Les démences

I) Définition

On peut définir la démence comme un affaiblissement global, progressif et généralement irréversible de toutes les fonctions psychiques.


Selon les critères de D.S.M.T.R. (classification des déficiences mentales) peut être simplifiée comme suit :

A- mise en évidence d’une altération de la mémoire à court terme (faits récents) et à long terme (souvenirs de l’enfance)   

B- existence d’au moins l’une des manifestations :

a. altération de la pensée abstraite par exemple : impossibilité de définir les mots (pas de synonyme)

b. altération du jugement (incapacité d’affronter les difficultés de la vie courante)

c. perturbation des fonctions supérieures : aphasie, apraxie, agnosies. 

d. Altération de la personnalité

C- cette détérioration mentale est :

a. acquise (contrairement aux atteintes congénitales)

b. globale (toute la faculté intellectuelle)

c. rechercher toujours une étiologie curable (tumeur, hydrocéphalie…) TDM, IRM

II) –Etude clinique
A- Début :  progressif avec des troubles de la mémoires vus pas l’entourage du patient (oublis, erreurs, désintérêt) parfois brutal à l’occasion d’un stress, choc…

B- Tableau :

a. Troubles des fonctions psychiques (attention, raisonnement, jugement…)

b. Troubles des fonctions supérieures

c. Troubles de la mémoire

d. Troubles du langage, apraxies (oublis des gestes), agnosies

e. Régression affective

C- Examens complémentaires
a. Tests psychométriques mesurent la détérioration mentale
i. Ex : minimental test : MMSE c’est le plus fiable ;score de 0 à 30      ( (20  maladie d’Alzheimer )

ii. Ex : test de Wechsler

b. les autres examens à visée étiologique :

i. EEG : recherche des anomalies focales ou épileptiques
ii. Sérologie syphilitique

iii. TDM, IRM élimine une cause curable (AVC ;Tm….)
III)- Dégénérescence mentale
 Diagnostic Différentiel
éliminer ce qui n’est pas une démence

· syndrome de Korsakoff : Syndrome amnésique consécutif à l’abus prolongé d’alcool et à des carences nutritionnelles, son installation est souvent rapide, après une encéphalopathie aiguë de Gayet-Wernicke. Il est consécutif à une atteinte diencéphalique et se manifeste par une amnésie antérograde massive, avec désorientation temporelle totale. 

· Aphasie de Wernicke : freq dans les AVC ; altération de la réception du langage sans trouble de l'articulation verbale se caractérisant par un langage spontané rapide (fluence normale ou exagérée).
Cette aphasique est la conséquence de lésions qui intéressent la zone de Wernicke de l'hémisphère dominant c'est-à-dire, hémisphère gauche chez le droitier et hémisphère droit chez le gaucher. Plus précisément c'est la partie postérieure des deux premières circonvolutions temporales associées au gyrus supra marginalis et au pli courbe appartenant au lobe pariétal, aires corticales qui ont subi des lésions.

· Psychoses chroniques (schizophrénie)

IV)- Formes cliniques
Classification des démences en fonction des principales causeses en
IFICATIONDES DENCES EN FONCTION DES PPALES CAUSES
· Démence dégénérative

· Maladie d’Alzheimer

· Démence à corps de Lewy

· Démence frontotemporale

· Maladie de Parkinson( La démence parkinsonienne est tardive dans l’évolution de la maladie de Parkinson mais des troubles mnésiques peuvent être détectés précocement)
· Maladie de Huntington (Cette affection dégénérative de transmission héréditaire autosomique dominante troubles du comportement et de l’humeur, et mouvements choréiques)

· Aphasie primaire progressive
· Démence non dégénérative

· Démence vasculaire

· Démence par infarctus unique ou multiple

· Maladie de Binswanger (infarctus de la substance blanche)
· Démence traumatique ou apparentée

· Traumatisme crânien

· Hématome sous-dural

· Hydrocéphalie à pression normale

· Métastases ou tumeurs cérébrales primitives

· Démence des boxeurs (dementia pugilistica)

· Démence infectieuse

· Démences liées au virus de l’immunodéficience humaine acquise

· Maladie de Creutzfeldt-Jakob

· Démence toxique et métabolique

· Déficience en vitamine B12 ou en folates

· Démence hypothyroïdienne

· Alcoolisme chronique

· Médicaments
A) La maladie d’Alzheimer:
· Définition :

Dégénérescence démentielle, c’est la principale cause de démence, incidence 5% de sujets, début entre 50 et 70 ans, prédominance chez la femme, les formes familiales sont fréquentes.

· Anatomopathologie
- macroscopie : atrophie corticale diffuse à prédominance pariéto-occipitale

- microscopie : post mortem
· plaques séniles Ce sont des dépôts d’une substance appelée substance amyloïde. Il s’agit d’un polymère d’un fragment protéique (le polypeptide «A»). Cette substance se dépose lentement et

progressivement dans la totalité du cerveau et, plus particulièrement dans la substance grise, mais aussi dans les noyaux sous-corticaux et le cervelet. L’amyloïde va tuer progressivement les neurones. Le gène de la famille de protéine dont dérive le polypeptide Aest situé sur le chromosome 21.
· dégénérescence neurofibillaire. Les neurones qui dégénèrent se remplissent au niveau du cytoplasme de filaments (ou fibrilles) pathologiques. Ces filaments sont constitués de protéïnes Tau. En général, cette dégénérescence commence au niveau de l’hippocampe, puis s’étend aux régions temporales,

pariétal et occipital). Elle se termine par la mort de millions puis de milliards de neurones

( perte de 60% des neurones de l’hippocampe contre 12% dans le vieillissement normal).
· Dégénérescence granulo-vasculaire

· Clinique :

· Le début est insidieux, progressif, troubles de la mémoire et du comportement parfois des troubles psychiatriques.
· Période d’état :
                         -  troubles    mnésiques         
 -  syndrome aphaso-apraxo-agnosique 
 -  désorientation temporo- spatiale.

