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Trouble neurocognitif majeur ou léger Trouble neurocognitif majeur ou léger

di a la maladie d’Alzheimer da a la maladie de Parkinson

Episode confusionnel TROUBLES Trouble neurocognitif fronto-
(Delirium) temporal majeur ou léger
NEUROCOGNITIFS
DSM-V)
Trouble neurocognitif majeur ou Trouble neurocognitif
léger avec Corps de Lewy vasculaire majeur ou léger
Trouble neurocognitif majeur ou léger

di a la maladie de Huntington

Trouble neurocognitif majeur ou léger Trouble neurocognitif majeur ou Trouble neurocognitif majeur ou = Ne seront pas

dt a une lésion cérébrale traumatique léger di a une infection par le VIH l[éger dii a une maladie a prions traités dans cette fiche
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Critere A. Perturbation de

I’attention & de la

conscience (orientation)

\

J

Critere B.
¢ S’installe rapidement
* Représente un
changement dans les

capacilés

Fluctuation en sévérité

tout au long de la
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Critere C. Au moins une autre perturbation
cognilive (mémoire, orientation, langage,

habilités visuo-spatiales ou perception)

\

J

EPISODE CONFUSIONNEL
Delirtum (selon le DSM-V)

Critere D. Perturbations pas
mieux expliquées par un
trouble neurocognitif
préexistant & ne doivent pas
survenir dans le contexte
d’un niveau de vigilance tres

réduil (coma)

\_

Critere 2. Perturbation = conséquence physiologique directe d’une autre affection

médicale, d’une intoxication, d’un sevrage d’une substance ou d’une exposition a un

produit toxique, ou est due a de multiples causes.

J

-

* Si hyperactif, hypo-actif ou avec un niveau d’activité

Le type (origine de I'épisode confusionnel)

Spécifier :

Si aigu ou persistant

~N




TROUBLE NEUROCOGNITIF MAJEUR

AL Preuve d’un déclin cognitif significatif dans au moins un domaine cognitif :
1. Préoccupation quant au déclin significatif du fonctionnement cognitif
2. & altération importante avérée des performances cognitives.
B. Interférences avec 'autonomie dans les actes du quotidien (payer ses factures, gérer la prise
de ses medicaments, etc.).
(. Pas exclusivement dans le contexte d’un état confusionnel (délirium).

D. Pas mieux expliqué par un autre trouble mental.
Spécifier :
* siles causes (maladie d’Alzheimer, lésion cérébrale traumatique, ete.).
* avec/sans perturbation du comportement (symptomes psychotiques, perturbation de l’humeur,

agitation, apathie, etc.).

e sévérité actuelle : légere, moyenne ou grave (dépendance complete).

/

TROUBLE NEUROCOGNITIF LEGER

AL Méme critere excepté que altération avérée du fonctionnement cognilif est légere
B. Pas d'interférences avec I'autonomie dans les actes du quotidien

. & D. Identiques.

Spécifier les causes et si avec/sans perturbation du comportement

N




TROUBLE NEUROCOGNITIF MAJEUR OU LEGER DU A LA MALADIE D’ALZHEIMER

DEFINITION.

A. Trouble neurocognitif léger ou majeur.
B. Début insidieux & progression graduelle
d’une altération dans > 1 domaines cognitifs.
C. Pour un trouble neurocognitif majeur,
maladie d’Alzheimer probable si un des
¢léments suivant est présent (sinon maladie
d’Alzheimer possible).
1. Mutation génétique responsable de la
d’Alzheimer

familiaux ou test génétique).

maladie (antécédents

2. Déclin constant, progressif et graduel de
la mémoire, 'apprentissage el au moins
un autre domaine cognitif (d’apres une
anamnese détaillée ou une série de tests
neuropsychologiques) & absence

d’étiologie mixte.

Pour un trouble neurocognitif mineur,
maladie d’Alzheimer probable si présence
d’une mutation génétique (sinon maladie
d’Alzheimer possible — déclin  constant et
progressif de la mémoire, de 'apprentissage &
absence d’etiologie mixte).

