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Démences liées à l’âge?
Il faut distinguer:
◦ Le déclin neurologique normal lié à l’âge :

◦ Ralentissement moteur

◦ Troubles de l’équilibre
◦ Troubles neuro-sensoriels (audition, vision)

◦ Troubles cognitifs bénins: troubles d’accès au lexique (prénoms, noms propres), diminution 
de mémoire de travail, attention partagée (fonctions exécutives)

◦ Le déclin neurologique pathologique lié à des maladies 
neurodégénératives plus fréquentes avec l’âge 

L’âge n’est pas associé à un déclin majeur ou à un syndrome démentiel ! 



Comment suspecter une démence ?
Apparition d’un trouble neurocognitif

◦ Troubles de la mémoire
◦ Troubles du langage
◦ Troubles de planification

Apparition d’un trouble moteur
◦ Ralentissement de la marche
◦ Chutes
◦ Tremblement d’un membre

Apparition de troubles psycho-comportementaux
◦ Anxiété ou dépression
◦ Apathie, irritabilité, repli social
◦ Hallucinations ou délire

Perte d’autonomie
◦ Activité professionnelle impossible
◦ Le patient ne peut pas rester seul au domicile sans se mettre en danger



Trouble Neurocognitif Mineur – DSM V
(ancien MCI ou trouble cognitif léger)

◦ Déclin cognitif modéré à partir d’un niveau antérieur de performance :
◦ Rapporté subjectivement par le patient, par un informant fiable ou par 

le clinicien

◦ Mesuré objectivement par une diminution des performances aux tests 
cognitifs

◦ Le déclin cognitif ne retentit pas sur l’autonomie dans les activités 
quotidiennes

◦ Ce n’est pas un syndrome confusionnel, c’est-à-dire un événement aigu

◦ Ce n’est pas seulement un trouble psychiatrique

DSM: Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders = 

catalogue de critères pour le diagnostic des troubles mentaux

En pratique: le patient a un 
test MMS ou MOCA à 22/30 

mais il reste autonome 

(IADL: transport, téléphone, 

médicaments, budget)



Trouble Neurocognitif Majeur ( DSM V)
(ancien: Démence)

◦ Déclin cognitif souvent important à partir d’un niveau antérieur de 
performance :

◦ Rapporté subjectivement par le patient, par un informant fiable ou par le 
clinicien

◦ Mesuré objectivement par une diminution des performances aux tests 
cognitifs

◦ Le déclin cognitif retentit sur l’autonomie dans les activités quotidiennes

◦ Ce n’est pas un syndrome confusionnel, c’est-à-dire un événement aigu

◦ Ce n’est pas seulement un trouble psychiatrique

En pratique: le patient a un 
test MMS ou MOCA à 22/30 
mais il n’est plus autonome



Quiz
▪ Un retard mental est assimilable à une démence
➢Faux: il faut un déclin

▪ Une démence est toujours associée à un trouble de la mémoire
➢Faux: certaines démences ont seulement un trouble des fonctions exécutives ou visuospatiales. Le MMS 

peut être normal.

▪ Un patient dément ne peut pas avoir de confusion
➢Faux: dans certaines démences, des épisodes confusionnels sont possibles (maladie à corps de Lewy)

▪ Un patient dément peut avoir une dépression
➢Vrai: il est fréquent que les patients ayant une démence aient aussi une dépression

▪ Un patient peut avoir des troubles psychotiques comme des hallucinations
➢Vrai: il est fréquent de voir des troubles psychotiques (délire et hallucinations) dans la maladie 

d’Alzheimer et les maladies à corps de Lewy.



