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DEFINITIONS

* Organisation Mondiale de la Santé (OMS)

* Démence = Altération progressive de la mémoire et de I’idéation, suffisamment marquée pour handicaper les activités
de la vie de tous les jours. Cette altération doit étre apparue depuis au moins six mois et étre associée a un trouble d’au
moins une des fonctions suivantes : le langage, le calcul, le jugement, la pensée abstraite, les praxies, les gnosies, ou

modification de la personnalité

* American Psychiatric Association (APA)

* Démence = Syndrome insidieux et progressif se caractérisant par des déficits multiples, a la téte desquels figurent
nécessairement les troubles de la mémoire. Les troubles de la mémoire doivent s’accompagner d’au moins un autre type
de déficit (langage, praxie, gnosie ou fonction exécutive). Ces déficits cognitifs doivent constituer un déclin par
comparaison aux capacités antérieures et ils doivent compromettre les activités professionnelles ou sociales de la

personne. Enfin, ils ne doivent pas étre liés a un delirium ou a une affection psychiatrique



DEFINITIONS

e (Criteres DSM V

* Syndrome démentiel = Trouble neurocognitif majeur
* Présence d'un déclin cognitif significatif a partir d’un niveau antérieur de performance dans un ou plusieurs
domaines de la cognition, basé sur
* Perception par le patient ou par un informant fiable ou par le clinicien d’un déclin cognitif significatif
* Existence d’'une diminution importante des performances cognitives
* Retentissement sur I’autonomie dans la vie quotidienne
* Pas de syndrome confusionnel

e Déficits non liés a une autre affection mentale



DEFINITIONS

Atteinte multiple des fonctions cognitives (atteinte de la mémoire et d’au moins une autre fonction (langage,

gnosies, praxies, fonctions exécutives . . .)

Cette atteinte cognitive doit constituer une baisse par rapport au niveau antérieur (témoignant de son caractere

acquis et non pas congénital)
Cette atteinte cognitive doit avoir un retentissement significatif sur la vie sociale et/ou professionnelle

Les troubles ne doivent pas survenir exclusivement au cours d'un épisode de confusion mentale (delirium). En
effet, les confusions se caractérisent par une atteinte cognitive diffuse mais régressive. Mais une confusion peut
venir émailler I’évolution d'une démence. Enfin, les troubles cognitifs ne doivent pas pouvoir étre expliqués
exclusivement par un trouble psychiatrique (comme une psychose ou une dépression) mais celui-ci peut

éventuellement étre associé. (Bakchine & Habert, 2007)



DEFINITIONS

* Mild Cognitive Impairment (MCI) (Albert et al., 2011)
* Déclin cognitif modéré a partir d’un niveau antérieur
e Pas d’interférence avec I’autonomie dans la VQ

* (+/- 15% >> démence)



CLASSIFICATION

Démences primaires d’origine neurodégénérative
* Maladie d’Alzheimer
* Dégénérescence lobaire fronto-temporale (DLFT)

* Démences striatales ou cortico-sous-corticales (démence PK, démence a corps de Lewy -DCL, paralysie

supranucléaire progressive —PSP, dégénérescence cortico-basale -DCB, Maladie de Huntington)
Démences vasculaires

Démences secondaires « potentiellement curables » d’origine toxique (éthylisme), tumorale,
métabolique (thyroide), inflammatoire ou infectieuse (encéphalite VIH)

Autres: maladies a prion (Creutzfeld-Jacob); atrophie focale postérieure (syndrome de Benson) (...)



EPIDEMIOLOGIE

1. MA; 2. DCL; 3. DLFT

En 2015, le nombre total de cas de MA a travers le monde est estimé a 47, 5 millions, avec un nouveau

cas diagnostiqué toutes les 4 secondes
D’ici a 2050, ce seront plus de 640 millions de cas qui seront diagnostiqués au total
5% apres 65 ans; >30% apres 85 ans

En France: toutes démences = 980 000 en 2010 ; ce nombre pourrait atteindre plus de 1 500 000

personnes en 2030



RECOMMANDATIONS (RBP, HAS 2011)

* Plusieurs interventions non pharmacologiques sont envisageables. Elles sont, tant en ambulatoire qu’en institution, un
élément important de la prise en charge thérapeutique. Cependant, du fait de difficultés méthodologiques, aucune de ces
interventions n’a apporté la preuve de son efficacité. Elles doivent étre dans tous les cas pratiquées par un personnel

formé et s’inscrire dans le cadre d’un projet de soins, et le cas échéant d’un projet d’établissement.

