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Objectifs

* Présenter le spectre des maladies cognitives dans tous ses aspects :
intensité (MCl/stade prodromal, stade démence...), qualité (domaine
cognitif atteint), pathologie, traitement, évolution

* Développer des techniques aidant au diagnostic différentiel
* Proposer des méthodes d’intervention/thérapeutiques appropriées






En clinigue de mémoire:

* Presque tous les patients sont référés pour « Trouble de mémoire »,
donc pour des « oublis »...

* Mais:
* Le patient fonctionne encore bien: démence??

* Le patient retient I'information mais:

Oublie les mots: aphasie

Oublie comment se comporter ou s’organiser: trouble exécutif, frontal
Oublie comment utiliser les objets: apraxie



Pourguoi connaitre le Dx différentiel des
démences?

* Reconnaitre les stades précoces devant des manifestations
inhabituelles

 Comprendre la phénoménologie et symptomatologie pour
conseiller/référer pour de l'aide, des interventions et des adaptations

appropriées

* Déduire le processus pathologique derrieres ces présentations
atypiques pour proposer des interventions thérapeutiques et un suivi

appropriés



Au-dela de |la maladie d’Alzheimer...

* Les stades précurseurs: MCI, Alzheimer prodromal

* Aphasies Primaires Progressive (APP)
* APP logopénique
 APP sémantique
* APP non-fluente

Autres variantes de la MA
» Atteintes postérieures (apraxie, agnosie): Atrophie corticale postérieure (ACP)
e Variante frontale de la MA

Démence vasculaire et démence mixte...
Hydrocéphalie a pression normale (HPN)

Syndrome extra-pyramidal avec atteinte cognitive: maladie/démence a corps de
I(_Se&/vy; (DCL), Paralysie Supranucléaire Progressive (PSP), Syndrome Cortico-Basal
B)...



Les stades précurseurs

MCI, Alzheimer prodromal



Diabete de type |

Préclinique: ey
intolérance symptémes Complications
au glucose

l l

Changements Polyurie, Néphropathie,

biologiques: polydyspie... rétinopathie,

glycémie a jeun neuropathie...
élevée...
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Qu’est ce que la
«Maladie d’Alzheimer»?

Diagnostic
Préclinique rerrller clinique de
symptomes démence

> 20 ans l 3a5ans l

Changements Atteinte Démence
biologiques spécifigque
de la Un diagnostic plus
mémoire précoce faciliterait

I'utilisation de
thérapies modifiant
le cours de la

maladie
RAM 4 mai 2018L Verret MD



Evolution de la Maladie d’Alzheimer

Préclinique Premier Diagnostic
symptomes actuel

l l

Pathologie d’Alzheimer

RAM 4 malm I L Verret MD



Marqueurs biologiques de la MA
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La PL: un test pas compliqué!
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Lexique de la Maladie d’Alzheimer

* Maladie d’Alzheimer
e Phase de démence (i.e. TNC majeur):
* Forme typigue: atteinte mnésique de type hippocampique

* Formes atypiques
* Aphasie logopénique

» Atrophie corticale postérieure
* Maladie d’Alzheimer variante frontale/dysexécutive

* Phase prodromale/préclinique (i.e. TNC mineur): atteinte mnésique de type hippocampique
sans impact AVDs/AVQs ET biomarqueurs de la MA sont positifs

e Phase préclinique de la MA: sujet asymptomatique ayant commencé a développer la pathologie
Alzheimer au cerveau (présence d’un biomarqueur de la maladie; porteur d’une mutation
autosomale dominante monogénique de MA)

Dubois et al (International Working Group for New Research Criteria
for the Diagnosis of AD) Lancet Neurol 2010; 9: 1118-27



Comment reconnaltre un Alzheimer
orodromal (MCI)?

