Maladie d'Alzheimer et maladies apparentées : diagnostic et prise en charge

Recommandations

1 Introduction

1.1 Théme des recommandations

L'élaboration par la HAS d’'une RBP poartant sur le suivi de patients atteints de maladie d'Alzheimer
ou d'une maladie apparentée (démence vasculaire, démence a corps de Lewy, démence associée
a une maladie de Parkinson, dégénérescence lobaire fronto-temporale, etc.) répond a une
demande du comité de veille de la Société francaise de neurologie.

Son théme est limité au diagnostic et a la prise en charge jusqu’a la démence sévére, sans traiter
de la fin de vie.
Cette RBP s'inscrit dans un ensemble de travaux portant sur la maladie d'Alzheimer et les
maladies apparentées. Elle vient compléter ©
« des travaux et documents réalisés dans le cadre du plan Alzheimer 2008-2012 ;
= des RBP élaborées par la HAS portant sur des situations cliniques spécifiques :

» prise en charge des troubles du comportement perturbateurs (2009),

» confusion aigué chez la personne agée : prise en charge initiale de I'agitation (2009),

» annonce et accompagnement du diagnostic (2009),

» suivi médical des aidants naturels (2010).

Un guide ALD est disponible sur le site de la HAS sur ces maladies (guide ALD 15), dont la liste
des actes et prestations a été actualisée en juin 2010.

Un programme spécifique pour la prévention chez les patients ayant une malade Alzheimer de la
iatrogéneése liee aux neuroleptiques, le programme AMI (alerte, maitrise et latrogénie) Alzheimer,
est également développé par la HAS, les professionnels de santé et 'ensemble des partenaares en
santé dans le cadre du plan Alzheimer.

Par ailleurs, l'lnstitut national de prévention et d’éducation pour la santé (Inpes) met a la
disposition des patients et des professionnels de santé des outils d'information et de formation sur
son site Internet www.inpes.sante.fr.

1.2 Patients concernés

Sont concernés les patients présentant des troubles cognitifs ou ayant une maladie d’Alzheimer ou
une maladie apparentée confirmée quel que soit son stade, en dehors de la période de fin de vie.

1.3 Professionnels concernés

Ces recommandations sont destinées aux médecins généralistes, neurologues, gériatres, et
psychiatres.

Elles concernent également les psychologues, orthophonistes, ergothérapeutes, psychomotriciens,
infirmiers, travailleurs sociaux, personnel des services daide a domicile, masseurs-
kinésithérapeutes, pharmaciens et toute personne intervenant auprés de patients atteints de
maladie d’Alzheimer ou d’une maladie apparentée.
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1.4 Méthode de travail

Suite au retrait par la Haute Autorité de Santé en mai 2011 de la recommandation de bonne

pratique « Diagnostic et prise en charge de la maladie d'Alzheimer et des maladies apparentées »

(publiée en mars 2008), un nouveau groupe de travail s'est vu confier la mission de réviser cette

recommandation en :

¢ confirmant la validité des recommandations de cette RBP ;

e adaptant la partie sur les traitements spécifiques au nouvel avis de la commission de
transparence sur les meédicaments indiqués dans le traitement symptomatique de la maladie
d’Alzheimer ;

s identifiant les éléments de recommandations nécessitant une actualisation.

Le groupe de travail s'est réuni 2 fois. Les déclarations d'intéréts de ses membres ont été
examinees par le comité de gestion des conflits d'intéréts de la HAS selon la grille d’analyse des
intéréts declarés figurant dans le « Guide des déclarations d'intéréts et de gestion des conflits
d'intéréts ». Le comité de gestion des conflits d'intéréts a donné un avis favorable & la participation
de ces experts au groupe de travail de cette RBP.

1.5 Contexte

La maladie d'Alzheimer est une maladie neurodégénérative d'évolution progressive. Elle est la
cause principale de dépendance lourde du sujet agé et le motif principal d'entrée en institution. Elle
commence bien avant le stade démentiel par I'apparition de troubles cognitifs diversement
associés et éventuellement de troubles du comportement ou de la persennalité. L’évolution se fait
sur plusieurs années avec I'apparition d’une dépendance progressive avec retentissement sur les
activités de la vie quotidienne (toilette, habillage, alimentation, déplacement) et sur I'entourage.

La maladie d'Alzheimer est la premiéere étiologie des syndromes démentiels et en représente au
moins les deux tiers des cas. Les autres causes fréquentes de syndrome démentiel sont :

la démence vasculaire :

la demence a corps de Lewy ;

la démence compliquant la maladie de Parkinson ;

la dégénérescence lobaire fronto-temporale.

e @ @

Une faible proportion des syndromes démentiels, environ 1,5 % des cas, est de cause curable et
légitime un diagnostic différentiel.

La déemence de la maladie d'Alzheimer est définie par I'association d'un syndrome démentiel et, a
lexamen histologique du cerveau, par I'existence de plaques amyloides et de dégénérescences
neurofibrillaires et d’'une perte neuronale. Le syndrome démentiel correspond & la définition
médicale suivante : troubles des fonctions cognitives (mémoire, langage, praxies, gnosies,
fonctions exécutives, etc) suffisamment importants pour retentir sur la vie gquotidienne et qui
durent depuis au moins 6 ;’nozs (DSM-IV-TR).

Le terme « démence » :h unphque pas que le patient ait des troubles du comportement (méme s'ils
peuvent accompagner, voire précéder, les troubles cognitifs) et n’a aucune connotation péjorative.
Il signifie que les troubles cognitifs ont un retentissement dans la vie quotidienne du patient et que
celui-ci doit étre aidé ou supervisé, au moins pour les activités les plus élaborées. La perte
d’'autonomie des patients qualifiés de « déments » n'est pas nécessairement sévére au début et
pendant plusieurs années. Méme si 'on peut regretter I'usage de ces termes qui ont une tout autre
signification dans le langage courant, il parait plus simple de les utiliser, car on ne peut résumer la
demence a la maladie d’Alzheimer qui, si elle est la cause de démence la plus fréquente, n'en est
pas la seule.