* La PEC orthophonique vise a maintenir et a adapter les fonctions de communication du patient et a aider la famille et les
soignants a adapter leur comportement aux difficultés du malade. L’objectif principal est de continuer a communiquer
avec lui, afin de prévenir d’éventuels troubles du comportement réactionnel. Elle peut étre prescrite a différents stades de
la maladie, I’approche thérapeutique devant étre évolutive et s’adapter aux troubles du patient, a son comportement, a sa
motivation, a son histoire personnelle et aux possibilités de coopération avec I’entourage. La prise en charge
orthophonique est recommandée, particulierement dans les maladies avec atteinte du langage au premier plan (démence
sémantique, aphasie primaire progressive). La prise en charge orthophonique concerne également les troubles de la

déglutition



RECOMMANDATIONS

* Interventions portant sur la cognition

* Larevalidation cognitive est une méthode de rééducation neuropsychologique visant a compenser un processus
cognitif déficient. Elle peut étre proposée aux stades légers de la maladie d’Alzheimer et jusqu’aux stades
modérés dans certains troubles dégénératifs focaux. Elle ne se congoit qu’individuellement. Cette prise en

charge ne peut étre réalisée que par un personnel spécialisé

* Lastimulation cognitive est une intervention cognitivo-psychosociale écologique (en rapport avec les situations
de la vie quotidienne). La prise en charge débutée par les psychologues, ergothérapeutes, psychomotriciens ou
orthophonistes formés est prolongée par les aidants, a domicile ou en institution. La stimulation cognitive doit

étre différenciée des séances d’animation, d’ateliers mémoire ou autres a visée occupationnelle



CRITERES DIAGNOSTIQUES MA

DSM IV-TR (American Psychiatric Association) * NINCDS/ADRDA (National Institute of Neurological and
Communication Disorders and Stroke-Alzheimer’s Disease

Déficits cognitifs multiples a I’origine d’une altération du
fonctionnement social ou professionnel et représentant un
déclin significatif par-rapport au fonctionnement antérieur,
concernant a la fois
* Mémoire
* Une ou plusieurs autre(s) fonction(s) cognitive(s)
* Aphasie
* Apraxie
* Agnosie

* Fonctions exécutives
Début progressif et déclin cognitif continu
Avec ou sans perturbation du comportement

A début précoce (< 65 ans) ou tardif (> 65 ans)

and Related Disorders Association)

* MA probable

Syndrome démentiel établi sur des bases cliniques et
documenté par des tests et épreuves neuropsychologiques

Déficit d’au moins 2 fonctions cognitives

Altérations progressives de la mémoire et des autres
fonctions cognitives

Absence de trouble de conscience
Survenue entre 40 et 90 ans, le plus souvent apres 65 ans

En dehors d’autres maladies cérébrales

* Dgrenforcé par

Présence de troubles du comportement, impact sur la VQ

Résultats examens biologiques et imagerie



EXAMENS COMPLEMENTAIRES

* Physiopathologie: * Imagerie: / |
* Plaques amyloides

» Dégénérescence neurofibrillaire (protéine Tau)

> Dégénérescence neuronale, depuis la région
hippocampique jusqu’au carrefour TPO puis a

I’ensemble du cortex cérébral

Tenseur de Diffusion

Distinction :

-témoin £ OTA:

-témoin § MLl

-patients sains / évoluant vers une DTA:
-DTA f démence & corps de Lewy




Maladie d’Alzheimer
Evolution, Prévention, stratégies thérapeutiques

.. Pre- Mild
Clinique Normal symptomatic Cognitive AD
AD Impairment
Stade ia Lésions Extension Altération
Neuropatho- ;:: gje”::,aggfs Précoces lésions Légére, modérée,
logique Pas symptomes Symptomes  Severe
précoces

| (] Progression de la maladie

National Institute on Aging, USA.




CRITERES DIAGNOSTIQUES DCL

* DCL probable ou possible

Déclin cognitif progressif entrainant un retentissement sur I’autonomie et VQ
Atteinte exécutive et des capacités visuospatiales

Fluctuations cognitives ++ ; :
Examens complémentaires

Hallucinations visuelles
Marguage du neurone dopaminergique

Syndrome parkinsonien présynaplique au DatSCAN.