* La MA classique touche la MEMOIRE EPISODIQUE

* Le patient oubliera: les évenements, les RVs, se répetera, I'aidant se
plaint de répéter...

e 'aidant remarque les pertes cognitives
* BON fonctionnement AVQ/AVD malgré tout

* Au MoCA: score total assez bon, MAIS atteinte du rappel PAS
amélioré par indices



La MEMOI
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a -\

Renforcement )
Enregistrement/
apprentisage
INFO Consolidation
Irehozs Récuperation Lobe TEMPORAL

N /

Lobe FRONTAL




TINZIN T F TR il WAV LY e MU I I IVl ¥ 1 \IVINI M)

'ersion 7.3

VISUOSPATIAL / EXECUTIF

L o & 7. ‘2..
Date de naissance : 1942-02-1

DATE : (5 Y4 217

e Ny
Scolarité : t%

FRANGAIS i

Dessiner HORLOGE (10 h 05 min)
Copier le lit (3 points)
[ 1
P P L] § /55
Contour Chiffres Aiguilles

& L1} /3
m :-ire la ‘fsted de mots, JAMBE | COTON ECOLE TOMATE BLANG | Pas
e patient doit repeter. -
Faire 2 essais méme si le 1er essai est réussi. | 1% €ssal \/ v v v v de_
Faire un rappel 5 min aprés. 2¢me essai N g A e [ point
CARE RAON B Lire 1a série de chiffres (1 chiffre/ sec.). Le patient doitlarépéter. [ 1 248 15 L2415
Le patient doitlarépéteralenvers. [ ] 4 27 ( 72%\ )

Lire la série de lettres. Le patient doit taper de la main a chaque lettre A. Pas de pointsi 2 erreurs

[ ] FBAEMNARIKLBKFXKDEAXXIAMOFAAB | __/1

Soustraire série de 7 2 partir de 60 [ 153 §$ 1146 §lp [139 ff)[ Lt®%52 11 2525
4 ou 5 soustractions correctes: 3 pts, 2 ou 3 correctes : 2 pts, 1 correcte : 1 pt, o correcte : 0 pt _./3
‘LANGAGE Répéter : L'enfant a promené son chien dans le parc aprés minuit. V4 9
L'artiste a terminé sa toile au bon moment pour l'exposition [u/

Fluidité de langage. Nommer un maximum de mots commencant par la lettre T en 1 min [ 115 N 11mots) | —"!
LRGSO siilitude entre ex : banane - orange = fruit [\ﬁ Marteau-tournevis [\/TA]lumette-Lampe o /2
RAPPEL Doit se souvenirdes mots | JAMBE COTON ECOLE TOMATE BL%C Points ; /5

q pour rappel

SANS INDICES X K1 X X [{ SANS INDICES
Opti | Indice de catégorie seulgment
PHQRIIO Indice choix multiples
O ATIO

A [ Ipate VWi [ ]mois 2170 ]Année {od] Tsour qu [ lendroitQ [ lvite | /6

© Z.Nasreddine MD

Administré par :

www.mocatest.org

rmal 226 /30 LTOTA!. __/30

Ajouter 1 point si scolarité <12 uns)

RAPPEL

Doit se souvenir des mots

SANS INDICES

VISAGE

VELOURS

[]

EGLISE

MARGUERITE

ROUGE

.~ Indicede catégorie

I

[l

[

 Indice choix multiples

Points
pour rappel
SANS INDICES
seulement

=ii/5

RAM 4 mai 2018




Aphasies Primaires Progressives

APP logopénique; APP sémantique; APP non-fluente



Langage

e Langage: capacité a communiquer (verbal, écrit, signes).
Représentation des objets, concepts, idées, sentiments en symboles
(mots, lettres, signes...)

* Le langage n’est pas I'équivalent de la parole



Distinctions importantes

* Troubles acquis du langage
* Aphasie (dyslexie, dysgraphie)

* Trouble acquis de la parole

e Dysarthrie
* Trouble d’exécution neuromusculaire de la parole
* Flasque, spastique, ataxique, hypo/hyperkinétique, mixte
* Trouble arthrique

* Trouble de |la programmation motrice de |la parole
e Apraxie de la parole



Composantes du langage:

* Fluence - débit élocutoire
* Répétition

e Compréhension

e DEnomination

* Paraphasie

* Trouble arthrique

e Ecriture/lecture
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aphasia and its variants
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ABSTRACT

This article provides a classification of primary progressive aphasia (PPA) and its 3 main variants
to improve the uniformity of case reporting and the reliability of research results. Criteria for the 3
variants of PPA—nonfluent/agrammatic, semantic, and logopenic—were developed by an interna-
tional group of PPA investigators who corvened on 3 occasions to operationalize earlier pub-
lished clinical descriptions for PPA subtypes. Patients are first diagnosed with PPA and are then
divided into clinical variants based on specific speech and language features characteristic of
each subtype. Classification can then be further specified as “imaging-supported” if the expected
pattern of atrophy is found and *with definite pathology” if pathologic or genetic data are avail-
able. The working recommendations are presented in lists of features, and suggested assess-
ment tasks are also provided. These recommendations have been widely agreed upon by a
large group of experts and should be used to ensure consistency of PPA classification in
future studies. Future collaborations will collect prospective data to identify relationships
between each of these syndromes and specific biomarkers for 2 more detailed understanding
of clinicopathologic correlations. Neurology® 2011;76:1006-1014

GLOSSARY
AD = Alzheimer disease; FTLD = frontotemporal lobar degeneration; PPA = primary progressive aphasia.