D. Pas mieux expliqué par une maladie, les
effets d’une substance ou un autre trouble

mental.

/Processus neurodégénéralifs (atrophie cérébrale):\

\ = Hypothese de la cascade amyloide /

*  Plaques séniles (dépots de protéines béta-
amyloides autour des neurones ; & mémoire
épisodique) = premiers marqueurs visibles.

*  Dégénérescence neuro-fibrillaire (protéines
TAU anormalement phosphorylées; &mort

neuronale progressive — apoplose).

\2014).

(Facteurs de risque: age, sexe\

(F=H), génétique (formes
familiales monogéniques — rares
& gene APOE), vasculaires,
niveau d’éducation & activités
cognilives stimulantes (modele de

la réserve cognitive, Amieva et al.,

/

&

(atteinte selon le gradient de Ribot), sémantique (déficit

\agnosies (visuelle & anosognosie).

onclions cognilives alleintes: mémoire épisodique

d’acces aux représentations sémantiques), mémoire de
travail (déficit attentionnel), aphasie (langage & écriture),

apraxies (idéomotrices, idéatoires ou visuo-constructives),

\

J

Traitement & Prise en charge :

~

ymptomes psychologiques

(s

(psychotiques — hallucinations,
thymiques — dépression, etc.,
apathie) & comportementaux

(agitation, agressivilé, appétit,

\du sommeil, etc.) /

Tests : Mini-Mental State Examination (MMSE ; efficience cognitive globale) ; RL-RI-16

(mémoire) ; Inventaire neuropsychiatrique (NPI ou INP ; symptomes comportementaux et

psychologiques), etc. Questionner I'entourage.

Traitement pharmacologique : traitements pro-cognitifs & psychotropes

Prise en charge: aménagements pour faciliter la mobilisation des capacités résiduelles

(jardins thérapeutiques, luminothérapie, ete.), réduction des dépendances induites,

apprentissage de stralégies compensatoires, elc.

Holmes & al. (2008) : pas d’effet bénéfique de 'immunothérapie sur la cognition.

Gradient de latteinte (schéma de 'atrophie cérébrale) : lobe temporal interne & ['hippocampe (mémoire) = néocortex temporal puis pariétal
p p pp p p p p

(cognition : aphasie, apraxies & agnosies) = corlex frontal (comportement, personnalité) & occipital. 2 Impact progressif du quotidien & du moral.




[ TROUBLE NEUROCOGNITIF MAJEUR OU LEGER DU A LA MALADIE DE PARKINSON (MP) ]

@FINITION \

A. Trouble neurocognitif majeur
ou léger

B. Maladie de Parkinson® connue

C. Début insidieux & progression
graduelle de I'altération.

D. Pas imputable a une autre

affection médicale & pas mieux

expliqué par un trouble mental.

Si eriteres 1 & 2 alors trouble
neurocognitif majeur ou léger
probable di a une maladie de
Parkinson ; si 1 ou 2 alors trouble
neurocognitif majeur ou léger
possible di a une maladie de
Parkinson:
1. Pas de preuve d’¢tiologie mixte.
2. Maladie de Parkinson précede
I’apparition du trouble
neurocognitif.

* Diagnostic de MP suite a un IRM & s

2 symptomes moteurs présents et

améliorés par une theérapie de
Wp/acement de la dopamine (L-dopay

PREVALENCE: 0.3% de la population générale,
augmente avec I'age. Age moyen de début : entre 55 et 6o

ans. 10% avant 4o ans. Homme > Femme

GENETIQUE: 10 a 30% des patients ont un parent (1
degré) ayant souffert d'une MP. Facteur génétique seul

insuffisant a 'apparition de la maladie. Au moins 5 genes
impliqués dans les formes monogéniques (5-20% ; gene

de la parkine - récessif — pour 50% des formes familiales).

SYMPTOMES MOTEURS
débutent d’un coté ; & émotions, elc.)