Etiologie des démences

◦ Maladie d’Alzheimer (70% des cas)
◦ Maladie de Parkinson

◦ Maladie à corps de Lewy diffus

◦ Démences vasculaires (encéphalopathies vasculaires)

◦ Dégénérescences lobaires fronto-temporales

◦ Hydrocéphalie à pression normale

◦ Hématome sous-dural chronique
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Etiologie des démences à l’autopsie

Ces pathologies sont 

réunies sous le terme de 

maladie d’Alzheimer et 
maladies apparentées 

(MAMA)

Attention, ces chiffres 
augmentent artificiellement 
les causes rares: on ne fait 
pas autant d’autopsie pour 
les cas typiques Alzheimer



Emma Nichols et al, Lancet Neurol 2019

La prévalence des démences augmente avec l’âge

• Prévalence X 2 tous les 5 ans à 
partir de 60 ans



Epidémiologie des démences

En France, 900.000 à 1.200.000 personnes atteintes de démences

En Europe 7-10 millions de personnes

Plus de 45 millions de personnes dans le monde en 2015

Plus de 140 millions de personnes atteintes en 2050

1000 milliards $/an aux USA… 



Augmentation de la prévalence des 
démences dans le monde

Avec l’augmentation de 
l’espérance de vie 

mondiale, on attend 
une augmentation 

rapide du nombre de 
cas de démences

Livingston et al., Lancet, 2017



Les symptômes des démences

Troubles cognitifs

Troubles 
Psychiatriques

Troubles 
moteurs

Les troubles cognitifs, psychiatriques et 
moteurs diffèrent dans leur présentation selon 
les patients et le type de maladie.

Les troubles s’aggravent toujours dans les 
maladies neurodégénératives.

Les troubles conduisent à une perte 
d’autonomie.



Maladie d’Alzheimer



Maladie d’Alzheimer (MA)

• En 1906, description d’une patiente de 51 ans, Auguste Deter, 
souffrant 
• d’un délire de jalousie 
• puis de troubles cognitifs 
• et d’une perte d’autonomie.

• Autopsie: description des lésions anatomo-pathologiques 
spécifiques de la maladie d’Alzheimer



Plaques séniles (beta-amyloïde (Ab))
extra-cellulaires, cortex associatif 

pariétal, frontal, temporal

Dégénérescence neurofibrillaire
(protéine tau phosphorylée)
Intracellulaire, hippocampes

Anatomie Pathologique de la MA

Atrophie corticale, prédominant dans les régions 

hippocampiques (    ) et carrefour pariéto-temporo-occipital

=> Dégénérescence = mort neuronale



Progression des lésions de la maladie 
d’Alzheimer : stades de Braak

• Les lésions de la maladie d’Alzheimer 
commencent dans le cortex 

temporal interne (rhinal, 
transenthorhinal, entorhinal)

• puis l’hippocampe et l’amygdale
• puis les régions associatives

 Cette progression des lésions 
explique la progression des 
symptômes de la maladie:

• Mémoire 
• Troubles affectifs
• Troubles exécutifs et instrumentaux



Maladie d’Alzheimer:
Evolution progressive souvent typique

1) syndrome amnésique : troubles de la mémoire épisodique
◦ Perd les objets
◦ Oublie les faits récents
◦ Ne connaît plus la date
◦ Se perd dans la rue

2) troubles dysexécutifs: planification, troubles du jugement, anosognosie++

3) troubles instrumentaux : langage (nommer et comprendre), praxies (savoir 
faire), gnosies (savoir reconnaître)

+ psycho-comportementaux: anxiété, dépression, délire… à tout moment

4) perte d’autonomie.



Diagnostic probable de la maladie d’Alzheimer
Il y a 5 domaines pour le diagnostic:

1. Le profil des troubles cognitifs
◦ Syndrome amnésique (stockage et consolidation) +- troubles exécutifs et instrumentaux

2. La neuro-imagerie  (IRM > Scanner)

◦ Signes négatifs: pas d'autres lésions (AVC, tumeur, hématome, etc…)
◦ Signes positifs : atrophie hippocampique (score de Scheltens).