R
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1.6 Généralités sur la prise en charge

Le diagnostic et la prise en charge de ces maladies nécessitent des compétences
pluridisciplinaires, faisant intervenir des professionnels d’horizons et de pratiques. différents. Le
meédecin généraliste traitant est le pivot de l'organisation des soins centrée sur le patient. i
collabore, pour le diagnostic et le suivi, avec un neurologue, un gériatre ou un psychiatre, et peut
étre aidé a des moments divers de I'évolution par de nombreux professionnels, dont ceux de la
coordination : IDE coordinatrice de services de soins infirmiers a domicile (SSIAD) ou d'équipe
spécialisée Alzheimer (ESA), gestionnaire de cas complexes dans le cadre d’'une maison pour
l'autonomie et l'intégration des malades Alzheimer (MAIA), coordonnateur de réseaux de santé ou
de centre local d'information et de coordination (CLIC), etc. L'organisation et la structuration de
cefte prise en charge étant variables d’'une région a l'autre, il n'est pas spécifié, pour chaque
recommandation, quel professionnel ou quelle structure en est chargé(e). Certaines
recommandations peuvent éire mises en oceuvre par des professionnels de qualifications
différentes selon leur disponibilité, leur implication et leurs compétences dans le domaine.

L'objectif de la prise en charge est la réalisation des bonnes pratiques par des professionnels
compétents. De méme, la coordination des soins dépend des besoins du patient (stade de la
maladie, environnement du pa’neni) mais aussi de l'offre. Le but est d'utiliser les ressources locales
pour organiser la meilleure prise en charge.

2 Conduite a tenir devant un trouble cognitif

2.1 Dépistage en population générale
Dans l'etat actuel des connaissances et avec les moyens actuels du systéme de santé, le

depistage de la maladie d’Alzheimer ou apparentée n'est pas recommandé en population

genérale.

2.2 Diagnostic précoce

Une démarche diagnostique doit étre proposée, et notamment en cas de troubles de la mémoire :

= aux personnes se plaignant de ressentir une modification récente de leur cognition ou de leur
état psychique ;

e aux personnes chez lesquelles I'entourage remarque I'apparition ou I'aggravation de troubles
cognitifs ou un changement psychocomportemental non expliqué par une pathologie
psychiatrique identifiée ;

¢ aux patients venant consuiter ou étant hospitalisés pour un symptéme pouvant accompagner,
révéler ou provoquer un déclin cognitif : chute, syndrome confusionnel, accident vasculaire
cérébral, etc. ;

» al'entrée et en cours de séjour en structure d'hébergement.

Le diagnostic précoce implique un accompagnement et une prise en charge.

La mise en place précoce de thérapeutiques, d’une prise en charge médico-sociale et d’un

accompagnement :

» devrait assurer une meilleure qualité de vie aux patients et aux aidants sur un temps plus
prolongé ;

¢ permettrait de limiter les situations de crise ;

o pourrait retarder I'entrée en institution.

Le diagnostic précoce permet d’informer le patient et la famille sur la maladie, & un moment ol il
est a un stade paucisymptomatique lui permettant d'étre acteur de sa maladie.

Les patients qui présentent des troubles cognitifs légers justifient un suivi régulier, a expliciter
comme tel au patient.
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2.3 Evaluation initiale

L’évaluation initiale peut &tre réalisée en une ou plusieurs consultations.

| Entretien

Il est recommandé d'effectuer un entretien avec le patient et, si possible aprés son accord, avec un
accompagnant identifié capable de donner des informations fiables.

L'entretien évalue le type et l'origine de la plainte et reconstitue 'histoire de la maladie avec le
patient et son accompagnant, en recherchant le mode de début insidieux et I'évolution progressive
des troubles.

La recherche des antécédents médicaux porte notamment sur :

+ les antécédents et les facteurs de risque cérébro-vasculaire ;

les antécédents psychiatriques ;

les antécédents traumatiques;

les antécédents familiaux de maladie d’Alzheimer ou de maladies apparentées ;

la prise de medicaments, d'alcool ou de toxique pouvant induire ou aggraver des troubles
cognitifs ;

= un syndrome confusionnel antérieur.

L'entretien recherche d'éventuels changements de comportement et un retentissement des
troubles sur les activités quotidiennes (cf. Evaluation fonctionnelle ci-dessous).

Il précise aussi le mode et le lieu de vie (statut marital, environnement social et familial, type
d’habitat, aides a domicile, etc.) qui conditionnent la prise en charge.

| 2 Examen clinique

L’examen clinique doit apprécier :

« [etat general (poids) et cardio-vasculaire (hypertension artérielle, troubles du rythme cardiaque,
etc.);

« le degré de vigilance (recherche d’'une confusion mentale) ;

» les deficits sensoriels (visuel, auditif) et moteurs pouvant interférer avec la passation des tests
neuropsychologiques.

L'examen neurologique reste longtemps normal dans la maladie d’Alzheimer. L'existence de
signes neurologiques (signe de Babinski, syndrome pseudo-bulbaire, réflexes archaiques, signes
parkinsoniens, myoclonies, mouvements involontaires, troubles de l'oculo-motricité, troubles
sphinctériens, troubles de la posture et de la marche, dysautonomie, etc.) doit faire évoquer un
autre diagnostic que celui de maladie d’Alzheimer ou 'existence d'une comorbidité.

B Evaluation fonctionnelle

Le retentissement peut étre apprécié a l'aide de I'échelle simplifiée des activités instrumentales de
la vie quotidienne (IADL simplifiée) comportant les 4 items les plus sensibles (utilisation du
téléphone, utilisation des transports, prise de medicaments, gestion des finances). La nécessité
d’'une aide, du fait des troubles cognitifs, 2 au moins un de ces items constitue un retentissement
significatif de ces troubles sur l'activité quotidienne du patient.

2 Evaluation cognitive globale

Il est recommandé d'effectuer une évaluation globale de maniére standardisée a l'aide du Mini-
Mental State Examination (MMSE) dans sa version consensuelle etablie par le groupe de
recherche et d'évaluation des outils cognitifs (GRECO) (cf. annexe 1), qui ne préjuge d’'aucune
etiologie. L'age, le niveau socioculturel, I'activité professionnelle et sociale, ainsi que I'état affectif
(anxiété et dépression) et le niveau de vigilance du patient doivent étre pris en considération dans
l'interprétation de son résultat (cf. consignes de passation du MMSE).
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Il 'y a pas d'accord professionnel concernant le choix des autres tests de repérage a effectuer
dans le cadre d’'une évaluation des fonctions cognitives. Parmi ies tests utilisés et de passation
bréve, on peut citer :

« des tests de mémoire : épreuve de rappel des 5 mots, Memory Impairment Screen (MIS), etc. ;
o d'autres tests de reperage : test de I'horloge, tests de fluence verbale, etc.