/a

* Troubles de la parole : dysarthrie avec articulation
\serrée & hypophonie amplifiée par l’hypersalivaljon/

(variables dans le lem&

Tremblement de repos (dans les formes « tremblantes
», symptome dominant).

Rigidité / Hypertonie plastique (tonus musculaire,
coordination, résistance en mobilisation passive)
Akinésie (difficulté a initier / exécuter des gestes) >
Fluctuations d’efficacité & dyskinésies

Troubles de la marche : fustination, freezing, chutes
Troubles de la postures & instabilité posturale
extrémités > main pseudo-

Déformations des

rhumatisale & pied en équin

~

¢ Corps de Lewy (inclusions neuronales

mECAN ISMES NEURONAUX

* N activité du striatum (putamen)

anormalement agrégées en filaments
insolubles) suite a une mutation /
multiplication du gene de I'alpha-
synucléine.

* N /absence de production de
dopamine (locus niger) > Pas
d’inhibition de la séerétion

TRAITEMENT (SYMPTOMATIQUES) & PRISE EN CHARGE
* Médicaments : restauration de la transmission dopaminergique striatale (L-Dopa).

¢ Neurochirurgie : stimulation subthalamique (SST) = réduire les symptomes moteurs (ne freine pas la

progression de la maladie). 5 a 10 % des patients. Prise en charge longue et contraignante. A long

terme, efficacité similaire a celle du traitement médicamenteux & effets secondaires.

¢ Psychothérapie : pour les symptomes psychologiques (dépression, anxiété, ete.)

- Pour chaque symptome, un traitement (troubles cognitifs =

Exelon” ; troubles psychotiques =

Leponex" ; entretien musculaire = kinésithérapie ; trouble articulatoires = orthophonie)

d’acétylcholine (noyau subthalamique) -
Tremblements, akinésie et hypertonie.

GOUBLES PSYCHOLOGIQUES \

* Dépression (25 a 50%)

¢ Apathie (16 a 42%)

* Anxiété (40%) — & freezing

¢ Trouble du controle émotionnel (40%)

¢ Troubles psychotiques (30%)

* Troubles des habitudes & impulsivités
4%)

* Troubles du sommelil (tres fréquents) —

\_

* Déficits exécutifs

KApprenUssage en mémoire implicite /

é )

AUTRES TROUBLES
¢ Troubles neurovégétatifs

* Douleurs neurologiques, musculaires,
articulaires

\. Somnolence diurne

J
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TROUBLE NEUROCOGNITIF FRONTO-TEMPORAL MAJEUR OU LEGER ]

DEFINITION
\. Trouble neurocognitif majeur ou léger.
B. Début insidieux & progression graduelle.
(. Soit (1) ou (2) :
Variante comportementale, >3 symptomes
parmi :
o Désinhibition comportementale
o Apathie / inertie
o Pertes des capacités de sympathie ou
d’empathie
o Comportements persévérants,
stéréotypés ou compulsifs/ ritualisés
o Hyper-oralité & modifications des
comporlements alimentaires.

- Variante verbale : important déclin des
habilités langagieres (appauvrissement du
discours, manque du mot, etc).

D. Apprentissage, mémoire et fonctions
perceplivo-motrices relativement préservées.
[2. Pas mieux expliqué par un autre trouble ou

les effets d’une substance.

Trouble probable si I'un des éléments suivants
esl présents (sinon un trouble possible) :
*  Mutation génétique (antécédents
familiaux ou test génétique)
* Atteinte disproportionnée des lobes
frontaux et/ou temporaux (neuro-

imagerie).

CHIFFRES : Début entre 50 et 65 ans. Espérance de vie : 10 ans apres le diagnostic. 2

éme

pathologie

neurodégénérative du vieillissement. Pas de différence selon le sexe.

NEUROLOGIE : Atrophie frontale, temporale & du cortex cingulaire antérieur (5 a 10 ans avant

les premiers symptomes). Hypo-perfusion & hypo-métabolisme des régions fronto-insulaires.