Troubles du sommeil paradoxal
s ie

Chutes

DysautOnOmie Walarkes o Slxtwsiver - Feafion Colrearice o oofpe e Leswy

Ferrrah i CaiSsan Hypoinalin w DalSCaN




CRITERES DIAGNOSTIQUES DLFT

Variant comportemental (DFT ou vf-DFT)

Début insidieux et évolution progressive

Déclin dans les conduites sociales, émoussement émotionnel

Anosognosie

Troubles du comportement: hygieéne, tenue, rigidité, distractibilité, persévérations comportementales,
comportement d’utilisation, apathie/désinhibition

Troubles du langage: aspontanéité, logorrhée, discours stéréotypé, écholalie, mutisme, persévérations

Variant langagier (APP et DS, cf. UE 5.7.3; 4A)




SEMIOLOGIE PK+

En plus de la DCL

PSP (Maladie de Steele-Richardson-Olszewski) : syndrome parkinsonien symétrique + paralysie de
I’élévation du regard + troubles de I’équilibre (chutes) + troubles mnésiques, exécutifs, arthriques +

troubles comportementaux

DCB: syndrome parkinsonien + apraxie unilatérale + aphasie/anarthrie + troubles visuo-spatiaux +

troubles exécutifs

AMS: syndrome parkinsonien + syndrome cérébelleux + dysautonomie

Cf. infos centre référent



CRITERES DIAGNOSTIQUES DV

* Association d’'une démence avec une maladie cérébro-vasculaire
* Déclin cognitif, mémoire et au moins 2 autres domaines, interférant avec les AVQ
* Lésion vasculaire cérébrale (signes focaux; IRM)
* Début dans les 3 mois apres un AVC

* Détérioration brusque ou par a-coups



BILAN, EVALUATION

Examens

Pluridisciplinaire (neurologue -CMRR, neuropsychologue, orthophoniste) | Cosnith S SEeramentany

- Physiopathologiques, biologiques
Anamnese, entretien patient et proche (TD) - Imagerie

* Evaluation de la plainte +/- questionnaires, situations de communication

Examen des fonctions cognitives (langage, mémoire, fonctions exécutives, gnosies, praxies)

* Evaluation globale

* Tests spécifiques
Evaluation du comportement

3 phases d’évolution: asymptomatique (prodromale, phénomenes de compensation neuronale); symptomatique
(1lers symptomes); démence (retentissement du déclin cognitif sur I’autonomie)

(Gremoire, GRECO)



BILAN, EVALUATION

estionnaire de difficuliés cognitives de Mae Nair (39 items)

contrer dans la vie gu

L AV Tesse : 0
TS AVET Tesser 19 Je perds le fil de mes idées en écoutant quelgu'un d'autre
11 peut &re intéressant ¢ " 2 PErsd . Pt .
Stapes de es de cuisine que j
par exemple ) pour

21 JFoublie quel jour de la semaine nous sommes

Souvent

22 Joublie de boutonner ou de tirer la fermeture éclair de mes véteme
\ ) . 23 J'ai besoin de vérifier une fois ou deux si j'ai bien fermé la porte, cou

11 s difficultés i me souvenir des numére i

- S - Je tais des erreurs en écrivant, ou en faisant des calculs

2 Joublie oi j'ai posé mes lunettes, mes clefs

3 Quand je suis interrompuie) dans une lecture, j 25 Jai du mal & fixer mon esprit sur quelq

4 Quand je fais des jai besoin d'une liste écrite

26 J'ai besoin de m répéter plusieu

5 Joublie des rendez-vous, des réunions, ou des e 27 Joublie certains produits i u

6 Joublie de éléphoner quand on m'a demandé de 28 J"ai du mal i bouton

7 Jai du mal & mettre une clef dans la serrure 29 Jai du mal

8§ J'oublie en s de route des courses que 30 J'ai du mal & coudre ou a

9 Fai du mal & me rappeler le nom de 31 Jai du mal & espril sur ee que je lis

10 Jui du mial & rester concentré sur un travail ou une occupal nent de me dire

11 Jan du mal & raconter une Emission que je viens de voir & la i€lévision
crment ce gue je veux dire

s que ju nai

un mot sur le bout de Fa langue et de ne pas po

¢ que ¢ lis
| des autres e | Mac Nair et Khan,
ont été ' version GRECO

39 Jai du mal & utiliser des outils (marteau, pinces..) pour de petites rép:

TOTAL: pour 39 items




BILAN, EVALUATION

* Langage et parole * Fonctions exécutives
* Batterie standardisée (MT 86, BDAE) * GREFEX; set test d’Isaac; horloge; BREF; empans

