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DÉFINITIONS

• Organisation Mondiale de la Santé (OMS)

• Démence = Altération progressive de la mémoire et de l’idéation, suffisamment marquée pour handicaper les activités 
de la vie de tous les jours. Cette altération doit être apparue depuis au moins six mois et être associée à 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, à la tête 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 être liés à un delirium ou à une affection psychiatrique



DÉFINITIONS

• Critères DSM V

• Syndrome démentiel = Trouble neurocognitif majeur

• Présence d’un déclin cognitif significatif à 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 l’autonomie dans la vie quotidienne

• Pas de syndrome confusionnel

• Déficits non liés à une autre affection mentale



DÉFINITIONS
• 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 caractère 
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 l’évolution d’une démence.  Enfin, les troubles cognitifs ne doivent pas pouvoir être expliqués 
exclusivement par un trouble psychiatrique (comme une psychose ou une dépression) mais celui-ci peut 
éventuellement être associé. (Bakchine & Habert, 2007)



DÉFINITIONS

• Mild Cognitive Impairment (MCI) (Albert et al., 2011)

• Déclin cognitif modéré à partir d’un niveau antérieur

• Pas d’interférence avec l’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 à 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 (thyroïde), inflammatoire ou infectieuse (encéphalite VIH)

• Autres: maladies à prion (Creutzfeld-Jacob); atrophie focale postérieure (syndrome de Benson) (…)



ÉPIDÉMIOLOGIE

• 1. MA; 2. DCL; 3. DLFT

• En 2015, le nombre total de cas de MA à travers le monde est estimé à 47, 5 millions, avec un nouveau 
cas diagnostiqué toutes les 4 secondes

• D’ici à 2050, ce seront plus de 640 millions de cas qui seront diagnostiqués au total

• 5% après 65 ans; >30% après 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 être 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 à maintenir et à adapter les fonctions de communication du patient et à aider la famille et les 
soignants à adapter leur comportement aux difficultés du malade. L’objectif principal est de continuer à communiquer 
avec lui, afin de prévenir d’éventuels troubles du comportement réactionnel. Elle peut être prescrite à différents stades de 
la maladie, l’approche thérapeutique devant être évolutive et s’adapter aux troubles du patient, à son comportement, à sa 
motivation, à son histoire personnelle et aux possibilités de coopération avec l’entourage. La prise en charge 
orthophonique est recommandée, particulièrement 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

• La revalidation cognitive est une méthode de rééducation neuropsychologique visant à compenser un processus 
cognitif déficient. Elle peut être proposée aux stades légers de la maladie d’Alzheimer et jusqu’aux stades 
modérés dans certains troubles dégénératifs focaux. Elle ne se conçoit qu’individuellement. Cette prise en 
charge ne peut être réalisée que par un personnel spécialisé

• La stimulation 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, à domicile ou en institution. La stimulation cognitive doit 
être différenciée des séances d’animation, d’ateliers mémoire ou autres à visée occupationnelle



CRITÈRES DIAGNOSTIQUES MA

• DSM IV-TR  (American Psychiatric Association)

• Déficits cognitifs multiples à l’origine d’une altération du 
fonctionnement social ou professionnel et représentant un 
déclin significatif par-rapport au fonctionnement antérieur, 
concernant à 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)

• NINCDS/ADRDA (National Institute of Neurological and 
Communication Disorders and Stroke-Alzheimer’s Disease 
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 après 65 ans

• En dehors d’autres maladies cérébrales

• Dg renforcé par
• Présence de troubles du comportement, impact sur la VQ

• Résultats examens biologiques et imagerie



EXAMENS COMPLÉMENTAIRES

• Physiopathologie:

• Plaques amyloïdes 

• Dégénérescence neurofibrillaire (protéine Tau)

> Dégénérescence neuronale, depuis la région 
hippocampique jusqu’au carrefour TPO puis à 
l’ensemble du cortex cérébral

• Imagerie:





CRITÈRES DIAGNOSTIQUES DCL

• DCL probable ou possible

• Déclin cognitif progressif entraînant un retentissement sur l’autonomie et VQ

• Atteinte exécutive et des capacités visuospatiales

• Fluctuations cognitives ++

• Hallucinations visuelles

• Syndrome parkinsonien

• Troubles du sommeil paradoxal

• Chutes 

• Dysautonomie

Examens complémentaires



CRITÈRES DIAGNOSTIQUES DLFT

• Variant comportemental (DFT ou vf-DFT)

