globale affectant l'encodage à un stade avancé

• Démence modérée à sévère



Troubles du comportement

• Irritabilité

• Diminution de l'intérêt pour l'environnement immédiat

• Réduction des activités générales

• Apathie, prostration

• Agitation 

• Épisodes de confusion

• Explosions de colère

• Actes de violence



AVC : syndrome de Gastaut-Geschwind

• AVC dans le lobe temporal droit, passé 
inaperçu à l’âge de 44 ans 

• Pourrait expliquer le tableau psychiatrique 
par un syndrome de Gastaut-Geschwind : 
• traits de personnalité comme la viscosité 

(Nietzsche était " collant ") 
• hypergraphie
• obsessionalisme
• préoccupation métaphysique, religieuse ou 

philosophique excessive 
• pulsions sexuelles et émotionnelles altérées 

comme l’hyposexualité
• troubles de l’humeur.

• Le philosophe était en partie conscient de 
ses troubles : il les décrit très bien dans son 
œuvre.



Syndrome de MELAS (encéphalomyopathie
mitochondriale, acidose lactique, pseudo-épisodes 
vasculaires cérébraux)



Maladies métaboliques



Pathologie mitochondriale

• Transmission héréditaire par la mère

• Diagnostic:  
• biopsie musculaire : myopathie mitochondriale avec fibres rouges déchiquetées (" ragged-

red fibers ") et déficit mosaïque en activité cytochrome oxydase (mutations de l’ADN 
mitochondrial). 

• Mutation du gène de l'ARN de transfert de la leucine (ARNt Leu)







Troubles neurologiques et oculaires

• Épisodes de type AVC 

• Maux de tête, état mental altéré,  convulsions, aphasie partiellement 
réversible,  perte de vision corticale, faiblesse motrice.

• Anxiété, trouble bipolaire, dépression, psychose et trouble de la 
personnalité

• Myopathie avec intolérance à l'exercice et faiblesse musculaire proximale

• Ophtalmoplégie, atrophie optique et rétinopathie pigmentaire



Chez Nietzsche

• pupille droite dilatée et peu réactive (pupille d’Adie) héritée de sa mère Franziska (un 
des symptômes principaux du syndrome de MELAS)

• forte myopie et de métamorphopsie (déformation des objets) 

• choriorétinite pigmentaire diagnostiqué par son ophtalmologue dès le jeune âge.

• signes de myopathie avec paralysies transitoires et douleurs musculaires périphériques

• troubles digestifs précoces dès l’âge de 20 ans comme des accès de douleurs 
abdominales et de constipation. Des troubles digestifs aigus, comme pancréatite, 
pseudo-occlusion intestinale ou colite ischémique, sont fréquents dans le MELAS. 

• évolution vers des troubles de la parole et de la conscience et des complications 
psychiatriques : troubles de l’humeur, agitation, dépression, hallucinations, paranoïa. 

• s’est intellectuellement détérioré avec un tableau de démence et un AVC (hémiplégie 
gauche) et est mort jeune d’une pneumonie compliquant probablement un nouvel 
AVC. 



Céphalées dans les maladies vasculaires 
cérébrales

cluster headache : algies vasculaires de la face (Horton)





Pupille d’Adie

• De nombreux patients diagnostiqués 
avec un signe d’Argyll Robertson ont 
été reclassés comme ayant une pupille 
tonique d’Adie. 
• pupilles d’Argyll Robertson :  abolition du 

réflexe photomoteur (contraction des 
pupilles à la lumière), avec conservation de 
la réaction d'accommodation. 

• pupilles toniques (d’Adie): ont tendance à 
être unilatérales (la condition devient 
bilatérale chez 4 % des patients), plus 
grandes, avec paralysie segmentaire du 
sphincter de l’iris (cas de Nietzsche). 

• Une mydriase unilatérale isolée est en 
règle générale une pupille d’Adie, 
anomalie bénigne.



Quel diagnostic retenir?

Les éléments pivots: 

• Né avec une pupille d’Adie et une forte myopie 

• Avait souffert jeune d’une choriorétinite

• Avait présenté dès l’enfance de fortes crises de migraines. 

• A développé un trouble bipolaire de type I dont les premières manifestations sont 
survenues avant l’âge de 30 ans.
• Les phases maniaques vont l’aider à produire une œuvre importante, entrecoupées d’épisodes 

dépressifs avec des idées suicidaires. 

• Des accès psychotiques vont mener à son internement à l’âge de 45 ans

• Va développer une démence associée à des accidents vasculaires cérébraux, 
faisant penser à une démence vasculaire ischémique sous-corticale de Binswanger. 

• Décède à l’âge de 55 ans d’une pneumonie dans un contexte d’AVC.



Une seule maladie?

• Principe de parcimonie Les meilleurs diagnostics pour la 
démence vasculaire de Nietzsche sont:

• 1ère intention :  CADASIL
(artériopathie cérébrale autosomique 
dominante avec infarctus sous-
corticaux et leucoencéphalopathie), 
forme héréditaire de démence 
vasculaire de Binswanger : 
antécédents paternels

• 2ème intention : syndrome de 
MELAS (maladie mitochondriale) : 
antécédents maternels



Bilan AVC de contexte héréditaire



Plusieurs maladies ?

données manquantes

• dossier médical incomplet

• rapport perdu de l’autopsie du 
père de Nietzsche

• pratique médicale du 19ème siècle : 
pas de mesure de la pression 
artérielle, pas d’évaluation des  
facteurs de risque cardio-
vasculaire

Différentes maladies

• Migraine

• Trouble bipolaire de type I 

• AVC à répétition



Comment savoir?

Analyses génétiques sur du matériel 
humain adéquat



Diagnostic retenu à l’heure actuelle

démence vasculaire ischémique 
sous-corticale avec possible 
forme génétique



Quelques réflexions finales



Les découvertes médicales continuent

Exemple : CARASAL

• 1ers cas décrits en 2012

• mutations du gène CTSA, situé sur le chromosome 20q13.12, codant 
pour la sérine carboxypeptidase cathepsine-A



CARASAL (Cathepsin A–related arteriopathy 
with strokes and leukoencephalopathy) 



Des cas comme celui de Nietzsche doivent-ils faire 
revoir l’évaluation du risque cardiovasculaire ?



Les facteurs de risque cardiovasculaire
identifiés et indépendants

Facteurs modifiables :

1. Tabagisme

2. Hypercholestérolémie

3. Hypertension artérielle

4. Diabète

Facteurs non modifiables :

1. Age

2. Hérédité

3. Sexe



Référence : http://www.ssmg.be/new/files/IMP_Cardio_PSMG_Plaquette.pdf



Doit-on voir l’œuvre à travers la (les) maladies 
du philosophe ?

• Une piste : Hans Prinzhorn (1886 
– 1933), psychiatre et historien de 
l’art

• Collection Prinzhorn d’œuvres 
d’art de malades mentaux : 
commencée à Heidelberg par 
Kraepelin (rival de Binswanger)

• Bildnerei der Geisteskranken 
(Expressions de la Folie)

• Ludwig Binswanger (1881 – 1966) 
a recommandé Prinzhorn à Freud 





Il y a un biais car le dossier médical de Nietzsche a été (en partie) publié, 
violation évidente du secret médical.

Quoiqu’il en soit, la maladie de Freud, notamment par ses accès 
maniaques, a probablement favorisé ses capacités créatives et donc son 
œuvre.
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