c;au? Comme on le voit sur la
'es zones du langage du reste du
on seulement des lésions étaient
ip de zones—mémoire, pariétales,
Non seulement ['accés au réseau
‘nts du réseau lui-méme étaient

u cerveau qui est proposé ici, et
entre les zones jouent des rdles
des situations neuropsychologi—
rradoxales.
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M. VAN DER LINDEN'

Les démences

Dans les pays développés, 'augmentation de l'espérance de vie a
conduit 3 un accroissement considérable du nombre de personnes agées.
Une conséquence importante de ce changement démographique est que
toute maladie chronique se rencontrant plus particuli¢rement chez la
personne dgée voit sa prévalence s'accroitre considérablement. A cet égard,
la démience constitue certainement un des plus graves problémes sociaux et
économiques auxquels notre société est confrontée.

Le terme "démence" ne recouvre pas une entité homogéne : on
distingue en effet plusieurs types de démences mais la forme la plus
fréquente est la démence dégénérative de type Alzheimer : elle intervient
dans 50 3 70% des cas de démence (Kaszniak, 1986). A ce jour, la ou les
causes de la maladie d'Alzheimer sont inconnues et il n'existe pas non plus
de traitement étiologique connu (voir de Barsy, ce volume).

Au début de la maladie, la personne n'éprouve que des symptomes
mineurs qui sont souvent attribués a des troubles psycho-affectifs ou 2
d'autres maladies physiques. Mais peu & peu, les problemes s'aggravent.
Les déficits de la miémoire sont trés fréquents dés les premiers stades de la
maladie : le patient peut oublier d'éteindre le four, égarer des objets,
revérifier continuellement si une tiche qui se faisait autrefois de fagon
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automatique ou encore répéter plusicurs fois une. question A anuel}e I]‘ 4
déja obtenu une réponse. A mesure que la maladie progresse, la mémoire
continue & se détériorer et d'avtres déficits peuvent apparaitre : des troubles
du Jangage, de lorientation spatiale, de la gestoalité, du jugement, Fin?
l'atiention... atasi que des modsfications de Ihumeir et qe‘]u persannalité
(allant de l'apathie & I'"nypomanie en passant par la Fablhie em-onmmelie, fa
perplexité anxieuse, Phypochondrie ou la déprcslsmn...).‘ Ffualemem, lle
patient devient totalement incapable de prcn_dre soin de lui-méme. On voit
apparaitre des affcctions et incapacités physiques de ;)Fus en plus n'on.ﬂ)rc.uf
ses. La capacité de communiquer disparait ef on assiste i une diminution
des fonclions motrices.

La démence a un profond releptissement dans presque tous les
domaines de la vie du patient el de sa famille : elle it1terfére‘et’\'ec tes
activités professionneiles et sociales, avec les projets el les activités de la
vie quotidienne. Comme l'indiquent Tanner et Shaw (1986) <.:oncemanl la
maladie d'Alzheimer, "lorsque le paticnr ¢1 sa famille sont mis au courant
du diagnostic, ils apprennent que la maladic est incurable el que Ie patient

“deviendra progressivement de plus en plus diminué. L'angoisse de la prise
en charge s'accroit lorsque l'on apprend que la plupart 'des paticnis
souffrant d'une démence d'Alzheimer penvent vi\f{‘e. leur maladie pendant de
longues années, demandant dventuellement des SOINS COUrants tout au I?ng
de la journée {...}). L'angoisse ressentie par les soignants peut parfois étre
insurmontable. Un soutien affectif et une assistance pour soigner le malade
~par la famille, les amis et la conuunanté - sont ccpendfmt' essentiels d !'(.I
fois pour le patient et pour la principale persomne qui yoccupe de lui.
Souvent, aussi, il est nécessaire de faire appel aux conseils d'un profc.s:—
sionnel. (..}, Bien qu'il w'existe pas de traitement de la nmf’adie d 'Alzhc.r—
mer et gqu'il w'y alt pus de possibilité d'arréter la déérioration progressive
quil caractérise son évolution, i y a des choses qui doivent étre faites pour
maintenir le patient ¢ son nivean optimum de vie personnclle et de re!(-monl;\'
soctales, et pour rendre sa vie aussi confortable et agréable que possible.”,

Actuellement, aprés |'élablissement du diagnostic, e patient et su
familie sont frop souvent luissés & cux—mémes jusqu'd ce que fe patient
devienne totalement dépendant au nivean des sotns. [ est certain gue si on
veut appliquer e principe du "maintien au domicile le plus longlgmp.\ﬁ
possible” d'une maniére responsable, un sccompagnement dans les s0I0s 3
domictle est indispensable, ¢t comme le signale Dom (198&_5), _1E resie
beaucoup & faire en Belgigue tant du point de vue de a coqrdmulpn que
du support {financier. A cet ¢gard, jes dudes neurapsychalogiques récentes
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qui ont tenté de comprendre la nature des déficits cognitifs présentés par la
personne démente ont fourni des pistes intéressantes pour upe prise en
charge précoce lz plus efficace possible.