             -  association parfois de crises d’épilepsie tardivement
· Examens complementaires : 

· EEG : anomalies diffuses

· TDM et IRM : atrophie cortico-sous corticale diffuse avec atteinte de l’hyppocampe)
· Test  psychométriques positifs.(MMSE (30)
· Théories étiopathologiques de la maladie

1- biochimiques :  diminution du taux d’acétylcholine

2- virales : prions
3- toxiques : aluminium

4- génétique : trisomie 21

· Pronostic : aboutit à la mort en quelques années si le diagnostic est tardif.
· TRT : pour stabiliser la maladie .
· Actuellement le TRT utilisé est  Aricept ( donezepil :anticholinestérasique)  à 5 et 10mg, les 2 premiers mois   1cp / jour à 5mg puis 1cp à 10 mg le 3ème mois .
· Ibixa (la mémantine) Traitement de 1ère ou 2ème intention , dans les formes modérées

 (cp à 20mg  1cp/j)
B) Maladie A Corps De Lewy
Décrite dans le milieu des années 1980 par des auteurs anglais et japonais, la maladie à corps de Lewy pourrait être la seconde cause de démence après 65 ans. Se présente  sur le plan neuropathologique avec des corps de Lewy corticaux. Diagnostic différentiel avec la  maladie de Parkinson .
C)La Maladie de Pick : démences frontotemporales
· Rare, 50 à 70 ans, généralement chez la femme

· Anatomopathologie : atrophie bilatérale des lobes frontaux et  temporaux

· Clinique :

· Début : mode habituel des démences,
·  phase d’état : en 4 ans

· un syndrome démentiel et frontal,hallucinations
·  des signes pyramidaux et extapyramidaux

· Il peut y’ avoir des crises d’épilepsie  

· Ex Compl:

· TDM : dilatation des cornes frontales 
· Evolution : cachexie profonde

· TRT : pas de TRT
C) Maladie de Ceutzfeldt-Jacobs
· Définition :
Maladie de la vache folle : cette maladie à été attribuée à une contamination par un virus lent appelé le prion. La contamination est accidentelle : greffe de cornée, injection de produit biologique contaminé (hormones de croissance), blessure lors d’un acte chirurgical.  Il existe des cas sporadi ques et familiaux  
· Clinique :

· Début entre 30 et 70 ans par un trouble démentiel

Tableau complet : signes pyramidaux, extrapyramidaux, troubles cérébraux,  cécité corticale(lobe occipital), myoclonies. 

· EEG +++: complexes périodiques
· Dg : est histologique (spongiose corticale)  PL : pr 14 -33
· Evolution : mort en quelques mois.

D) Démences Artériopathiques : Démences Vasculaires
· Dues à des lésions cérébro-vasculaires répétées et étendues (AVC), bilatérales, souvent dues à l' HTA, l' infarctus cérébral unique ou multiple.
· La tranche d’âge est la  même que la maladie d’Alzheimer, les lésions sont souvent étendues au niveau de la substance blanche comme le montre la TDM

· TRT : de l'étiologie (HTA, AVC).
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diagnostic de DCL probable, tandis
que la présence d'une seule suffit pour
poser un diagnostic de DCL possible.
La sensibilité peut étre améliorée s
T'on tient compte de  symptomes
secondaires tels que syncopes, chutes,

choses et problémes visuospatiaux

DCL., mais s observent at
DMP et sont plus communes dans la
DCL que dans la MAT. Bien que les
signes extrapyramidaux soient moins
prononcés dans la DCL que dans la
DMP, la réponse & la lévodopa peut
étre plus favorable dans Ia DMP”,

dans la

inapproprics sont plus fréquents dans
la DFT & variante comportementale,
mais s’observent aussi dans davtres
sous-types de DFT. Les troubles du
langage qui 'observent dans les va-
riantes de la DFT. soit principalement
Paphasic progressive et la démence
sémantique, peuvent brouiller le
diagnostic. Plusicurs tableaux cli-
niques peuvent étre particllement
associés & diverses pathologies, qui
incluent les anomalies tau-positives
(neurones ballonnés, corps de Pick)
ou tau-négatives (inclusions ubiqui-
tine-positives ou perte neuronale avec
gliose)22. Les inclusions  tau-néga-
tives ubiquitine-positives s"observent
dans la DFT et dans la maladie du
neurone moteur.

Lhydrocéphalie i pression nor-
male (HPN). LUHPN st un syn-
drome potentiellement  traitable,
défini par la présence de démence
associée 4 une anomalic de la
démarche et & I'impériosité ou &
Pincontinence urinaires?. Si 'on
soupgonne une HPN, le diagnostic
différentiel inclura I'hydrocéphalic
obstructive, I'atrophic pluris;
témique (associée A ataxie et I'in-
continence) et la démence vasculaire
avec atteinte de la démarche. La tri
ade cli
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