LES SYNDROMES DEMENTIELS
DR FRANT

I – GENERALITES

C’est un problème de santé public, un enjeu majeur actuel et à venir. Alzheimer est la pathologie dégénérative la plus fréquente. A partir de 80 ans une personne sur 5 en est atteinte (860 000 personnes en France). La prévalence est très importante.

C’est une affection dégénérative chronique invalidante entraînant la perte progressive de l’autonomie ; elle évolue de 2 à 20 ans (moyenne de 5 à 8 ans)

Elle est responsable de 50% de la dépendance des personnes âgées (donc le problème majeur entraîné est la perte d’autonomie)

L’évolution terminale c’est la grabatisation (syndrome d’immobilisation)

Des unités spécialisées ont été crées avec des portes à code, pas trop de lumière violente, des couleurs pastels, un nombre de patients limités

La recherche est une question d’argent ; celui qui trouvera un traitement s’enrichira ! Les thérapeutiques actuelles sont seulement symptomatiques mais la maladie continue d’évoluer. Le seul but des médicaments est la qualité de vie.

II – définition du syndrome démentiel

A) définition

C’est la réduction des capacités intellectuelles (fonctions cognitives) d’une durée supérieure à 30 mois sans altération de l’état de vigilance. C’est un syndrome dégénératif du à une affection cérébrale chronique et progressive
Souvent les patients n’ont pas d’autres pathologies physiques

Le mode d’entrée dans le syndrome démentiel est un comportement inadapté (désinhibé, achats compulsifs …°

B) éléments du diagnostic

1. présence de troubles cognitifs

Déficits mnésiques qui sont associés à des perturbations des fonctions cognitives (langage, praxie, gnosie, fonctions exécutives) et des troubles comportementaux (1ers éléments qui permettent de faire le diagnostic)

Il y a une modification du comportement par rapport à l’état antérieur

2. plusieurs stades

a) stade pré clinique

Maladie présente mais déclin cognitif pas objectivable

b) stade des troubles cognitifs légers (MCI)

c) maladie légère, modérée, sévère et très sévère

Plus le diagnostic est précoce, meilleur c’est pour le traitement

III – LA MALADIE D’ALZHEIMER

Elle se caractérise par des anomalies neuro pathologiques : 

· La plaque sénile (lésion sphérique extra cellulaire, conglomération de protéines)

· Une dégénérescence neuro fibrillaire (lésion intra neuronale)

Une atrophie corticale et une dilatation des ventricules sont habituellement observées. L’atrophie est située surtout dans les régions parieto temporales.

Le diagnostic se fait uniquement post mortem

Il existe des formes génétiques de la maladie mais elles sont rarissimes. Elles apparaissent généralement avant 45 ans

Le facteur de risque c’est l’age donc plus la population est âgée, plus il y a de cas !

On trouve aussi : 

· Les antécédents familiaux

· L’HTA, l’obésité, le diabète, le tabac, le cholestérol surtout pour les démences mixtes

Le cerveau d’un patient hypertendu a des zones non fonctionnelles en quantité importante. La démence vasculaire seule quand les facteurs de risque sont maîtrisés n’est pas évolutive alors que Alzheimer reste toujours évolutif.

A) définition

C’est une affection neurologique dégénérative du système nerveux central, caractérisée par une détérioration durable et progressive des fonctions cognitives et des lésions neuro pathologiques spécifiques (atrophie corticale)
1. examen clinique

Il vise à évaluer l’état général, à apprécier l’état cardio vasculaire, à évaluer les déficits sensoriels. L’examen neurologique est normal jusqu’à un stade avancé de la maladie.

2. évaluation des incapacités

Elle se fait par des échelles d’évaluation d’activités (Tél., prendre les médicaments etc)

Les troubles cognitifs ont un retentissement sur les actes de la vie quotidienne.

3. le MMS

Il est noté sur 30. Le résultat dépend du niveau socio éducatif et culturel du patient. Il est peu sensible dans les formes précoces. Le résultat varie entre 0 et 30 

Il est considéré normal quand il est supérieur ou égal à 24

Une fois qu’on instaure un traitement, il faut refaire le test au bout de 6 mois

B) les examens para cliniques

1. les examens biologiques

On recherche un diagnostic différentiel curable. 

On dose la TSH (hypothyroïdie)

On dose la vitamine B12 et les folates 

On fait un ionogramme sanguin avec la calcémie (recherche d’un trouble électrolytique induit par exemple par une déshydratation)

On dose la glycémie (l’hypoglycémie est pourvoyeuse de troubles neurologiques)

On fait une NFS : s’il n’y a pas de globules rouges, il n’y a pas assez d’oxygène donc souffrance cérébrale

On fait une sérologie syphilitique
On fait une sérologie HIV (toxoplasmose cérébrale)

On dose l’albumine : élément prédictif de la nutrition d’un sujet âgé

2. l’imagerie médicale

Le but est de ne pas méconnaître l’existence d’une autre cause de démence. On fait donc passer un scanner et un IRM. L’atrophie temporale, le cortex sont visibles au scanner. L’IRM permet de voir les images à un stade pré démentiel.