• Début insidieux et évolution progressive

• Déclin dans les conduites sociales, émoussement émotionnel

• Anosognosie 

• Troubles du comportement: hygiène, 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)



SÉMIOLOGIE PK+

• En plus de la DCL

• PSP (Maladie de Steele-Richardson-Olszewski) : syndrome parkinsonien symétrique + paralysie de 
l’élévation du regard + troubles de l’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



CRITÈRES 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 après un AVC

• Détérioration brusque ou par à-coups



BILAN, ÉVALUATION

• Pluridisciplinaire (neurologue -CMRR, neuropsychologue, orthophoniste)

• Anamnèse, entretien patient et proche (TD)

• Évaluation de la plainte +/- questionnaires, situations de communication

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

• Tests spécifiques

• Evaluation du comportement

• 3 phases d’évolution: asymptomatique (prodromale, phénomènes de compensation neuronale); symptomatique 
(1ers symptômes); démence (retentissement du déclin cognitif sur l’autonomie)

(Gremoire, GRECO)

Examens 
- Cognitifs et comportementaux
- Physiopathologiques, biologiques
- Imagerie 



BILAN, ÉVALUATION

Mac Nair et Khan, 
version GRECO



BILAN, ÉVALUATION

• Langage et parole
• Batterie standardisée (MT 86, BDAE)

• Tests spécifiques (approche cognitive)

• Communication (approche fonctionnelle)

• Évaluation cognitive globale
• MMS, MoCA

• DRS de Mattis

• Mémoire 
• Épisodique RL/RI 16 (Gröber et Buschke); DMS 48; Rey 

mémoire

• Sémantique  BECS, PPTT

• Fonctions exécutives
• GREFEX; set test d’Isaac; horloge; BREF; empans

• Praxies, gnosies, fonctions visuo-spatiales
• Praxies idéomotrices, idéatoires, visuo-constructives 

(Rey copie); gnosies visuelles (PEGV, VOSP);  
barrage de cloches

• Mentalisation (émotions, intentions)



BILAN, ÉVALUATION

Folstein, MMS 
version GRECO

MoCA, Nasreddine
2004



BILAN, ÉVALUATION

DRS Mattis, 1988



BILAN, ÉVALUATION

Rey-Osterrieth, 1944

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

> 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 l’utilisation de stratégies de compensation

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

• > Impliquer les aidants, guidance



DS 2013 DS 2014

APP



INTERVENTION APP/DS

• Expliquer les dysfonctionnements linguistiques et cognitifs au patient et à l’aidant

• Présenter le projet thérapeutique et ses objectifs

• Utilisation des mêmes stratégies que pour l’aphasie vasculaire, MAIS adaptées au caractère progressif des 
troubles: adaptation périodique des objectifs et des demandes, adaptation ++ aux attentes du patient

• S’appuyer sur la mémoire épisodique, préservée en début d’évolution, (ré)apprentissages en lien avec 
l’expérience personnelle, maintien du lexique

• Anticiper l’élaboration et l’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

• État des lieux pratique libérale: mémoire juin 2012 (Lille) Masse Lucile – Sibille Pauline



INTERVENTION MA ET APPARENTÉS

• Expliquer les dysfonctionnements linguistiques et cognitifs au patient et à l’aidant

• Présenter le projet thérapeutique et ses objectifs

• Approche cognitive 
• Stimuler de façon spécifique et intensive les mécanismes et systèmes préservés

• Mécanismes procéduraux, associatifs, aides externes

• Approche écosystémique (Rousseau, 2001)

• Écologique: Intervenir sur la communication fonctionnelle du patient dans son milieu de vie.

• Systémique: Intervenir sur les systèmes de vie du patient, comme le microsystème familial ou le système 
institutionnel dans lequel il évolue.

(lecture conseillée: Mythe-Alzheimer.org)



(Rousseau, 2001)



INTERVENTION MA ET APPARENTÉS

• Troubles du langage dans la MA

• Troubles lexicosémantiques présents dès le début (cf. évaluation)

• Peuvent passer inaperçus 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)

• S’appuyer notamment sur la mémoire procédurale, associative
Les apprentissages procéduraux sont "caractérisés par 
une acquisition progressive d'habiletés, non-accessibles 
à la conscience, et documentées par l'amélioration de la 
performance au fil de l'entraînement" (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-même difficilement 
accessible à la conscience » (Meulemans,1998) 
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