PY 14 el « . . ; 7 . % X
Testsispecitiqiicstap e e * Praxies, gnosies, fonctions visuo-spatiales

e Communication (approche fonctionnelle el . e et : .
( pp ) * Praxies idéomotrices, idéatoires, visuo-constructives

e Evaluation cognitive globale (Rey copie); gnosies visuelles (PEGV, VOSP);
e MMS, MoCA barrage de cloches
e DRS de Mattis * Mentalisation (émotions, intentions)

* Mémoire
 Episodique RL/RI 16 (Grober et Buschke); DMS 48; Rey
meémoire

e Sémantique BECS, PPTT



BILAN, EVALUATION

MONTREAL COGNITIVE ASSESSMENT (MOCA) i d”‘"“":’ Dote de nal
: ior ar : o naissonce |
Version 7.1 FRANCAIS DATE :

« FERMEZ LE

VISUOSPATIAL / EXECUTIF POINTS

doooo  0oooa

[ ] 121 [ ]

Contour Chiffres Alguilles

DENOMINATION

oo

mn

100 en retirant ue fois

o
O
|
0
O

/5
Pas
de

Folstein, MMS |
& Lepatient doitlarépéter. [ ] 21 8 54
version GRECO Le patient doit la répéteraTenvers. [ ] 7 4 2
Lire la série de lettres. Le patient doit taper de la main & chagque lettre A. Pos de point sl 2 erreurs
] FEACMNAAJKLBAFAKDEAAAJAMOFAA

mir tout & Uheure ?

= 000

Monitr
Montrer v

aoo

Soustraire série de 74 partir de wo. [ 193 ]88 [1m

4 0 § soustractions torrected - 3 pie

hien et fai

Ooos

Similitude entre ex: banane - orange = fruft [ | train - bicyclette [ ] montre - régle
FERMEY LES YEL

7

EGLISE MARGUERITE ROUGE Points

O 0O

seubement

-

[ lendrot [ ]vime MOCA: NaSTeddlne

www.mocatest.org iz i° | TOTAL f 2 004
Ajouter 1 point si scolorité < 12 ans

O

w
o




Questions

1) Empan chiffré
- ordre direct
- ordre inverse

2) Doubles commandes
- bouche, yeux
- langue, main

3) Commandes simples
- bouche
- langue
- yeux
- main

4) Imitation
- bouche
- langue
- yeux
- main

5) Supermarché

6) Vétements

7) et 8) Répétitions
- Baie, Quai, Geai
- Bi, Ba, Bo

BILAN, EVALUATION

ECHELLE DE MATTIS

Réponses ou
remarques

9) Paume en haut, paume en bas

10) Paume, poing

Cotation

Attention

Initiation
verbale
motrice

Construction

Concepts

Mémoire
orientation
rappel
reconnaissance

verbale
visuelle

SCORE TOTAL
DRS Mattis, 1988

Items inclus

6, 7, 8,
10, 11, 12, 13,
14, 15

16,17, 18, 19, 20, 21

22,23,24,25, 26,28

| Max. | Score |




Rey-Osterrieth, 1944

BILAN, EVALUATION

RL/RI-16 : modéle de protocole pour la version de base

Nom : Prénom : Age :

T e [ mwer | wwes | e ]
m

oiseau mésange

[

[

]

|

[

[

[

[

[
EEN N
j [
f [
[

[

[

[

[

|

|

[

Rép. correctes

ans

]
]
|
]
]
]
]
]
]
]
]
]
]
]
]
|
]

Score total (RL + RI)

Faux

Doubles

Grober & Buschke, 1987



INTERVENTION

NGAP : Maintien et adaptation des fonctions de communication chez les personnes atteintes de maladies
neurodégénératives

 Différence essentielle Lésions stabilisées / Lésions évolutives
. 4 4 7 . . /4 . 1 . 4 i)
> dans le cadre des maladies neurodégénératives, le projet thérapeutique s'appuiera ++ sur les compétences résiduelles

> Adapter la PEC au fonctionnement du patient et au déclin cognitif, et maintenir le plus longtemps possible les capacités
de communication du patient

> Tant que le maintien des performances est possible, traitement intensif et répétitif
> Anticiper et ralentir les effets du processus de dégénérescence par 'utilisation de stratégies de compensation