Il existe des batteries composites pouvant étre réalisées au cours d’'une consultation spécialisée,
qui permettent une évaluation cognitive plus détaillée.

2.4 Hypothéses diagnostiques

A ce stade de la démarche diagnostique, il est recommandé de rechercher un certain nombre de
situations qui peuvent étre a 'origine ou source d'aggravation d’un trouble cognitif :

une complication iatrogéne ;

une prise de toxique ;

une dépression ;

une anxiété ;

une maladie infectieuse (syphilis, maladie de Lyme, SIDA, etc.) ;

une maladie inflammatoire ;

un trouble métabolique ou carentiel (hyponatrémie, hypercalcémie, hypothyroidie,
hyperglycémie chronique, hypovitaminose B1 et B12) ;

une maladie cardio-vasculaire :

une insuffisance rénale ;

un processus expansif intracranien (hématome sous-dural, hydrocéphalie, etc.) ;

des apnées du sommeil ;

etc.

Parmi les hypothéses diagnostiques neuro-dégénératives, la maladie d’'Alzheimer est la cause
principale de syndrome démentiel et en représente au moins deux tiers des cas. Les autres
causes frequentes de syndrome démentiel sont :

= la démence vasculaire ;

e la démence a corps de Lewy ;

e la démence compliquant la maladie de Parkinson ;

e la dégénérescence lobaire fronto-temporale.

2.5 Examens paracliniques

En présence d’un trouble cognitif avére, il est recommandé d'orienter les examens paracliniques
en fonction de I'hypothése étiologique.

B  Examens biologiques

Il est recommandé de prescrire un dosage de la thyréostimuline hypophysaire (TSH), un
hemogramme, une CRP, une natrémie, une calcémie, une glycémie, une albuminémie et un bilan
rénal (créatinine et sa clairance). Si ces examens biologiques ont été pratiqués récemment pour
une raison quelconque, il est inutile de les prescrire de nouveau.

Un dosage de vitamine B12, un dosage de folates, un bilan hépatique (transaminases, gamma
GT), une sérologie syphilitique, VIH ou de la maladie de Lyme sont prescrits en fonction du
contexte clinique.

P Imagerie morphologique

Une imagerie cérébrale systématique est recommandée pour tout trouble cognitif avéré de

découverte récente. Le but de cet examen est :

« de ne pas meconnaitre l'existence d’'une autre cause (processus expansif ou occupant
intracranien, hydrocephalie a pression normale, séquelle d'accident vasculaire, etc.) ;
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« d'objectiver une atrophie associée ou non a des lésions vasculaires.

Cet examen est une imagerie par résonance magnétique nucléaire (IRM) avec des séquences T1,
T2, T2* et FLAIR et des coupes coronales permettant de visualiser I'hippocampe. A défaut une
tomodensitométrie cérébrale est realisée.

Si une imagerie cérébrale a été récemment pratiquée, il n'est pas recommandé de la répéter en
'absence d'éléments susceptibles de la motiver.

2.6 Conduite a tenir aprés I’évaluation initiale

Apres cette premiere évaluation, si, en dépit de la plainte mnésique, les fonctions cognitives
appréciées par le MMSE et des tests brefs de repérage, les activités de la vie quotidienne
évaluges par I'échelle IADL (cf. les 4 items de I'échelle IADL simplifiee) et le contexte clinique
(absence de troubles de 'humeur et du comportement) sont normaux, une évaluation cognitive
comparative peut étre proposeée au patient, dans le cadre d'un suivi, 6 a 12 mois plus tard.

Si cette évaluation initiale est en faveur d’'un déclin cogpnitif, il est recommandé au médecin
généraliste traitant de :

e demander un avis spécialisé ;

» metire en ceuvre si nécessaire des mesures d’'urgence ou d'aides au quotidien.

3 Conduite a tenir devant la suspicion d’une maladie
d’Alzheimer ou d’une maladie apparentée

Le diagnostic étiologique de la maladie est établi par un médecin spécialiste (neurologue, gériatre
ou psychiatre) et repose sur une collaboration multidisciplinaire.

La réalisation des évaluations cognitive globale, fonctionnelle, thymique et comportementale est
laissée a l'appreciation du bindbme médecin spécialiste-médecin généraliste traitant. Elles peuvent
étre réalisées en partie par le médecin généraliste, en s'appuyant sur une équipe multidisciplinaire
qualifiée, ou effectuées dans un centre mémoire.

Pour aboutir au diagnostic étiologigue et définir I'élaboration du plan de soins et d'aides, la
demarche devra s’appuyer sur :

¢ un entretien avec le patient avec, aprés son accord, un accompagnant identifié capable de
donner des informations fiables (cf. paragraphe 2.3);

un examen clinique (cf. paragraphe 2.3) ;

une évaluation fonctionnelle approfondie ;

une évaluation psychique et comportementale ;

une évaluation neuropsychologique ;

des examens paracliniques spécialisés.

L'entretien et I'examen clinique permettront de compléter ou de préciser les éléments transmis par
e médecin généraliste traitant.

3.1 Evaluation fonctionnelle

Le retentissement des troubles cognitifs sur les activités de la vie quotidienne doit étre apprécié.

Il peut étre évalué a l'aide d’échelles évaluant les activités de la vie quotidienne :

e échelle Instrumental Activities of Daily Living (IADL) pour les activités instrumentales de la vie
quotidienne ;

» ¢chelle Activities of Daily Living (ADL) pour les activités basiques de la vie quotidienne.

Le Disability Assessment for Dementia (DAD) peut également étre utilisé.
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3.2 Evaluation psychique et comportementale

L’entretien doit rechercher une dépression (critéres DSM-IV-TR, cf. annexe 2), qui peut parfois se
présenter sous l'aspect d’'un syndrome démentiel, mais surtout peut accompagner ou inaugurer un
syndrome démentiel. Cet entretien peut étre structuré a l'aide d'échelles telles que la Geriatric
Depression Scale {GDS), etc.