A progressive disorder of language associated with atrophy of the frontal and temporal regions
of the left hemisphere was first described in the 1890s by Pick! and Serieux.? In the modern
literature, Mesulam® described a series of cases with “slowly progressive aphasia,” subsequently



Criteres Aphasie Progressive

1. Manifestation clinique principale est une atteinte du langage
(manque du mot, paraphasies, discours laborieux, agrammatisme
et/ou déficits de compréhension)

2. Les déficits sont la cause principale d’'une atteinte du
fonctionnement (ex: difficulté dans les taches faisant appel au
langage comme le téléphone)

3. Aphasie devrait étre le symptome dominant pour la phase initiale
de la maladie.

Classification of primary progressive aphasia and its variants. Neurology. 2011 Mars.



APP logopénique

1- Anomalie de la récupération des mots au discours spontané et a la dénomination
Anomie, débit verbal ralenti

ET

2- Atteinte de la répétition de phrases
Mémoire échoique

3 de4:
a) Erreurs phonologiques au discours spontané et a la dénomination
b) Compréhension d’un mot et savoir sémantique maintenus

Compréhension de phrases complexes peut étre altérée

c) Préservation de la composante motrice de la parole (pas d’apraxie)
d) Absence d’agrammatisme franc

Classification of primary progressive aphasia and its variants. Neurology. 2011 Mars.



APP logopénique

* Imagerie
* Atrophie prédominante a la région périsylvienne postérieure gauche ou
pariétale gauche
e Pathologie
e Alzheimer (50%), TDP-43 (38%), tau (12%)



Video APPVI




APP semantique

Fluent

1- Trouble de dénomination

Anomie et paraphasies sémantiques
- Suit un pattern hiérarchique

- Pire quand on demande d’identifier
une description

ET
2- Atteinte de la compréhension d’un seul
mot
« Qu’est-ce qu’un.... »
Compréhension syntaxique préservée

3 de 4:

a) Déficits semantiques pour les
objets

- Probleme de
reconnaissance

b) Dyslexie et dysgraphie de surface

c) Articulation, grammaire et parole
préservees

d) Répétition épargnée
AUSSI:
Attrait pour choses qui brillent et arts

Plus conscients de leur prob que DFT et

agressifs quand confrontés (vs lack of concern
in FTD)

Classification of primary progressive aphasia and its variants. Neurology. 2011 Mars.



Vidéo APPvs




On demande d’écrire les
mots/chiffres/phrases
suivants:

Maison

Derriere le mur

Cent quarante quatre
Yacht

Tilleul

Cerf

Potion

Clown

5-(/ ()
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APP semantique

* Imagerie
* Atrophie prédominante a la région temporale antérieure

* Pathologie
 TDP-43 (69%), Alzheimer (25%), tau (6%)






APP non-fluente

1.Agrammatisme
Se traduit par un discours télégraphique, une syntaxe erronée

Oou

1. Discours haletant, articulation laborieuse avec erreurs
inconsistantes sons-parole et dysarthrie (APRAXIE de la
parole)

2. Compréhension (2 de 3)

1. Difficulté avec compréhension de phrases avec structure complexe
2. Compréhension d’un mot préservée
3. Préservation du savoir sémantique

Classification of primary progressive aphasia and its variants. Neurology. 2011 Mars.