3. Le bilan biologique plasmatique NFS-plaquettes, VS, ionogramme plasmatique, calcémie, albuminémie, 
fonction rénale (créatinine et sa clairance), CRP, TSHus et glycémie à jeun. +- b. hépatique, B12, folates (rarement 
: VIH, Syphilis, Lyme)

◦ éliminer des diagnostics différentiels

4. L’imagerie métabolique scintigraphie ou PETscan

◦ Hypométabolisme (PET FDG) et/ou hypoperfusion des cortex associatifs (scintigraphie T99m)

5. Le dosage des biomarqueurs de la pathologie Alzheimer dans le LCS 

◦ Chute et β-amyloïde 42 [Aβ1-42], hausse protéines tau totales et phosphorylées

Obligatoire

Pour les cas 
débutants, 

jeunes, 
atypiques



Diagnostic certain de la maladie d’Alzheimer

Deux possibilités:

1. Autopsie du patient

2. Cas rares des maladies d’Alzheimer associées à une mutation génétique de 
transmission autosomique dominante < 1% des patients (à évoquer chez les 
cas de moins de 60 ans avec deux générations de personnes atteintes de la 
même maladie):

1. Mutation APP

2. Mutation PSEN 1

3. Mutation PSEN2



Formes atypiques de maladie d’Alzheimer
- aphasie primaire logopénique: trouble de la mémoire de travail verbale (le 
patient ne peut pas répéter des phrases et a un manque du mot) = atteinte 
temporo-pariétale gauche

- atrophie corticale postérieure (sd Benson): apraxie, acalculie, troubles visuo-
spatiaux, syndrome de Balint = atteinte bipariéto-occipitale

- syndrome cortico-basal : atteinte frontale, pariétale et motrice

- variant frontal: trouble du comportement frontal

=> Pour faire le diagnostic, nécessité d’un bilan approfondi: PL +/- PETscan



Prévention de la 
maladie d’Alzheimer?

Part attribuable de risque pour chaque facteur de risque dans 
la survenue de la maladie d’Alzheimer: 40% de cas évitables?
Enfance: 

◦ Education 7%

Age moyen: 
◦ Surdité 8%, 
◦ Traumatisme crânien 3%, 
◦ Hypertension 2%, 
◦ Alcool 1%, 
◦ Obésité 1%

Age mûr:
◦ Tabac 5%, 
◦ Dépression 4%, 
◦ Isolement social 4%, 
◦ Inactivité physique 2%, 
◦ Pollution de l’air 2%, 
◦ Diabète 1% Livingston et al., 2020, Lancet

+ facteurs non 
modifiables:

Âge
Sexe

Apo E4



Mini Mental Status
MMS

• Test très utilisé dans le 
dépistage de la maladie 
d’Alzheimer

• Difficile chez les personnes peu 
éduquées ou d’origine 
étrangère

• Trop facile pour les personnes 
qui ont un haut niveau

• Le score normal dépend de 
l’âge et du niveau d’éducation

=> Donne une estimation de 

l’efficience globale

5-10 minutes



MOCA

Très bon test (mieux que MMS)

Difficile pour les personnes peu 
éduquées

Efficace pour détecter les troubles 
dysexécutifs

Score total /30

Pathologique si <26/30

=> Donne une estimation de 
l’efficience globale

10 minutes



Mémoire épisodique verbale : test des 5 mots

Musée 

Camion 

Limonade 

Sauterelle

Passoire 

Teste les 3 étapes de la mémoire verbale à long terme :
encodage            consolidation              rappel

(frontal) (hippocampe) (frontal)

Procédure:

1) « Lisez ces 5 mots à haute voix ! »
2) « Ici, quelle est la boisson? L’insecte? L’ustensile de cuisine? Le véhicule? Le bâtiment? »
3) Cacher la liste et immédiatement, demandez: « Redites-moi les mots qui étaient inscrits sur le 

papier. » Vous notez les réponses spontanées. En cas de besoin vous donner les indices (boisson, 
bâtiment, ustensile de cuisine, véhicule, insecte) et vous notez la réponse indicées. 

4) Dix minutes plus tard (après une épreuve intercurrente de calcul ou dessin), vous faites à nouveau 
un rappel « quels étaient les mots inscrits? » Vous donnez des indices si besoin

5) Le score est sur 10: vous additionnez les mots corrects rappelés avec et sans indices. 
Normalement, c’est 10. 



Tr du Consolidation : maladie d’Alzheimer ?

Score 6/10

Rappel libre 

immédiat

Rappel indicé 

immédiat

Rappel libre 

différé

Rappel indicé 

différé

Musée - Maison? - Maison?

Limonade + - +

Passoire + +

Camion - + - +

Sauterelle - mouche? - Abeille?

2 1 1 2



Trouble du rappel => Dysexécutif?