L'entretien doit apprécier le comportement du patient pendant 'examen et en situation de vie
quotidienne, en recherchant des froubles affectifs, comportementaux ou d'expression
psychiatrique (troubles du sommeil, apathie, dépression, anxiéte, hyperémotivité, irritabilite,
agressivité, hallucinations, idées délirantes, etc.), qui peuvent étre observés dans le cadre d'une
maladie d’Alzheimer ou d'une maladie apparentée. Cet entretien peut étre structuré a laide
d'échelles telles que le NeuroPsychiatric Invenfory (NPI) (cf. annexe 3) et I'échelle de
dysfonctionnement frontal (EDF).

3.3 Evaluation neuropsychologique

Le choix des tests neuropsychologiques standardisés et validés a effectuer dans le cadre d'une
consultation spécialisée est laissé a I'appréciation du professionnel qui les réalise.

Le bilan neuropsychologique doit évaluer chacune des fonctions cognitives et tout particulierement
la mémoire épisodique, la mémoire sémantique, les fonctions exécutives, l'attention et les
fonctions instrumentales (langage, communication, praxies, gnosies, fonctions visuo-constructives,
calcul). Les tests appréciant notamment la mémoire verbale épisodique avec un apprentissage,
comportant un controle de I'encodage, des rappels libres, indicés, immédiats et différés, ainsi
qu’une reconnaissance, sont recommandés, par exemple les RL/RI-16 items, RI-48 items, etc.

L'investigation de chacune des fonctions cognitives permet de dresser un profil cognitif. Il met en
évidence les fonctions qui présentent un déficit et le quantifie mais il précise également celles qui
sont préservées.

3.4 Examens paracliniques spécialisés

L'imagerie morphologique doit étre réalisée si elle ne I'a pas été (cf. paragraphe 2.5).

Dans des cas difficiles ou atypiques, certains examens paracliniques peuvent étre proposes par
les équipes spécialisées.

> Imagerie fonctionnelle

La réalisation systématique d'une imagerie par tomographie d’émission monophotonique (TEMP),
d'une scintigraphie cérébrale avec le ioflupane ['®l] (DATscan®) ou dune imagerie par’
tomographie a émission de positrons (TEP) n'est pas recommandée pour porter un diagnostic
positif de maladie d’Alzheimer.

Une TEMP, voire une TEP, peut étre demandée en cas de démence atypique, ou s'il existe un
doute sur une dégénérescence fronto-temporale ou autre atrophie focale. Un DATscan® peut &tre
envisagé s'il existe un doute sur une démence a corps de Lewy (DCL).

| Analyse du LCR

Une analyse standard du LCR (cellules, glucose, protéines, électrophorése des protéines) est
recommandée chez les patients avec une présentation clinique atypique et/ou rapidement
évolutive (suspicion de maladie inflammatoire, infectieuse, paranéoplasique ou de Creutzfeldt-
Jakob).

Le dosage dans le LCR des protéines Tubulin Associated Unit (TAU) totales, TAU phosphorylées
et AB42 peut &tre réalisé en cas de doute diagnostique et en particulier chez les patients jeunes.
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> Electroencéphalogramme

La réalisation d’un électroencéphalogramme (EEG) n’est recommandée qu’en fonction du contexte
clinique : crise comitiale, suspicion d'encéphalite ou d’encéphalopathie métabolique, suspicion de
maladie de Creutzfeldt-Jakob, etc.,, ou en cas de confusion ou d'aggravation rapide d’une
démence connue dans I'hypothése d’un état de mal non convulsif.

= Etude génétique

Le génotypage de I'apolipoprotéine E n’est recommandé ni comme test de dépistage de la maladie
d’Alzheimer, ni comme test diagnostique complémentaire de la maladie d'Alzheimer.

Aprés consentement écrit, la recherche d'une mutation sur I'un des 3 génes actuellement en cause
(APP, PSEN1, PSEN2) peut étre réalisée chez les patients ayant des antécédents familiaux de
démence évocateurs d'une transmission autosomique dominante. Si une mutation a été identifiée
chez un patient, un diagnostic présymptomatique peut étre réalisé chez les apparentés qui le
souhaitent avec leur consentement écrit. Ce diagnostic présymptomatique ne peut étre entrepris
que dans le cadre d'une procédure d'information et de prise en charge se déroulant au sein d'une
consultation multidisciplinaire de génétique.

| Biopsie cérébrale

La biopsie cérébrale peut permettre un diagnostic spécifigue dans certaines démences de cause
rare. Ce prélevement ne doit étre entrepris qu'exceptionnellement et dans des centres spécialisés.

4 Diagnostic étiologique de la maladie neurodégénérative ou
vasculaire

Il est recommandé de faire le diagnostic éticlogique de la démence, dont dépendent la prise en
charge, l'information du patient et de la famille, le pronostic et le traitement, ainsi qu'une éventuelle
recherche de maladie familiale. Ce diagnostic étiologique est établi par un médecin
spécialiste (neurologue, gériatre ou psychiatre) et peut requérir un certain recul évolutif.

4.1 Maladie d’Alzheimer

La maladie d'Alzheimer est caractérisée par I'association d’'une amnésie hippocampique a des
troubles cognitifs instrumentaux (langage, praxies, gnosies) témoignant d'une atteinte corticale
d'évolution progressive retentissant sur le comportement et I'autonomie.

Il est recommande d'utiliser les critéres diagnostiques de la maladie d'Alzheimer selon le DSM-1V- ~
TR (cf. annexe 4) ou le NINCDS-ADRDA (cf. annexe 5), dans I'attente de la validation de critéres
plus specifiques.

Il est recommandé que le diagnostic de la maladie d'Alzheimer soit posé dés les premiers
symptémes.

4.2 Démence vasculaire

Il existe plusieurs formes de démence vasculaire, dont :

» une forme comportant un lien chronologique entre un épisode cérébral vasculaire et I'apparition
ou F'aggravation d’un trouble cognitif, évoluant par a-coups. Il est recommandé d'utiliser les
criteres NINDS-AIREN de démence vasculaire probable ou possible (cf. annexe 6) ou ceux du
DSM-IV-TR (cf. annexe 7) ;

ﬁ) E?@ 1% ¢ une forme plus progressive évoquée sur un profil de troubles neuropsychologiques prédominant

sur les fonctions exécutives et comportementales (apathie, hyperémotivité et irritabilité).