APP non-fluente

* Imagerie
* Atrophie prédominante a la région fronto-insulaire postérieure
gauche (ie, gyrus frontal inférieur)
* Pathologie
* Tau (52%), Alzheimer (25%), TDP-43 (19%), autre (9%)



APP non-fluente




Vidéo APPnf




Atrophie corticale posterieure

Apraxie/agnosie



Articles clés

* Crutch, SJ et al. « Posterior cortical atrophy, Review ». Lancet Neurol
2012; 11:170-78

e Crutch, SJ et al. « Consensus classification of posterior cortical atrophy
». Alzheimer & Dementia (2017) 1-15



['atrophie corticale postérieure

Lancet Neurol 2012; 11: 170-78

 'atrophie corticale postérieure (ACP) est une condition neuro-
dégénérative caractérisée par une diminution progressive, souvent
frappante, et assez sélective des habiletés visuo-spatiales et d'autres
fonctions qui dépendent des régions pariétales, occipitales,
et occipitotemporales du cerveau.



ACP

* Age au début: 50-65 ans

* Processus pathologiques sous-jacents multiples
* Reconnue depuis plus de deux décennies

* Condition négligée par les chercheurs

e Retards considérables dans le diagnostic en raison de I'age
d'apparition précoce et des symptomes initiaux inhabituels



Symptomes

* Deficits visuo-spatiaux et
visuoperceptuels

e Alexie

* Syndrome de Balint
e Simultagnosie
e Apraxie oculomotrice
* Ataxie Optique
e Agnosie de |'environnement

* Syndrome de Gerstmann
e Dyscalculie
* dysorthographie,
* Agnosie digitale
e Désorientation gauche-droite

* Des déficits dans la memoire de
travail et 'apraxie des membres
ont également été notés

 Les conclusions des études
longitudinales montrent que la
mémoire antérograde, les
fonctions exécutives, le langage,
qui sont parfois étonnamment
préserveé dans les premiers stades
de la
maladie, se détériorent
progressivement vers un état de
démence plus globale



Symptomes

 De nombreux patients atteints d’ACP ont également des symptomes
inhabituels, dénommeés phénomenes perceptifs positifs:

* «Abnormally prolonged colour after-images»
* «Reverse size phenomena»

* «Perception of movement of static stimuli»

* «180° upside-down reversal of vision»

* Les compétences en lecture peut étre limitées par plusieurs
processus, y compris la désorientation visuelle (se perdre sur la page),
les phénomenes de taille inverse (percevoir les petits mais pas les
gros caracteres), et I'encombrement visuel («visual crowding»)



Presentation clinique

* La rareté relative de I'ACP, le caractere parfois insolite de ses
symptomes, et |‘age de présentation assez précoce peut conduire a
diagnostiquer de facon erroné de nombreux patients comme
déprimés, anxieux, ou méme simulateurs.

* Les patients sont souvent aussi référés en premier lieu aux opticiens,
optomeétristes et ophtalmologistes



Plaintes du patient atteint d’ACP

e Difficultés de lecture

 Difficultés a évaluer les distances (ce qui conduit souvent a des accidents
de voiture mineurs ou des difficultés de stationnement)

* Difficulté d'identification d’objets statiques dans le champs visuel
(problemes avec les escaliers et escaliers mécaniques)

* Photophobie et distorsions visuelles (qui peuvent étre confondues avec la
migraine)

 Difficultés d’utilisation des objets communs, apraxie
* Dysgraphie, dyscalculie

e Hallucinations visuelles (rapportées chez jusqu'a 25% des patients atteints
PCA) et trouble du sommeil (REM) (démence a corps de Lewy.)



Examen

* Agnosie visuelle (aperceptive, associative...)

* Apraxie

. [N ]

* Le reste de I'examen neurologique est généralement peu révélateur

* signes extrapyramidaux (41%), myoclonies (24%), grasp (26%)
similaire a la maladie d'Alzheimer typique



Video apraxie




Pathophysiologie

* Les conclusions des études pathologiques montrent tous que Ia
maladie d'Alzheimer est |a cause sous-jacente la plus fréquente
d’ACP. Cependant, certains cas sont attribuables a d'autres causes,
telles que la dégénérescence cortico-basale,la démence a corps de

Lewy, la maladie a prion et |a gliose sous-corticale



Criteres diagnostics proposes ion e

e Début insidieux et progression
graduelle

* Présentation par un déficit visuel
en |'absence de maladie oculaire

* memoire épisodique, langage et
autocritique relativement préserve

g Symptomes principaux:
e agnosie visuelle
e Simultanagnosia
* ataxie optique
e oculaire apraxie
* Dyspraxie
* désorientation dans I'environnement

. absgnce d'accident vasculaire
cérébral ou d'une tumeur

 caractéristiques de soutien:
* Alexia
e apraxie idéomotrice
e Dysorthographie
e Acalculie
e apparition avant I'age de 65 ans
* neuroimageriecompatible



Testing: simultagnosie

Coovright © 108D by Lew & Feow
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.||I\H| Tests for Apperceptive
Agnosia

ro_afb= )\ W\
'y I-:: X, A .
= ’\,
| /
(A) (B)
Some patients would have Some patients would have
trouble drawing this chair due to trouble recognizing a chair
the missing contours. from this perspective.