Score : 10/10

Rappel libre 

immédiat

Rappel indicé 

immédiat

Rappel libre 

différé

Rappel indicé 

différé

Musée - + - +

Limonade + - +

Passoire + +

Camion - + - +

Sauterelle - + - +

2 3 1 4

Profil qu’on peut voir en cas de démence frontale, de maladie de Parkinson, de démence à corps 
de Lewy, de trouble du sommeil, de dépression…



Prise en charge Alzheimer
•Stabilisation ou de compensation des démences  

• Rééducation-remédiation orthophonique

• Réhabilitation par équipe spécialisée Alzheimer 
(ESA) à domicile 

• Stimulation en centre d'accueil de jour

•Aides humaines : 
• aide à domicile (auxiliaire de vie, aide-soignant) ;
• dispositifs d’accompagnement à la coordination des soins 

(DAC) remplaçant les MAIA ;
• Admission en maison de retraite médicalisée (EHPAD) ou 

USLD.

•Aides financières et médico-légales : 
• affection longue durée (ALD-15), prise en charge 100 % 

(démence);
• soutien financier : allocation personnalisée d'autonomie 

(APA) si ≥ 60 ans ; prestation de compensation du handicap 
(PCH) si < 60 ans;

• protection médico-légale de type sauvegarde de justice, 

tutelle ou habilitation familiale (pas systématique).

•Hygiène de vie et autres traitements : 
• activités physiques quotidiennes (marche à pied, …) ; kiné 

possible

• sorties quotidiennes ;
• traitement des déficiences sensorielles (surdité, troubles 

visuels)
• traitement des facteurs aggravants (anémie, insuffisance 

cardiaque, insuffisance antéhypophysaire, déficits 
sensoriels, hématome sous-dural, etc.) ;

• prévention de la iatrogénie (psychotropes non 
indispensables) ;

• Si démences sévères, une surveillance de l'état 
nutritionnel (oubli repas).

•Aide aux aidants : 
• plateformes d'accompagnement et de répit (soutien 

psychologique, formation des aidants) ;
• associations de familles.



Thérapeutiques médicamenteuses dans 
la maladie d’Alzheimer
oAnticholinestérasiques: Rivastigmine, Donépézil et Galantamine augmentent l’Acétyl-
Choline cérébrale. Non remboursés 2018 (risque de bradycardie: avis cardio nécessaire) 
=> Restent recommandés +++ (baissent la mortalité, stabilisent la cognition)

◦Antiglutamates: Mémantine diminuent l’excitabilité neuronale. Non remboursé 2018.

Bientôt? les immunothérapies passives anti-amyloïdes

• Aducanumab: Probablement jamais accepté en Europe

• Lecanemab:  version humanisée d’un anticorps de souris mAb158 qui prévient le dépôt 
de bêta-amyloïde, diminution de 27% du déclin cognitif.

Peut-être disponible en Europe? Réponse début 2024

Mais ces traitements ne concerneront qu’une petite partie des patients (5-10%) et ont des 
effets indésirables dans 30 % des cas.



Troubles du comportement : 
privilégier thérapeutiques non médicamenteuses

Impulsivité
Thymorégulateurs:

Tégrétol 200 mg

Quétiapine 50-100 mg

Voire Dépamide 300-600 mg



Maladie de Parkinson
Démence associée à la maladie de Parkinson 
et maladie à corps de Lewy diffus

LES MALADIES À CORPS DE LEWY



Les maladies à corps de Lewy partagent des signes 
neuropathologiques: dépôts d’α-synucléine

• Dans la maladie de Parkinson, les corps de Lewy sont d’abord présents dans le tronc cérébral: les troubles 
moteurs prédominent.