Le diagnostic de la démence vasculaire s’appuie sur la présence de symptdomes et signes
neurologiques focaux et de facteurs de risque vasculaire (hotamment hypertension artérielle et
diabéte), de maladies dysimmunitaires ou d’antécedents familiaux : Cerebral Autosomal Dominant
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Arteriopathy with Subcortical Infarctus and Leukoencephalopathy (CADASIL), etc. Le diagnostic
doit étre étayé par la présence de lésions cérébrales vasculaires (a rechercher de préférence a
PIRM, sequence T2, T2* et FLAIR).

L'association entre Iésions cérébro-vasculaires et Iésions dégénératives est fréquente (démence
mixte), particulierement chez |la personne agée. La part respective des deux processus
pathologiques est difficile a apprécier. Les deux processus pathologiques doivent étre pris en
charge.

LY

4.3 Démence a corps de Lewy et démence associée a la maladie de
Parkinson

La présence d'hallucinations précoces, essentiellement visuelles, de troubles cognitifs fluctuants
centrées sur les fonctions exécutives et/ou de troubles visuo-spatiaux, de symptomes
parkinsoniens, de cauchemars, de froubles du sommeil paradoxal (agitation nocturne), d’une
somnolence inhabituelle, de fluctuations de la vigilance, de chutes, de pertes de connaissance
inexpliquées, d'idées dépressives et d'idées délirantes ou interprétatives doit faire évoquer une
démence a corps de Lewy (DCL). Il est recommandé d'utiliser les critéres diagnostiques de
Mc Keith, 2005 (cf. annexe 8). Ce diagnostic peut étre retenu lorsque les troubles cognitifs,
neuropsychiques et les signes parkinsoniens s'installent sur une période courte, de l'ordre d'un an.

En cas de doute aprés une évaluation neuropsychologique et une IRM, une scintigraphie cérébrale
au ioflupane ["?I] (DATscan®) peut étre proposée.

Si un trouble du comportement moteur en sommeil paradoxal n'est pas retrouvé & l'interrogatoire,
une vidéo-polysomnographie peut étre envisagée.

4.4 Deégénérescence lobaire fronto-temporale

Il existe plusieurs formes de dégénérescence lobaire fronto-temporales (DLFT). Elles sont plus
frequentes chez les sujets agés de moins de 65 ans, souvent familiales, pouvant nécessiter le
recours a une consultation génétique. La démence fronto-temporale (variante frontale ou
comportementale), I'aphasie primaire progressive et la démence sémantique (variante temporale)
sont 3 formes de DLFT. Il est recommandé d'utiliser les critéres diagnostiques de Neary et al. 1998
(cf. annexe 9).

Des troubles du comportement inauguraux (apathie, désinhibition) et prédominants par rapport aux
troubles cognitifs évoguent une démence fronto-temporale.

Une réduction progressive et isolée de I'expression orale spontanée avec un manque du mot ou
une anarthrie évoque une forme aphasique (aphasie primaire progressive). Les faibles
performances aux tests cognitifs globaux, expliquées par I'aphasie, contrastent avec le maintien de -
I'autonomie.

Un trouble de compréhension des mots isolés ou une perte de reconnaissance des visages ou des
objets évoque une démence sémantique.

Le diagnostic est porté grace a l'évaluation comportementale (EDF, NPI, Frontal Behavioral
Inventory) (cf. annexe 3), au bilan neuropsychologique centré sur les fonctions exécutives (BREF),
le langage et les épreuves de cognition sociale, I'imagerie morphologique (IRM) et fonctionnelle
(TEMP), et eventuellement dans les cas difficiles par la TEP.

Il est recommandé devant ces DLFT, comme pour d’autres formes d’atrophie lobaire pouvant
s'exprimer par un trouble isolé ou prédominant d’une fonction cognitive (apraxie, agnosie, troubles
visuo-spatiaux ou neurovisuels, etc.), de demander un avis spécialisé. Dans ce contexte, des
signes parkinsoniens ou d'atteinte du moto-neurone doivent étre repérés.
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5 Mise en place de la prise en charge
5.1 Annonce du diagnostic’

Il est recommandé que le médecin spécialiste qui a établi le diagnostic I'annonce de fagon
explicite.

La consultation d'annonce du diagnostic de la maladie d’Alzheimer ou d'une maladie apparentée
est une consultation longue et dédiée.

Le processus d'annonce :

= doit s'adapter au patient afin de tenir compte de son rythme d’'appropriation ;

« peut comporter si nécessaire une ou plusieurs consultations.

Le patient est informé le premier de son diagnostic. A sa demande, cette annonce est partagée
avec une personne de son choix. En cas d’incapacité a exprimer cette demande, le diagnostic est
annoncé a la personne de confiance ou a défaut 8 un membre de son entourage en présence du
patient. Certaines circonstances particuliéres comme une angoisse majeure du patient, un déni ou
une anosognosie, le stade sévére de la maladie, une réticence ou opposition de la famille sont &
prendre en compte et nécessitent d'adapter I'annonce du diagnostic. L'aide du meédecin
généraliste traitant, par son approche biopsychosociale du patient, peut étre demandée par le
medecin spécialiste dans ces cas d’annonces difficiles.

L’annonce doit étre faite dans un lieu approprié permettant un entretien singulier et une écoute
facilitée (absence de passage, impératif de confidentialité, lieu calme, etc.). Le médecin doit étre
disponible (absence de sollicitations extérieures).

Il est recommandé que le médecin généraliste traitant soit informé avant qu'il ne revoie le patient
et que le compte rendu de la consultation d’annonce du diagnostic lui soit envoyé. Cette
coordination avec le médecin généraliste traitant est un gage de sécurité et de continuité des
soins, dans le respect du libre choix et des souhaits du patient.

Le médecin généraliste traitant évalue la bonne compréhension par le patient de I'annonce qui lui
a été faite, lui demande ce gu'il sait et ce qu'il croit sur sa maladie et, a partir de ce recueil
d'information et du compte rendu écrit qui lui a été transmis, il reformule, explicite le diagnostic et
répond aux guestions au cours d'une consuitation dédiée.