RAM 4 mai 2018



TEST DES 15 OBJETS (Pillon)

RAM 4 mai 2018



La « démence frontale »

Démence frontale variante comportementale

Variante frontale de la MA

RAM 4 mai 2018



Les fonctions executives et ‘ frontales ’: |le
Jugement

e Difficile a définir précisément
 comportement adaptatif
* pensée abstraite
* flexibilité mentale
e résolution de probleme
 planification
* motivation, inhibition
* initiative
e comportement social

* |[ésions frontales affectent la personnalité



Les fonctions executives et ‘ frontales’

Substrat anatomique: les régions pré-frontales
- cortex dorsolatéral: planification, abstraction...
- cortex orbitofrontal: personnalité, socialisation, inhibition
- partie antérieure du gyrus cingulé: motivation



Lobe frontal: Anatomie fonctionnelle

* Syndrome mésiofrontal (cingulé):

*  Syndrome dorsolatéral:

le plus important.

Difficulté a organiser une réponse
comportementale a des stimuli nouveaux
ou complexes

Continuum des capacités a changer de
stratégie cognitive, a engager des
stratégies connues, a organiser
I'information pour rencontrer les
demandes environnementales
changeantes.

Latences de réponses longues

Difficulté de récupération sémantique.
Comportement axé sur le stimulus.

A droite: aprasodie motrice transcorticale

A gauche: déclin en fluidité verbale et
aphasie transcorticale motrice.

Echolalie; Echopraxie
Emoussement émotionnel

Difficulté a ordonner et séquencer les
taches

Décision sur comportement a risque

Gyrus cingulé. Circuit antérieur cingulé-sous-
sortical (BA24, striatum ventral).

Apathie, abulie.

Mutisme akinétique (éveillée, conscient (self-
awareness), pas d’initiation

Spectre des symptomes tres large.

* Syndrome Orbitofrontal:

désinhibition,

comportement inapproprié, manque de tact,
labilité de I’humeur,

distractibilité,

perte de 'importance des évenements.

L'affect peut étre extréme avec de la moria
(infantilisme, excitation) ou Witzelsucht
(répétition de remarques caustiques ou
facétieuses).

Difficulté a répondre au indices socio-
environnementaux.

Attraction aux stimuli.
Imitation gestuelle.

«Sociopathie acquise»: manque d’autocritique
et de remord. Connecté au basal forebrain et
systeme limbique.




Démence Fronto-Temporale-Variante
comportementale: criteres

3 de 6:

1. Désinhibition comportementale précoce (dans les 3 ans)

2. Apathie ou inertie précoce

3. Perte d’empathie ou de sympathie précoce

4. Comportement persévératif, stéréotypé ou compulsif|ritualistic
pécoce

5. Hyperoralité et changements alimentaires

6. Profil neuropsychologique: troubles éxécutifs avec préservation

relative de la mémoire et des fonctions visuo-spatiales

Rascovsky et al. 2011; International bvFTD, criteria consortium. Brain



DFT-VC: spécificites

1. Désinhibition comportementale précoce (dans ies 3 premieres années) (1 de 3)
Comportement socialement inapproprié
Perte de bonnes manieres et d’étiquette
Gestes impulsifs, insouciants ou téméraires

2. Apathie ou inertie précoce (1de 2
Apathie
Inertie

Rascovsky et al. 2011; International bvFTD, criteria consortium. Brain



DFT-VC: spécificites

3. Perte d'empathie ou de sympathie précoce (1de2)
Diminution de la réponse aux besoins et sentiments des autres
Diminution de l'intérét social, des interrelations et de la chaleur humaine

4. Comportement persévératif, stéréotypé ou compulsif/ritualiste
PECOCE (1de3)

Mouvements simples répétés
Comportements complexes, compulsifs, ritualistes

Stéréotypie de la parole

Rascovsky et al. 2011; International bvFTD, criteria consortium. Brain



DFT-VC: spécificites

5. Hyperoralité et changements alimentaires (1de3
Altération des préférences alimentaires (sucre)

Hyperphagie boulimique, augmentation de la consommation de ROH et de
cigarettes

Exploration orale ou consommation d’objets non comestibles
6. Profil neuropsychologique (3de3)
Déficits aux taches exécutives

Préservation relative de la mémoire épisodique
Préservation relative des fonctions visuo-spatiales

Rascovsky et al. 2011; International bvFTD, criteria consortium. Brain



DFT-VC: spécificites

* Imagerie:
* Atrophie frontale ou temporale antérieure, bilatérale, peut étre asymétrique.