Modularité et hétérogénéité de la maladie d'Alzheimer : implications
pour ia recherche, 'évaluation et la prise en charge.

Plusicurs ¢tudes récentes suggérent que le type, la gravité, l'ordre
d'apparition des troubles et le rythme d'évolution de la maladie peuvent
varier énormément d'un patient i I'autre (Spinnler et Della Sala, 1988). En
fait, le processus démentiel ne se développe pas de fagon homogene, du
moins dans les premiers stades de 1a maladie. Autrement dit, les patients
Alzheimer ne présentenl pas nécessairement une détériaration globale
affectant l'ensemble des fonctions cognitives el certains aspects du
fonctionnement cognitif peuvent éire sélectivement affectés par la maladie
(Schwartz, 1990 pour une revue de question).  Ces études ont également
momré  I'hétérogénéité des déficits cognitifs présentés par les patients
(Martin et al., 1986). Cette hétérogénéité se manifeste entre les grandes
fonctions cognitives (présence ou non chez certains patients de déficits
langagiers, visuo-spatiaux, ctc.) muis également an sein méme d'une
fonction particulitre. Ainsi, par exemple, dans le domaine de la mémoire,
Baddeley et al. (1991) ont mis en évidence dans un groupe de 55 patients
Alzheimer, certains patients avec un trouble spécifique de fa mémoire 3
tong terme, d'autres cas présentant une mémoire i court terme déficiente
mais une mémoire & long terme normale, et également des patients
présentamt des déficits spécifiques de la mémoire verbale ou visuelle. Cette
variation dans les troubles de mémoire ne semble pas tre {a conséquence
des fluctuations aléatoires car aucun syndrome aberrant au plan théarique
n'a €€ mis en évidence.

Le caractére "modulaire” de la maladic ¢'Alzheimer {aux stades
précoces) suggére donc que certains processus ou systémes cognitifs
peuvent demeurer préservés chez les patients Alzbeimer. Plusieurs études
ont ainsi montré que lfes patiets Alzheimer sont citpables dapprendre
normalement diverses habiletés perceptives, motrices ou méme cognitives
complexes (voir Deweer, 1992, pour une revue de question). Différentes
observations suggérent également 1 possibnlité que la pratique extensive et

e degré d'expertise pré-morbides rendraient certaines capacites cognitives

moins vulnérables an processus démentiel,  Ains,, Martin (F987; voir
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également Beatty et al,, 1988; Cummings et Zarit, 1987) ont décril‘ chez
quelques patients Alzheimer manifestant des troubles cogmtlfs. masszfs, le
maintien de certaines aptitudes spécifiques dans des domaines ol les
patients avaient alteint un niveau dexperlise élevé avant l'emref‘: en
démence. D'autres travaux ont également isolé divers facteurs suscc9l|bles
d'améliorer la performance des patients Alzheimer (voir Van der Linden,
1991; Van der Linden et Seron, 1989; Van der Linden et al., 1991).

Au plan de la recherche, ces différentes données condgiscnl a mettre
en question 'utilité des études portant sur des groupes de patients. Au plan
clinique, elles indiquent que le neuropsychgiogue ne peut plus se contenter
d'wtiliser & des fins diagnostiques des outils d'évaluation fournissant dqs
indices de détérioration globaux. Ces données paraissent éga]em\ent offrir
les bases d'un renouveau dans les stratégies rééducatives visant zliborder
les difficultés cognitives quotidiennes manifestéc?s parlics patients demcnts:
Ces différents points seront, & des litres divers, itlustrés dans les textes qui
suivent.
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La maladie d'Alzheimer,
point de vue du neurologue

La démence est un tableau clinique, caractérisé par une détérioration
lente et progressive de toutes les fonctions corticales supérieures. On
distingue habituellement les démences corticales {maladie d'Alzheimer,
maladie de Pick et démence vasculaire) des démences sous—corticales
(chorée de Huntingthon, maladic de Parkinson (10%) et paralysic supra-
nucléaire progressive ou maladie de Stecle-Richardson Olszewsky).

Parmi les démences corticales, 1a maladie d'Alzheimer occupe la
place la plus importante par sa fréquence (70% environ de l'ensemble des
démences).

Décrite en 1907 par Alois Alzheimer, psychiatre et neuropathologiste
viennois, chez un patient de 51 ans, on considérait, jusqu'il y a peu qu'il
s'agissait d'une démence pré-sénile. Depuis les années 1960, 1a distinction
enfre démence sénile et pré-sénile se fait de plus en plus floue et l'on a
tendance, actuellement, i regrouper l'ensemble de ces patients sous le
vocable "démence d'Alzheimer” ou de démence sénile type Alzheimer
(SDAT en anglais).

L'affection est fréquente. On considére, en effet, que 10% des sujets
au-dessus de 65 ans présentent un processus démentiel modéré et 4% une

! Professcur a 1'Université Catholique de Louvain, Coordonnateur Général du Centre
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