Il revient au médecin généraliste traitant de présenter le plan de soins et d’aides et d’en assurer la
mise en place en collaboration avec le médecin ayant établi le diagnostic et les structures de
coordination : réseaux, CLIC, MAIA, maisons départementales des personnes handicapées
(MDPH), centres médico-psychologiques (CMP), etc.

5.2 Plan de soins et d’aides

Le diagnostic ne se congoit que dans le cadre d’'un plan de soins et d’aides, qui comprend en
fonction du stade de la maladie :
s une prise en charge thérapeutique ;

| I:“ f.;%] e une prise en charge coordonnée médico-psychosociale et environnementale du patient et de

son entourage ;
: (} ¢ d’éventuelles mesures juridiques.
ﬁ;ﬂg’_ Ce plan de soins et d'aides est suivi et réévalué régulierement. Un référent identifiable
| %53 (coordonnateur paramédical) pourrait coordonner et assurer le suivi du plan de soins et d'aides.

* Pour plus d'informations : cf. la recommandation de bonne pratique « Maladie d'Alzheimer et maladies
apparentées : annonce et accompagnement du diagnostic ». HAS. Sepiembre 2009,
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Les structures de coordination peuvent étre les réseaux, les CLIC, les MAIA, les maisons
départementales des personnes handicapées (MDPH), les centres médico-psychologiques (CMP),
etc.

La désignation précoce d'un aidant, qui pourra devenir la personne de confiance en cas
d’hospitalisation, est souhaitable, ainsi que la retranscription des directives anticipées et la
réalisation d’'un mandat de protection future.

Le plan de soins et d’aides comprend au minimun :

la mise en place de 'ALD 15 ;

les interventions non médicamenteuses et les éventuels traitements medicamenteux :

la prise en charge des comorbidités et des facteurs de risque ;

la surveillance nutritionnelle ;

I'orientation vers les services sociaux (mise en place des aides et des financements) ;

une information sur les associations de malades et de familles de malades et les structures de
répit.

6 Traitements médicamenteux spécifiques

6.1 Maladie d’Alzheimer

| Conditions d’instauration d’un traitement spécifique

Le traitement médicamenteux spécifique est une option dont I'instauration ou le renouvellement
est laissé a I'appréciation du médecin prescripteur. Cette appréciation doit prendre en compte les
préférences du patient et le rapport bénéfice/risque du traitement médicamenteux envisagé.

Les traitements spécifiques sont les inhibiteurs de la cholinestérase (donépézil, galantamine,
rivastigmine) et un antiglutamate (mémantine).

Selon l'autorisation de mise sur le marché (AMM), la primoprescription de ce traitement est
réservée aux médecins spécialistes en neurologie, en psychiatrie, aux médecins spécialistes
fitulaires du dipidme d'études spécialisees complémentaires de gériatrie et aux médecins
spécialistes ou qualifiés en médecine générale titulaires de la capacité de gérontologie.

On peut proposer :

» au stade léger (MMSE > 20) : un inhibiteur de la cholinestérase ;

= au stade modeéré (10 < MMSE < 20) : un inhibiteur de la cholinestérase ou un antigiutamate
» au stade sévere (MMSE < 10) : un antiglutamate.

En ['état actuel des données, il n'y a pas d'arguments pour recommander une bithérapie
(inhibiteur de la cholinestérase + inhibiteur de la cholinestéerase ou inhibiteur de la cholinestérase
+ antiglutamate).

Un électrocardiogramme (ECG) est recommandé avant la prescription d'un inhibiteur de la
cholinestérase chez les patients ayant des antécédents cardiaques, bradycardes ou sous
traitement bradycardisant (béta-bloguants, etc.).

La surveillance de l'observance et de la tolérance doit étre assurée, en ayant recours
eventuellement, notamment chez les personnes isolées, a un professionnel de santé.

Modalités de fitration : les ftraitements sont institués a la dose minimale et la posologie est
eventuellement augmentée progressivement jusqu’a la dose maximale préconisée et tolérée.

Il est recommandé de revoir le patient a 1 mois pour une évaluation de la tolérance et un
ajustement de la posologie soit par le médecin primoprescripteur, soit par le médecin généraliste
traitant ou un autre spécialiste qui assure le suivi du patient.

En cas d'intolérance ou d'impossibilité a atteindre les doses maximales recommandées, il est
possible de substituer un inhibiteur de la cholinestérase par un autre dans les formes légéres a
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moderément séveres ou un inhibiteur de la cholinestérase par I'antiglutamate dans les formes
modérées et sévéres.

Traitements non recommandés : il n'est pas recommandé de prescrire dans cette indication les
traitements suivants : le piribédil, les antioxydants dont la vitamine E, la sélégiline, les extraits de
ginkgo biloba, les nootropes, les anti-inflammatoires, les hormones (dont la DHEA et les
cestrogenes), les hypocholestérolémiants (dont les statines) et les omégas 3.

| Poursuite ou arrét du traitement (voir aussi pages 22 et 23)

I est recommandé de réévaluer régulierement le rapport bénéfice/risque du traitement
meédicamenteux spécifique. La poursuite ou 'arrét du traitement dépend de cette évaluation.

L'arrét des traitements ne doit pas reposer sur les seuls critéres de score au MMSE, d'age ou
d’entrée en institution, mais sur une interaction avec le patient qui n'est plus évidente, en tenant
compte de I'ensemble du contexte et au cas par cas.

» Aggravation soudaine de I'état du patient

En cas d’aggravation soudaine de I'état du patient ou de modification comportementale récente, il

convient de chercher :

« une comorbidité neurologique (accident vasculaire cérébral, hématome sous-dural, crise
comitiale non convuisivante, etc.) pouvant nécessiter une nouvelle imagerie cérébrale ou
d'autres examens complémentaires ;

« dautres comorbidités, notamment en raison de leur fréquence et de leur symptomatologie

atypique : fécalome, infection (notamment urinaire ou dentaire), rétention d'urines, trouble

meétabolique, mycose (principalement buccale) ou décompensation d’une pathologie chronique ;
une douleur ;

une cause iatrogéne (par exemple un traitement psychotrope inapproprié, un traitement

approprié mais mal toléré, ou un traitement anticholinergique) ;

une modification ou une inadaptation de I'environnement, notamment un épuisement de

laidant ;

e un syndrome dépressif.