GENETIQUE : mutation génétique autosomale dominante (genes GRN, MAPT & Cgorfy2)

K ariante comportementale (atteinte

frontale) : Altération des conduites sociales avec conscience du trouble (anxiéte,
(negligence des convenances & conduites

desinhibées et impulsives) et personnelles

conduisent a I'isolement social. Déficit

exécultif. Distractibilité. Comportements

Qéréolypés. Déficit langagier.

\ Variante sémantique : Début insidieux

depression). Difficultés langagieres

(dénomination, dyslexie, troubles de la

(changements de personnalité), un émoussement compréhension, etc.) < Déficit mémoire

émotionnel (apathie) & une anosognosie, qui sémantique. Puis anosognosie, troubles

du comportement, labilité émotionnelle,

ete. Pas de trouble visuo-spatial ou

/ d’atteinte de la mémoire épisodique.

Variante non-fluente : Déficits \

construction des phrases &
délétions, substitutions,
transpositions & distorsions.

les phrases complexes.

Compréhension de concepts

préservée.

dans le discours (lent, laborieux), la

manque du mot. A l'oral & parfois

a I’écrit. Phrases avec insertions,

Parfois difficultés a comprendre

/

TRAITEMENT & PRISE EN CHARGE : Errance
diagnostique fréquente (confusion avec d’autres
maladies psychiatrique). Témoignages de
I’entourage > Tests neuropsychologiques
(raisonnement, mémoire, attention, comportement, elc.)
& imagerie cérébrale (IRMf — awrophies; TEP -
Jonctionnement neuronal). Parfois, test génélique ou
d’autres examens (exclusion de pathologies).

Traitement  des  symptomes (souvent, 1ISRS).
Psychologue : troubles psychiques (dépression,
anxiété, impulsivité, ete.), évaluation de I'évolution

de la maladie & soutien des aidants.



TROUBLE NEUROCOGNITIF MAJEUR OU LEGER AVEC CORPS DE LEWY

DEFINITION.

\. Trouble neurocognitif majeur ou léger.

B. Début insidieux & progression
graduelle.

(.. Combinaison de caractéristiques
diagnostiques cardinales et évocalrices
(trouble probable — 2 cardinales, ou 1
évocatrice avec > 1 cardinale(s) ; trouble
possible — 1 cardinale ou > 1
évocatrice(s)).

1. Caractéristiques cardinales :

¢ Fluctuations du fonctionnement
cognilif avec des variations
prononcées de I'attention et de la
vigilance.

¢ Hallucinations visuelles répétées,
bien construites et détaillées.

* Signes spontanés de
parkinsonisme avec un début
subséquent au développement de
latteinte cognitive.

2. Caracléristiques évocalrices :

¢ Trouble du comportement en
sommeil paradoxal.

e Hypersensibilité sévere aux
neuroleptiques.

). Pas mieux expliqué par une autre

maladie, les effets d’une substance ou

un autre trouble mental.

SIGNES CLINIQUES.

* Fluctuations extrémes des capacilés
cognilives el altentionnelles & épisodes
confusionnels. 2 Distractibilité, absences,
difficultés d’inhibition & incohérences.

* Déficit visuo-spatial sévere.

* Hallucinations visuelles (62% des patients ;
précoces), bien structurées et vivaces.

* Troubles du sommeil paradoxal (70 a go%)
avec parasomnies (coups & hurlements pour se
defendre en réve). < Somnolence diurne,
altération de la vigilance & fluctuations de
I’énergie.

* Syndrome parkinsonien (85%) < Instabilité
posturale, trouble de I’équilibre (chutes),
faible tremblement au repos.

* Autres symptomes : troubles de I’humeur,
apathie, repli sur soi, amimie, voix hypo-

phonique, diminution du langage spontané

(troubles mnésiques & anosognosie tardifs).