* Pathologie:
 TAU, TDP-43 etc... et Alzheimer: MA variante frontale



DFT: testing

* Peu/pas de sous-test exécutif/frontal au MMSE

* MoCA couvre un peu mieux I'exécutif/frontal
* Echantillon du Trail
* Horloge

Similarités

Lettre A

Fluidité langage « F »

* Pas de test pour changement de comportement
e Observation dans le bureau
e Questionnaire avec l'aidant
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Autres tests des fonctions frontales

* Fluidité verbale, graphique
e Séries motrices de Luria

e ‘metn, vetw

o
mIuUnm...

» Similarités, différences, proverbes
e FBI



Bedside testing

» Série gestuelle de Luria
» Séries graphiques

Exemple Patient

RAM 4 mai 2018



Bedside testing

© Similarites * Différences
* QOrange —Banane
« Chien — Lion * Sucre — Vinaigre
* Manteau - Robe * Riviere —Canal
e Bateau — Automobile

. e * Mensonge - Erreur

 Bouton — Fermeture Eclair
* Nord — OQuest

* (Euf-Graine

e Table —Chaise

* Air—Eau

* Poeme — Statue

e Travail —Jeu

* Mouche — Arbre

* Récompense - Punition
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vert

r()ugc.

jaune

rougc

jaune

vert

bleu jaune
rouge jaunc
jaune vert
vert bleu
bleu rouge
jaune vert

jaunc rouge

bleu

rouge
vert bleu
bleu
jaune rouge
vert
bleu
bleu vert

bleu jaune

jaune vert rouge

bleu
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jaune vert



Bedside testing

Trail making test A et B

doa.alaska.gov/dmv/akol/pdfs/uiowa_trailmaking.pdf
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LINVENTAIRE DU COMPORTEMENT FRONTAL

©1997-2003 Andrew Kertesz (traduction par Thérese Botez-Marquard et Gabriel C Léger)
http://www.chumneurologie.org/conferences/FBI/FBI-francais.pdf

Questions sur les comportements négatifs -

1.

10.

1

-

Score des Comportement Négatifs :

©1997-2003 Andrew Kertesz (traduction par Thérese Botez-Marquard et Gabriel C Léger)

Apathie: perte d'intérét envers ses anus ou dans ses activités quotidiennes: s’implique moins
1 2

Aspontanéité : manque de spontanéité et d'initiative dans ses activités; il faut lui proposer

0 1 2 3

Indifférence : perte de sa capacité de réagir émotivement comme auparavant, éprouve moins de joie
ou de peine

0 1 2 3

Inflexibilité : plus tétu et rigide dans sa facon de penser qu auparavant
0 1 2 3

Négligence personnelle : s'occupe moins de son hygiéne ou de son apparence physique, ne lave ou
change pas ses sous-vétements aussi souvent
0 1 2 3

Désorganisation : manque de planification, incapable de persister et compléter les tiches plus
complexes, est facilement distrait
0 1 2 3

Inattention : ne porte pas attention aux événements qui l'entourent, perd le fil des conversations, ou
ne suit pas
0 1 2 3

Perte d’autocritique - n’est pas conscient de ses problémes ou des changements de son
comportement, ou peut méme les nier
2 3

Logopénie - souffre d’une réduction de son débit verbal ou de sa capacité de converser
1 2 3

Démence sémantique - perd le sens, ne comprend pas, ou demande la sigmfication de certains mots
0 1 2 3

. Aphasie et apraxie verbale : commet des erreurs dans l'expression verbale, émet des sons

mdistinets, parfois répétés. souffre plus souvent d’hésitation dans sa facon de parler, bégaie
nouvellement, ou plus qu’avant
0 1 2 3

. Main étrangere - excluant I'arthrite, un traumatisme, ou la paralysie, éprouve de nouvelles

difficultés dans l'utilisation d'une main, qui peut paraitre plus raide, maladroite, ou méme interférer
avec l'action de l'autre; éprouve de nouvelles difficultés a utiliser des ustensiles
0 1 2 3

Total des questions 1-12

RAM 4

mai

2018

Questions sur les comportements positifs ou de désinhibition :

13.