C) l’évolution de la maladie d’Alzheimer

1. phase de début

a. troubles cognitifs inauguraux
· troubles mnésiques ; ces 1ers symptômes perturbent la vie psychique et quotidienne du sujet. Parfois ces évènements sont révélés par un facteur déclenchant donc l’aspect est pseudo brutal

Ex : perte du conjoint, déménagement

· troubles de la mémoire épisodiques (le jour qu’on est par ex) ; la mémoire sémantique (la connaissance) est préservée au début 

· troubles des fonctions exécutives : capacité à réaliser une tache cognitive (mémoire de travail) ex : médecin qui fait des prescriptions fantaisistes
· trouble du langage écrit souvent au début (mais une personne âgée n’écrit pas beaucoup)

· désorientation temporelle et spatiale

b. les troubles non cognitifs

Certaines formes débutent par des troubles du comportement, par des troubles affectifs surtout. Cela peut aller jusqu’au syndrome dépressif véritable. Donc on propose un traitement anti dépresseur. S’il ne marche pas, on pourra dire que c’est Alzheimer

2. la phase d’état

a. les troubles cognitifs

· troubles de la mémoire plus nets

· syndrome aphaso, apraxo, agnosique

· aphasie : trouble du langage (va du manque de mots à la perte totale du langage) ; l’écriture devient illisible et la signature est la dernière production graphique à disparaître

· apraxie : perte de la compréhension de l’usage des objets usuels donc actes plus ou moins absurdes, avec difficultés à réaliser des gestes de la vie courante malgré des fonctions motrices intactes. Ex : fourchette pour se coiffer

· agnosie : trouble de la reconnaissance des objets, inexplicable par un déficit sensoriel. Anosognosie : non conscience de ces troubles

Prosopagnosie : non reconnaissance de son image dans le miroir ou de ses proches

b. les troubles non cognitifs

Les troubles du comportement sont la 1ère cause d’institutionnalisation des patients Alzheimer.

· troubles de l’humeur surtout dépression associée à des troubles anxieux

· répétition de la même gestuelle tout au long de la journée

· déambulisme incessant jusqu’à épuisement

· troubles du rythme nycthéméral : hyper somnolence diurne et réveil nocturne

· troubles des conduites alimentaires (anorexie souvent avec perte de poids)

· troubles des conduites sexuelles : diminution de la libido le plus souvent

· troubles psychiatriques avec idées délirantes dans 1 cas sur 2


Ex : meurtre d’autres pensionnaires

3. la phase terminale

Elle est caractérisée par un syndrome démentiel majeur, une communication impossible, aucune autonomie. Il y a donc une grabatisation avec alitement continu. 

Le patient est en triple flexion (position fœtale) donc il a des escarres sur les poins d’appui

Il y a une AEG majeure qui évolue vers la cachexie puis la mort. Le décès survient par les complications induites par le décubitus.
D) les diagnostics différentiels
1. les pathologies non démentielles

a. la dépression

Cela peut être un mode d’entrée dans la maladie d’Alzheimer. Elle peut se présenter sous la forme d’une démence du fait du ralentissement psycho moteur et du repli sur soi. Mais elle peut aussi s’associer à la maladie d’Alzheimer. On donnera donc un traitement anti dépresseur d’épreuve au moindre doute

Au début le patient a conscience de ses troubles, il peut donc faire une dépression

b. la confusion mentale

C’est le piège diagnostic le plus fréquent. Il s’agit d’une altération du fonctionnement cognitif global, avec un début aigu ou subaigu. Il y a toujours une cause médicale :

· globe vésical

· infection

· fécalome

Quand on a trouvé la cause, si les symptômes persistent, ça peut être une démence

2. les autres démences

a. la démence à corps de Lewy

Affection dégénérative neurologique

Tableau clinique :

· syndrome extra pyramidal (Parkinson)

· chutes très fréquentes

· troubles cognitifs mais fluctuants

· hallucinations visuelles

b. Les démences fronto temporales (démence de Pic)

Elles apparaissent plus tôt qu’Alzheimer et le terrain familial est quasi systématique.

Il y a des troubles du comportement et de la personnalité précoces : désinhibition, négligence physique, conduites stéréotypées, troubles de l’affect (dépression), anxiété, idées fixes, préoccupations hypocondriaques, préservation relative de l’orientation spatiale et des praxie

c. paralysie supra nucléaire progressive

Maladie de Still Richardson

Syndrome extra pyramidal, paralysie de la verticalité du regard et chutes itératives

Le regard est fixe

La mort survient par fausse route

d. maladie de Parkinson

Il peut y avoir une évolution vers un syndrome démentiel

e. démence vasculaire

Il y a des micro emboles ; mort du cerveau due à une non perfusion du cerveau

f. neuro syphilis
g. autres affections curables :

· hypothyroïdie
· carences vitamine B12 et folates

· hyponatrémie

· hypocalcémie

· déshydratation

· alcoolisation

· médicaments (psychotropes surtout)

· tumeur cérébrale

· hématome sous durale chronique (surtout chez le sujet sous anticoagulant)

· traumatisme crânien
· hydrocéphalie à pression normale

E) les traitements spécifiques (symptomatiques)
Ils n’agissent que sur le symptôme et non sur le profil évolutif de la maladie

1. les anticholinestérasiques

Ils agissent sur l’acétylcholinestérase

Aricept Reminyl Exelon (patch)

Effets secondaires : nausées, vomissements souvent

2. les antiglumatergiques

Ebixa

Souvent dans les formes sévères de la maladie et surtout en cas de troubles du comportement (patient déambulant)

F) les traitements non spécifiques

1. les antidépresseurs

IRS pour l’anxiété, l’agitation, les idées délirantes

IRS noradrénergiques sil es précédents ne fonctionnent pas

Les tricycliques comme l’anafranil ou le laroxyl mais contre indications cardiaques

2. les neuroleptiques

Réservés aux patients ayant des troubles psychotiques graves ou comportements dangereux

Danger : AVC

3. les thymorégulateurs (Tegretol)

4. les anxiolytiques et surtout les benzo (Temesta, seresta, xanax)

G) prise en charge de la famille

Il faut savoir soutenir, compatir sans trop s’investir

CONCLUSION

Faire avec et jamais à la place de

Ne pas avoir peur de parler de la mort avec la famille et même le patient s’ils le demandent

Contact, chaleur humaine
PAGE  
6