/QUELQUES CHIFFRES. 2™ maladie \
neurodégénérative chez la personne agée (10 a
15%). Prévalence : entre 4 et 8% ; augmente avec
I’age. Davantage diagnostiqué chez les hommes.
Début - environ 65 ans. Espérance de vie : 6 ans
apres le diagnostic. Chez 20 a 30% des patients,

le premier diagnostic est une maladie de

Qarkinson. j

NEUROLOGIE. Pas d’atrophie (IRM) mais \
nombreuses lésions neuronales, dont les

corps de Lewy (agrégats d’alpha-synucléine
empéchant lactivité du neurone et causant la
degeénérescence neuronale), dans le systeme

nerveux périphérique (< hypotension

orthostatique & chutes), régions occipitales &

aires limbiques (<hallucinations) & substance
négro-striée et putamen (< activation +++ de

la microglie = neuro-inflammation = déficit de

mémoire de récupération & syndrome dysexécutif).

TRAITEMENT& PRISE EN CHARGE.

Longue errance diagnostique = Tests
neuropsychologiques (VMSE, temps de
réaction/Stroop & exercices de copie) + Imagerie
cérébrale (PET-scan).

Prise en charge pluridisciplinaire :
Traitement pharmacologique (Rivastigmine &
Donepezil ; hypersensibilité aux
antipsychotiques) ; Prévention du risque de
chute (évaluation de la sécuriié, dépistage de la
densité minérale osseuse, vitamine D)
Psychologue (troubles de l'humeur «
hallucinations, soutien psychologique aux
aidants), Orthophoniste (langage & volume de
la vorx), Kinésithérapie (entretien des muscles,

soulage les douleurs & travail de l'équilibre).



TROUBLE NEUROCOGNITIF VASCULAIRE MAJEUR OU LEGER

DEFINITION.

\. Trouble neurocognitif majeur ou léger.

B. Etiologie vasculaire — présence d’un
des 2 éléments :

* Survenue des déficits cognitifs
suile a un ou plusieurs AVC
(accidents cérébrovasculaires).

*  Déclin de I'attention complexe
(dont rapidité de traitement) &
des fonctions exécutives

(. Maladie cérébrovasculaire (&
antécédents, examen clinique et/ou neuro-
imagerie) pouvant expliquer les troubles
neurocognitifs.

[D. Pas mieux expliqué par une autre
maladie cérébrale ou un trouble
systémique.

¢ Trouble neurocognitif vasculaire
probable si 1 des éléments suivants :

alleintes parenchymateuses imputables a

une maladie cérébrovasculaire ; syndrome

neurocognitif suite a un ou plusieurs

AVC ; présence d’une maladie

cérébrovasculaire.

¢ Trouble neurocognitif vasculaire
possible : soit criteres cliniques présents
mais ni neuro-imagerie ni relation établie
avec un AVC ; soit pas d’éléments pour

trouble probable.

SIGNES CLINIQUES.

* Troubles moteurs : troubles de
I’équilibre ; marche pseudo-
parkinsonienne ; incontinence ; dysarthrie

* Troubles cognitifs : ralentissement
cognitif ; déficit mnésique (rappel libre &
mémoire procédurale) & déficit exécutif

* Conscience des troubles fréquente ;
parfois anosodiaphorie

* Troubles émotionnels : apathie ; manque
d’initiative

* Troubles psychiatriques : dépression
(frequente, souvent tardive) ; parfois troubles
psychotiques ou TOC.

* Troubles du comportement : irritabilité,

impulsivité & labilité émotionnelle.

TRAITEMENT & PRISE EN CHARGE.

Pas de traitement spécifique. Prise en charge
des symptomes & vigilance quant aux facteurs
de risque (hypertension, diabete, dyslipidemie).
Soutien aux aidants nécessaire (changements
parfois soudains) : temps de soutien (séances
de groupes, entretien individuel,
psychoéducation), plateforme de répit &

recours aux services d’aides a domicile.

AUTRES INFORMATIONS.
Prévalence : 15 a 20 % des troubles
neurocognilifs majeurs. Davantage
chez les hommes.