2

=]

2

=

2
12

2

w

24.

Persévération et obsession : répétitions ou persévérations de certaines actions, paroles, ou
commentaires; démontre des comportements ou des routines obsessionnels
0 1 2 3

- Irritabilité - se fiche facilement, son seuil de frustration est réduit

0 1 2 3

. Jovialité excessive : raconte des farces peut-étre « pas mures », parfois de facon excessive, ou au

mauvais moment.
0 1 2 3

. Jugement et impulsivité - démontre un manque de jugement dans ses décisions monétaires ou lors

de la conduite automobile; agit de facon impulsive, uresponsable, ou méme négligente; agit ou parle
54ns penser aux conséquences
2 3

. Amassement ou « hoarding » - amasse, ramasse, ou accumule nouvellement des objets de valeur

douteuse, ou I’argent sans raison claire
0 1 2 3

. Impropriété : agit de facon non conforme aux régles sociales, inapproprié, ou inacceptable; est

impoli ou immature
0 1 2 3

. Agitation et errance : est plus agité, bouge ou marche constamment, conduit de longues distances

sans raison valable
0 1 2 3

. Agressivité - nouvellement plus agressif, crie peut-étre aux gens ou a déja frappé quelqu’un sans

raison acceptable
0 1 2 3

. Hyperoralité - boit ou mange plus que d'habitude, tout ce qui est devant lui; place des objets non

comestibles dans sa bouche, a un appétit plus exagéré qu’auparavant; a développé des goiits bizarres
ou des nouvelles lubies alimentaires « food fads »
0 1 2 3

. Hypersexualité : a un comportement sexuel inhabituel ou excessif, v compris les remarques ou une

nouvelle tendance a se déshabiller
0 1 2 3

. Comportement d'utilisation : besoin de toucher, d'examiner, ou de prendre les objets a sa portée ou

placés devant lui. Est devenu un « touche-a-tout »
0 1 2 3

Incontinence : a développé des nouvelles pertes uninaires ou fécales (excluant les maladies
physiques ou dues a I'immobilité)
0 1 2 3

Score de Comportements Positifs ou de Désinhibition - Total des questions 13-24 -

©1997-2003 Andrew Kertesz (traduction par Thérese Botez-Marquard et Gabriel C Léger)




Maladie d’Alzheimer variante frontale

* Pas de critere diagnostique

e Atteinte comportementale a-peu-pres similaire a la DFT-VC, mais
moins « flamboyante »

* Possiblement plus d’atteinte de la mémoire épisodique
(consolidation) que dans [a DFT-VC

e Test d’'imagerie (IRM, TEP) peuvent suggérer cette variante vs DFT-VC
* Biomarqueurs du LCR aideront...



Démence vasculaire



Démence vasculaire

* A 'autopsie, des changements vasculaires au cerveau sont trés
fréquents

* Démence vasculaire: pas une seule maladie
 Démence vasculaire: prévenable ou modifiable



Démence vasculaire

* Plusieurs types: * Plusieurs types a
* quiontencommun une manifestations cognitives
insuffisance vasculaire comme différentes:

processus etiologique primaire
* Se différencient par:
» Etiologie précise
(artériosclérose,

hypoperfusion...)
* Type de lésion cérébrale 2- Démence vasculaire sous-

corticale
e Multi-lacunaire
* Leucoencéphalopathie diffuse

1- Démence post-infarctus
cérébral (AVC)

* Parinfarctus multiples
* Parinfarctus stratégique

e Site lésionnel
e Clinique



1- Démence vasculaire post-AVC

e Symptomatologie cognitive diverse, selon le site de 'AVC

e 1 AVC stratégique (pariétal droit, thalamique...) ou plusieurs qui
s’additionnent

 Parfois le tableau ne rencontre pas les criteres formels de démence;
concept de Troubles Cognitifs Vasculaires (VCl)



Ramollissements par embolies, territoire de
I"artere cérébrale moyenne: atteinte du cortex
primaire et associatif, causant une légere
démence multi-infarctus