• Puis les corps de Lewy s’étendent aux régions limbiques et au cortex, ce qui est responsable de troubles 
psycho-comportementaux et cognitifs: c’est la démence associée à la maladie de Parkinson (au moins un 

an après les troubles moteurs)
• Quand les troubles cognitifs ou les hallucinations arrivent en même temps que les troubles moteurs (ou 

moins d’un an après), voire avant, c’est une atteinte diffuse d’emblée: maladie à corps de Lewy diffus



Clinique de la démence à corps de Lewy
Démence ou trouble neurocognitif majeur : déclin cognitif interférant avec l’autonomie. 
4 Signes cardinaux 

• Fluctuations cognitives de l’attention et de l’alerte
• Hallucinations visuelles récidivantes (animaux, humains)

• Syndrome parkinsonien 

• Troubles moteurs du sommeil paradoxal (mouvements pendant les rêves)

• et beaucoup de signes associés (constipation, anosmie, apathie, anxiété, dépression, délire, 
hypotension orthostatique, malaises, intolérance aux neuroleptiques+++) 

Dans la démence associée à la maladie de Parkinson, on retrouve les mêmes signes cliniques



Prise en charge de la démence à corps de 
Lewy
Comme la maladie d’Alzheimer

◦ Orthophonie, ESA, … 
◦ Anticholinestérasiques (Aricept/ Exelon)

Comme la maladie de Parkinson
oModopar dose modérée (pas agonistes) et kinésithérapie

o Arrêt des traitements anticholinergiques (Vésicare, etc..)

o En cas de troubles psychotiques (hallucinations et délire): neuroleptiques CONTRE-INDIQUES: 
seulement CLOZAPINE à faible dose avec surveillance de la NFS++ (neuro/psy/gériatre)

o En cas de dépression: Effexor ou Miansérine

o En cas de trouble du sommeil: Mélatonine



Dégénérescences lobaires 
fronto-temporales
VARIANT COMPORTEMENTAL =  DÉMENCE FRONTO-TEMPORALE

VARIANT SÉMANTIQUE =  APHASIE FLUENTE PROGRESSIVE

VARIANT NON FLUENT =  APHASIE NON FLUENTE PROGRESSIVE



Dégénérescences lobaires fronto-temporales

Arnold Pick

• 1892 Arnold Pick décrit le syndrome clinique de la maladie 
de Pick (une des formes de Dégénérescence Lobaire Fronto-
Temporale (DLFT), à inclusions TAU) et les inclusions 
neuronales caractéristiques, les corps de Pick

• Entre 45 et 65 ans, autant de maladies d’Alzheimer que de 
Dégénérescences Lobaires Fronto-Temporales

• Souvent histoire familiale, mutation génétique dominante 
20%



Les dégénérescences lobaires fronto-
temporales: atrophie fronto-temporale

Variants anatomiques

Atrophie frontale (droite)

Atrophie péri-sylvienne gauche

Atrophie temporale

Expression clinique

Syndrome frontal comportemental

Aphasie progressive non fluente

Aphasie sémantique fluente

Neary, 1998, Neurology



Démence fronto-temporale :
Critères cliniques du variant comportemental

Déclin cognitif ou comportemental retentissant sur l’autonomie

6 critères cliniques (3 nécessaires)

1. - désinhibition : impulsivité, agressivité, prise de risque

2. - perte d’empathie : indifférence aux autres 

3. - apathie/inertie : ne fait plus rien (canapé télévision), ne se lave pas…

4. - comportements stéréotypés : mouvements répétitifs, idées fixes

5. - modification des comportements alimentaires : alcool, tabac, sucré…

6. - profil cognitif: dysexécutif, pas de trouble de mémoire ou visuo-spatial

+ IRM cérébrale ou PETscan: atteinte fronto-temporale



Aphasie fluente sémantique
~Wernicke progressif
• Discours fluent, logorrhée, 

peu informatif
• Perte du sens du mot
• Trouble de compréhension
• Trouble de la dénomination
• Trouble de la définition des 

mots
• Paraphasies sémantiques
• Dyslexie de surface
• Dysorthographie de surface
• Préservation de la lecture et 

écriture des mots réguliers
• Préservation de la répétition 

des mots isolés
• Limitation des intérêts et 

égocentrisme

Aphasies primaires progressives
Aphasie fluente vs. Aphasie non fluente

Aphasie non fluente
~Broca progressif
• Discours réduit
• Apragmatisme
• Trouble de la 

programmation 
phonétique

• Paraphasie phonétique
• Apraxie bucco-faciale
• Agrammatisme
• Manque du mot
• Trouble de la répétition
• Alexie
• Agraphie