Ces causes étant éliminées, traitées ou prises en charge, les données actuelles sont insuffisantes
pour établir une recommandation sur la stratégie médicamenteuse.

En cas d'absence d'amélioration, le patient doit étre adressé pour un avis spécialisé. Les données
évolutives peuvent conduire éventuellement a remettre en cause le diagnostic initial.

6.2 Démence vasculaire

Le contrdle des facteurs de risque cardio-vasculaire, en particulier hypertension artérielle, diabéte
et dyslipidéemie, est recommande.

La coexistence de lésions vasculaires et d'une maladie d'Alzheimer est fréquente et ne contre-
indique pas la prescription d’'un médicament indiqué dans le traitement de la maladie d’Alzheimer
(inhibiteur de cholinestérase ou mémantine). En revanche, il n'est pas recommandé de prescrire
ce traitement spécifique en cas de démence vasculaire pure.

6.3 Démence a corps de Lewy et démence associée a la maladie de
Parkinson

Les inhibiteurs de la cholinestérase peuvent étre envisagés pour les patients avec une démence
parkinsonienne ou une DCL, en prenant en compte les bénéfices thérapeutiques attendus et les
eventuels effets indésirables. Seule la rivastigmine a démontré son efficacité dans le traitement
symptomatique des formes légeres a modérément sévéres de démence chez les patients avec
une maladie de Parkinson idiopathique.

La L-Dopa peut étre prescrite en association avec les inhibiteurs de la cholinestérase. En revanche
la prescription d’agonistes dopaminergiques doit étre évitée.
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&Q%ﬁﬂﬁ” es sont insuffisantes pour recommander la mémantine dans la démence parkinsonienne -
oulaDCL.

6.4 Dégénérescences lobaires fronto-temporales

n m'dlcament mdlque dans le traitement de la maladie

6-u)
hisf 2o0?

7 Interventions non médicamenteuses

Plusieurs int rventions non 1 pharmacologiques sont envrsagggibies Elles sont, tant en ambulatoire
[‘3} w'en institution, un élément important de la prise en charge thérapettique. Cependant, du fait de
ifficult smé?ﬁodoioglques, aucuné:-d‘e' ces mfeﬁentions n'a apporté la preuve de son efficacité.

n personnel formé et s'inscrire dans le cadre:
; é%ﬁ’é -

Pour faciliter la prise en charge a domicile des personnes atteintes de maladie d'Alzheimer ou
d'une maladie apparentée, la mesure 6 du plan Alzheimer 2008-2012 a prévu la création d'équipes
spécialisées (ESA) composées de professionnels (un psychomotricien ou un ergothérapeute et
des assistants de soins en gérontologie) formés a la réadaptation, a la stimulation et a
Faccompagnement des malades et de leur entourage. Ces équipes interviennent a domicile sur
prescription médicale pour délivrer une prestation d’accompagnement des malades (a un stade
léger ou modéré de la maladie) et de stimulation de leurs capacités restantes dans le cadre des
services de soins infirmiers a domicile (SSIAD) ou de services polyvalents d'aide et de soins a
domicile (SPASAD).

7.1 Interventions portant sur la qualité de vie

ité de vie est conditio par un confort pk s|q,ue et sychique, ainsi qu'un enwronnement
te. Afin btenir, d ; “domicile et ‘ﬁ?":- SO na‘ﬁt eﬁ‘ rrmﬁtih"’non :sah"ts*:%oﬁt
es. mormatlon du personnel intervenant aupres de ces patlents est" essentielle.

7.2 Prise en charge psychologique et psychiatrique

Elle est proposée par le médecin généraliste traitant et le spécialiste ayant fait le diagnostic,
assistés par un psychologue et/ou un psychiatre.

Cette prise en charge, lorsqu'elle est envisagée, nécessite I'adhésion du patient. Elle peut
s'inscrire dés I'annonce du diagnostic et tout au long de I'évolution de la maladie. Elle s'adresse
également a son entourage s'il le souhaite.

Les principaux objectifs sont, pour le psychologue et/ou le psychiatre, d’aider le patient a faire face
aux bouleversements intrapsychiques et au traumatisme que constitue I'annonce de la maladie, de
I'aider & maintenir une stabilité et une continuité de sa vie psychique, en dépit des troubles qui, par
leur évolution, désorganisent de plus en plus ses processus de pensée.

L’accompagnement psychologique des patients dans l'annonce de la maladie leur permet
d’exprimer leurs ressenti, représentations, craintes en lien avec la pathologie, de révéler les
mécanismes défensifs mis en ceuvre et de prévenir et/ou détecter les problematiques
psychopathologiques souvent associées aux maladies neurodégénératives ; le suivi psychologique
a également pour objet de travailier au maintien d’'une image de soi satisfaisante a mesure que la
dépendance psychique et physique s'installe et s'aggrave.

La maladie d’Alzheimer bouleverse également I'équilibre familial (vie quotidienne, affective et
relationnelle).
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Le soutien des familles leur permet d'étre accompagnées dans I'acceptation (ou non) de la
maladie et de ses troubles. L'objectif est de leur permetire de faire face aux souffrances
psychoaffectives, modifications des rapports affectifs, difficultés de communication, gestion des
troubles du comportement, épuisement familial, décision difficile de placement, etc.

Differents types de thérapies psychologiques peuvent étre proposés; ils sont laissées a
I'appréciation du psychologue et/ou du psychiatre et dépendent du stade d'évolution de la maladie
(psychothérapies individuelles ou thérapies de groupe, psychothérapies bréves, soutien
psychothérapeutique, thérapies cognitivo-comportementales, thérapies dites de réminiscence et
de validation, etc.).

Cette prise en charge peut étre assurée dans le cadre des consultations mémoire, en
hospitalisation (SSR et USLD gériatriques, service de géronto-psychiatrie, UCC...), en accueil de
jour, en EHPAD, CMP, CLIC, cabinet libéral, par le biais d'associations (association France-
Alzheimer), etc.