RAM 4 mai 2018

Source RW Bouchard



2- Demence vasculaire sous-corticale: clinique

* Facteurs de risques vasculaires: HTA, Db, MCAS
 Histoire d’ICT ou ACV (fréequemment absente)

e Début insidieux (=50%), évolution progressive, rarement en marche
d’escalier



2- Demence vasculaire sous-corticale: clinigue

Profil cognitif: Dysexécutif
* Profil psychiatrique:
* Humeur dépressive,
* Changement de personnalité, labilité émotionnelle
» Affect plat, ralentissement psycho-moteur

* || peuty avoir:
* Signes et symptomes:
* Rigidité, hypokinésie
* Signes pyramidaux bilatéraux ou asymétriques, serment+, incoordination, Babinski, trouble
sensitif, signes pseudo-bulbaires
* Trouble d’équilibre (marche a petits pas, apraxique-ataxique), chutes
* Urgence et incontinence mictionnelle



IRM: VaD sous-corticale
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Interactions entre la déemence vasculaire pure et
la maladie d’Alzheimer pure

RAM 4 mai 2018



Hydrocephalie a presion normale
(HPN)



HPN

* Triade
* Trouble de marche: « apraxie » a la marche; petits pas, polygone élargi, vitesse
réduite, demi-tour décomposé, rétropulsion
* Incontinence urinaire: urgence mictionnelle
* Troubles cognitifs: profil sous-cortical dysexécutif

* Radiologiquement: elargissement des ventricules cérébraux sans
augmentation de la pression du liquide céphalo-rachidien. (indices radiologiques plus
précis si lecture attentive du radiologiste)

* La plupart du temps cause Idlopathlque (parfois vu plusieurs années aprés une HSA ou une
méningite)

e Challenge clinique: chez la personne agée, de nombreuses causes de
trouble de ma_r_che (Parkinson, neuropathie periphérique, sténose rachidienne...), de
troubles COgnItIfS (AIzheim.er...), et de trouble urinaire (prostate, trouble vésicaux
mécaniques...) peuvent coexister.



HPN

* « Démence réversible »: Possibilité de réversibilité (partielle souvent)
et arrét du déclin avec l'installation d’une dérivation ventriculo-
péritonéale en neurochirurgie

* Nécessite investigation spécialisée pré- et post-PL évacuatrice
* Si le cas est bien sélectionné, 50 a 75 % de résultat positif



Conclusion et MesSages-C éS
* Bien que la maladie d’Alzheimer classique, avec trouble de mémoire
« hippocampique », est le TNC majeur le plus fréquent, environ 20%
des TNC seront atypiques
* Aphasies progressives
 Démence frontale
 Démence avec troubles extra-pyramidaux

Hydrocéphalie a pression normale
Démence vasculaire



Conclusion et messages-clés

* La plupart des démences sont d’apparition insidieuse et d’évolution
progressive:
* Importance de reconnaitre les stades précoces, surtout la MA prodromale

» |'évaluation actuelle demeure clinique, supportée par I'imagerie

* MAIS dans un avenir rapproché des BIOMARQUEURS nous permettront de
départager le processus pathologique sous-jacent au TNC majeur, et
eventuellement de traiter de facon ciblée



Conclusion et messages-clés

* La maladie vasculaire cérébrale est frequente. Elle influence sGrement
I’évolution d’un processus dégénératif cérébral

* Les facteurs de risques de la maladie vasculaires cérébrale sont
modifiables

* Cependant, toute démence n’est pas « mixte » ou « vasculaire » sur la
seule présence de facteurs de risque ou de « lacune » ou
« leucoencéphalopathie » a I'imagerie

* La démence vasculaire ou trouble cognitif vasculaire a un profil clinique et
cognitif particulier et identifiable

* || faut une « charge » vasculaire suffisante ou stratégique pour parler de
démence vasculaire



Conclusmn et MesSages-C éS
* La pathologie « Alzheimer » se retrouve dans de nombreuses
démences atypiques, parfois dans un pourcentage non-négligeable
des cas
* Atrophie corticale postérieure
* APP logopénique
e (APP non-fluent et APP sémantique)

e (Syndrome cortico-basal)

* Pertinence éventuelle pour les traitements futurs modificateurs de la maladie
agissant directement sur la pathophysiologie



Merci!

Questions?