Age moyen lors du diagnostic : 80-85
ans mais survenue précoce possible
dans le cas de mutations génétiques.
Forme pure (<50% des vas) ou mixte
(trouble associé a une maladie
vasculaire, a une maladie d’Alzheimer).
Apparition / Aggravation du
troubles soit rapidement apres 'AVC
soil progressivement (formes
lacunaires, atteintes substance blanche).
Lésions vasculaires cérébrales
diffuses (ischémique, hémorragique ou
anoxique ; multiple ou unique ; corticales
et/ou sous-corticales)

Type de trouble : di a des infarctus

multiples, cortical ou mixtes.

Ce document est issu du site

hittps://www. psyintegrative. [r
/ PS 5 .




TROUBLE NEUROCOGNITIF MAJEUR OU LEGER DU A LA MALADIE DE HUNTINGTON

DEFINITION.
DSM-\
\. Trouble neurocognitif majeur ou léger
B. Début insidieux & progression graduelle.
(.. Maladie de Huntington établie ou
présence d’un risque fondé (antécédents
familiaux, test génétique).
D. Le trouble neurocognitif n’est pas
imputable a une autre affection médicale
el n’est pas mieux expliquée par un

trouble mental.

Maladie de Huntington : maladie héréditaire
neurodégénérative rare. Début : 30-50 ans
sauf formes juvéniles. Kspérance de vie : 20 ans
apres les 1ers symptomes. Prévalence : 5 cas

pour 100 000 individus ; femmes = hommes.

[Svolution : Mutation du gene codant pour
I’huntingtine = atteinte du fonctionnement
neuronal = atrophie cérébrale (début : noyaux
gris centraux & striatum) = difficultés
compensées = 1ers signes cliniques
apparaissent & s’aggravent progressivement
(2 détérioration intellectuelle sévere et une

deépendance totale).

TRAITEMENT & PRISE EN CHARGE.

SIGNES CLINIQUES - Varient selon l'individu

*  Symplomes moleurs (fort retentissement fonctionnel) : Chorée (fréquente ; mouvements
anormaux, brusques & involontaires, s’étendant a tous les muscles). Dystonie (atteintes
posturales = déformations articulaires). Rigidité musculaire. Bradykinésie (mouvements
volontaires — surtout fins) & Hypokinésie (activité motrice). Dysarthrie (articulation) &
Dysphagie (déglutition). Troubles de la marche & de I'équilibre (progressifs).

Bruxisme (contraction excessive des machoires — grincements des dents).

*  Symptomes cognitils : Syndrome dysexéculif (planification, initiation, attention, MDT etc.).
Bradyphrénie (lenteur cognitive). Déficit mnésique (nouveaux apprentissages &
récupération de I'information). Troubles du langage (& dysarthrie ; diminution fluence
verbale jusqu’a mutisme). Orientation spatio-temporelle (vitesse du temps qui passe).
Troubles de la cognition sociale (empathie, comportements pro-sociaux, etc.)

*  Symptomes psychologiques/psychiatriques : Dépression (fréquents ; précedent parfois les

symptomes moteurs). Risque suicidaire (8-22%). lrritabilité (30-65%), impulsivité & akathisie

(impatience), voire agressivilé. Apathie (>70% ; source de conflits avec les aidants).

Anxiété (=50%). Repli sur soi. Obsessions (15%). Troubles sexuels (diminution de la libido —

63%). Symptomes psychotiques (rares).

*  Symptomes somaltiques : Troubles du sommeil (fréquents ; <& dépression, anxiété &

mouvements involontaires). Incontinence. Pathologies stomatologiques (état bucco-dentaire
& bruxisme & difficultés d’hygiene dentaire). Sialorrhée (hypersalivation). Troubles digestifs.

Hyperhidrose (transpiration). Douleurs. Perte de poids (parfois avant ters symptomes).

e Echelle UHDRS : suivi de I’évolution de la maladie (symptomes & fonctionnement) & de I’atteinte neuronale.
) mp .

¢ Traitement des symptomes & prise en charge multidisciplinaire, permettant de stabiliser I'état pendant plusieurs années.

*  Essai clinique en 2017 : lonis-HTTRx diminue la quantité de protéine mutée. Essai a venir : voir si lonis-HTTRx ralentit la progression de la maladie.
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