Génétique des dégénérescences lobaires
fronto-temporales

Sporadique (50%)

Familial (30%)
◦ Multifactoriel

Autosomal dominant (20%)

◦ MAPT, GRN, C9ORF72 

◦ + autres genes rares

◦ 40% des patients ont un autre parent malade
au 1er degré

◦ Associées à des anomalies protéiques variées
(tau, TDP43, etc…)

Sporadic

50%

Familial

30%

Autosomal 

Dominant

20%



Prise en charge DLFT
Orthophonie, kinésithérapie et mesures sociales comme Alzheimer

Pas de traitement spécifique, pas d’indication aux anticholinestérasiques
En cas d’irritabilité/apathie: essai sérotoninergique: Séropram ou Sertraline

En cas d’agressivité : essai Quétiapine et thymorégulateurs (Dépamide?) 

Mais les troubles du comportement sont souvent sévères au domicile, avec le 
conjoint: discuter de l’admission en EHPAD.



Démences vasculaires



Démence vasculaire
Critères du NINDS-AIREN (Roman et al. 1993)

Probable démence vasculaire
– Démence

– Maladie cérébro-vasculaire (s. neuro + imagerie)

– Relation entre les deux
• Chronologique : démence constatée dans les 3 mois post AVC
• Détérioration brutale
• Progression en marches d’escalier

– Autres signes évocateurs
• Troubles de la marche et de la statique précoces (typique)

• Chutes

• Impériosité mictionnelle

• Paralysie pseudobulbaire

• Changements de la personnalité et l’humeur
• Troubles dysexécutifs



Démences vasculaires : différents types



Prise en charge des démences 
vasculaires

oContrôle des facteurs de risque et traitement étiologique

oTraitement dépression

oDépistage apnées du sommeil

oOrthophonie

oKinésithérapie



Hydrocéphalie à pression normale
DIAGNOSTIC POSÉ EN EXCÈS PAR LES RADIOLOGUES…



Hydrocéphalie à pression normale
Hydrocéphalie chronique de l’adulte

A évoquer devant une triade clinique 

= triade de Hakim-Adams :
- marche à petits pas, astasie-abasie
- fuites urinaires
- troubles cognitifs (ralentissement, mémoire)

Attention, l’imagerie ne fait pas le diagnostic!!!

Diagnostic de confirmation: PL soustractive avec 
recherche d’une amélioration de la triade.

Diagnostic différentiel:

- maladie neurodégénérative +++

- démence vasculaire +++



Démence rapide (1)
Maladie de Creutzfeldt-Jakob



Diagnostic de la maladie de Creutzfeldt-Jakob

Critères de Zerr, 2009
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Démence + les critères : 



IRM et Creutzfeldt-Jakob +++



EEG et maladie de Creutzfeldt-Jakob



Démence rapide (2)
Encéphalite auto-immune



Encéphalites auto-immunes

Causées par des auto-
anticorps contre les 
neurones.

Soit dirigés vers des cibles
intra-neuronales, soit
membranaires.

- Soit paranéoplasiques

- Soit sans cancer associé



Proposed Diagnostic Criteria

1. Evolution subaiguë (< 3 months) :
◦ Troubles de mémoire de travail

◦ Syndrome amnésique

◦ Troubles psychiatriques

2. Hypersignal des régions temporales internes sur IRM 
ou hypermetabolisme PETscan FDG

3. Au moins un des deux : 
◦ Méningite

◦ EEG avec épilepsie ou ondes lentes

4. Si les critères 1 à 3 ne sont pas remplis, un anticorps
dans le LCR

5. Diagnostic différentiel

Lancet Neurology 2016



Encéphalite auto-immune

Traitement urgent+++
◦ Etiologique en cas de cancer

◦ Aigu:
◦ Corticothérapie

◦ Immunoglobulines IV

◦ Echanges plasmatiques

◦ Chronic:
◦ Endoxan

◦ Imurel

◦ Methotrexate

◦ Rituximab



Prévention des démences 40% évitables?
DES L’ENFANCE?



https://www.mybrainrobbie.org/

Collaboration E Bayen





Merci de votre 
attention!
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