> Permettre le maintien aussi longtemps que possible d’une vie socio-familiale, et que le malade continue a étre reconnu
comme communiquant (Rousseau,2002)

> Impliquer les aidants, guidance



‘:5 DS 2013

APP




INTERVENTION APP/DS

Expliquer les dysfonctionnements linguistiques et cognitifs au patient et a l’aidant
Présenter le projet thérapeutique et ses objectifs

Utilisation des mémes stratégies que pour I’aphasie vasculaire, MAIS adaptées au caractere progressif des
troubles: adaptation périodique des objectifs et des demandes, adaptation ++ aux attentes du patient

b /4 03 /4 L3 03 /4 /4 /4 >7 . /4 . .
S’appuyer sur la mémoire épisodique, préservée en début d’évolution, (ré)apprentissages en lien avec

I’expérience personnelle, maintien du lexique

Anticiper I’élaboration et I'utilisation d’outils de communication alternative et améliorée (CAA) (cahiers de

comm; app: Proloquo2go, letmetalk, cf. Ortho&Co CAA ...)

Traitement « proactif » + engagement des aidants et partenaires de communication



INTERVENTION APP/DS

Brain & Language 127 (2013) 145-156

Contents lists available at SciVerse ScienceDirect BRAIN &
LANGUAGE

Brain & Language

journal homepage: www.elsevier.com/locate/b&l

Examining the value of lexical retrieval treatment in primary progressive @ CroseMark
aphasia: Two positive cases

M.L. Henry *™* K. Rising €, AT. DeMarco®, B.L. Miller?, M.L. Gorno-Tempini ?, P.M. Beeson ¢

*Memory and Aging Center, Department of Neurolo; iversi ornia, 675 Nelson Rising Lane, Suite 190, San Francisco, CA 94158, United States
b Communicative Disorders Program, Departmen i n Francisco State Uni i 600 Holloway Avenue, San Francisco, CA 94132, United States
¢ Department of Speech, Language, and Hearing Sciences, University of Arizona, P.O. Box 210071, Tucson, AZ 85721-0071, United States

Etat des lieux pratique libérale: mémoire juin 2012 (Lille) Masse Lucile - Sibille Pauline



INTERVENTION MA ET APPARENTES

Expliquer les dysfonctionnements linguistiques et cognitifs au patient et a ’aidant
Présenter le projet thérapeutique et ses objectifs

Approche cognitive
» Stimuler de fagon spécifique et intensive les mécanismes et systemes préservés

* Mécanismes procéduraux, associatifs, aides externes

Approche écosystémique (Rousseau, 2001)
* Ecologique: Intervenir sur la communication fonctionnelle du patient dans son milieu de vie.

* Systémique: Intervenir sur les systémes de vie du patient, comme le microsysteme familial ou le systeme

institutionnel dans lequel il évolue.

(lecture conseillée: Mythe-Alzheimer.org)



La thérapie écosystémique (2)

Intervention
auprés de |'entourage

Adaptation aux modifications des
capacités de communication du
malade.

|

Maintien d'une communication
méme si celle-ci est différente :
I'interlocuteur prend a sa charge

I'essentiel de I'échange
et permet ainsi au MA d'utiliser ses
capacités résiduelles

A Séances individmec
le M

|

Utilisation de situations,
thémes et dactes de langage
facilitateurs

Emission par le MA des
actes de langage encore a sa
compétence (en privilégiant
la voie procédurale)

(Rousseau, 2001)



INTERVENTION MA ET APPARENTES

* Troubles dulangage dans la MA

* Troubles lexicosémantiques présents des le début (cf. évaluation)

* Peuvent passer inapercus au début car masqués par les troubles de la mémoire épisodique

* Troubles de la communication (participation, motivation, sujets, tours de parole ...)

* Niveaux phonologiques et syntaxiques préservés plus longtemps

* Troubles de la mémoire épisodique au premier plan (stockage, cf. évaluation)

e S’appuyer notamment sur la mémoire procédurale, associative

Les apprentissages procéduraux sont “caractérisés par
une acquisition progressive d'habiletés, non-accessibles
a la conscience, et documentées par 'amélioration de la
performance au fil de l'entrainement” (Mayor Dubois,
2010). L’apprentissage procédural implicite serait «
notre capacité d’apprendre, sans que nous en soyons
conscients, des informations de nature complexe, la
connaissance acquise étant elle-méme difficilement
accessible a la conscience » (Meulemans,1998)
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