7.3 Prise en charge orthophonique

Cetie prise en charge vise a maintenir et a adapter les fonctions de communication du patient
(fangage parole et autres) et a aider la famille et les soigr 3 adapter leur comportement au;&
i és_ du malade. it objectif prmcmal est d yntinuer & communiquer avec lui, afin de prévenir

Vs

Elle peut étre prescrite a différents stades de la maladie, I'approche thérapeutique devant étre
évolutive et s’adapter aux troubles du patient, a son comporfement a sa motivation, a son histoire
personnelle et aux possibilités de coopération avec I'entourage.

La prise en charge orthophonique est recommandée, pamculierem dans les maladies avec
atteinte du | I%mgage au premier plan (déménCe sémantique, aphasie primaire progresslve)

La prise en charge dﬁhophonlque concerne également les troubles de la déglutition.
7.4 Interventions portant sur la cognition

La stimulation cognitive est une intervention cognitivo-psychosociale écologique (en rapport avec
les situations de la vie quotidienne). Les activités proposées sont des mises en situation ou des
szlﬁTzTﬁ’fiom ﬁé’ situations vécues (trajet dans le quartier, foilette, téléphone, etc.). Elle peut étre
proposee aux différents stades de la maladie d’Alzheimer et adaptée aux troubles du patient. Son

_ObJB if est de ralentir la perte d’autonomie dans tes activités de la vie quotidienne. Le programme

oomprend un volet pour les patients et un pour les aidants. La. _prise en charge débutée par les -
psycho!ogues ergotherapeutes psychomotncrens ou orthophonlstes formés est prolongée par”lé’s
aidants, a domicile ou en institution.

La stimuiatjon _cognitive doit étre différenciée des séances d'animation, d'ateliers mémoire ou
auires a visée occupationnelle.

La revahdataon cognitive est une méthode de rééducation neuropsychologlque visant a compenser

1 processus cogrﬁtlf déficient. Elle peut étre proposée aux stades légers de la maladie
.ATzheimer et jusqu'aux stades modérés dans. certains troubles degenerat;fs focaux. Elle ne se
C ngo:t qu mdmduellement Cette prise en charge ne peut étre réalisée que par un personnek
pécialisé (ESA).

7.5 Interventions portant sur I’activité motrice

L’exercice physique (et notamment la marche) pourrait avoir un effet posmf non seulement sur les
capacités physiques et la prévention du risque de chutes, mais aussi sur certaines mesures
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oogmtwesn; _ d'aptitudes fonctionnelles et certains aspeet&—du -comportement. L'intervention de
kmesrtherap utes, de psychomotriciens et d’ergothérapeutes? peut étre sollicitée.

7.6 Interventions portant sur le comportement

n cognitifs entrainent une détressc-gmou des comportements a risque. lis doivent
lyse afin d’identifier les facteurs q}y peuvent générer, aggraver ou ‘améliorer
__I_evaluatlon doit inclure ©

ssion ;
e et les manifestations anxieuses ;

la biographle individuelle ;

fes facteurs psychosocuaux

acteurs environnementaux physiques ;
lyse fonctlonnelr’e et des comportements.

La musicothérapie, !a[omatheraple la stlmulataon ‘multisensorielle, la Realily Orientation , la

reminiscence the I"’?ﬁéﬁbﬁﬁé@iﬁt&‘ﬁ‘ ux, Te'g*ma;ﬁsagé's la thérapie de présence
7] = . e,
ulée (vidéo familiale) et fa “!umsno’theraple pourralent améliorer certains aspects du

cgﬁlﬁg emen?sw
8 Traitements des troubles du comportement perturbateurs

Le lecteur est invité a se référer a la recommandation de bonne pratique : « Maladie d’Alzheimer et
maladies apparentées : prise en charge des troubles du comportement perturbateurs », de mai
2009, disponible sur le site de la HAS, en y intégrant les unités cognitivo-comportementales (UCC)
dont la création est postérieure a sa publication.

En cas de troubles du comportement perturbateurs nécessitant une hospitalisation, celle-ci peut
etre réalisée dans une unité cognitivo-comportementale (UCC), unité de soins Alzheimer, ou un
établissement psychiatrique.

9 Interventions portant sur les aidants (familiaux et
professionnels)®

il est recommandé que les aidants, famma_gw wmnég p[gﬁssLonr\e}S, regoivent une formation sur la
maladie, sa pnse en é’harge etsur ex:stence d‘“’a‘r seclé‘tions de familles.

soutlen ot accompagnement psycho!oglqije
. groupe de soutien des aidants ;

» formati 1 des aidants ;

e ps érapie individuelle ou familiale.

Ges interventions peuvggt ‘étre proposées par les associations de familles, les MAIA, les ESA, les

C'LIC le ccuells de jour, les réseaux, les plates-formes de repit, etc.
Les_atdants ‘gyrpresentant une souffrance p cho%&_ que doivent béneficier d'une prise en charge
Spéc : ffr sycholog?que de Paidant et son i“sofewient 'sont des facteurs de risque

-'Ns". WN

<§é' m ra ance du gaflent es structures d’accueil de jour ou d’ hébergement temporaire
permettent de soulager les aidants.

% Cf. document d'information pour les professionnels de santé. « Actes d'ergothérapie et de psychomotricité
susceptibles d'éire réalisés pour la réadaptation a domicile des personnes souffrant de la maladie
d Alzheimer ou d’'une maladie apparentée ». HAS. Janvier 2010.

% Cf. recommandation de bonne pratiqgue « Maladie d'Alzheimer et maladies apparentées : suivi médical des
aidants naturels ». HAS. Février 2010.
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Maladie d'Alzheimer et maladies apparentées : diagnostic et prise en charge

10 Suivi

Le suivi recommandé est multidisciplinaire, piloté par le médecin généraliste traitant en
collaboration avec un neurologue, un gériatre ou un psychiatre. Sa structuration dépend du
contexte local et des ressources disponibles, mais tous les patients devraient bénéficier des
dispositions proposées.

10.1 Suivi rapproché lors de la mise en place du plan de soins et d’aides et
lors de phases d’instabilité

Un suivi rapproché par le médecin généraliste traitant peut étre nécessaire :

e Jors de l'instauration du plan de soins et d’'aides ;

» lors de phases d'instabilité du patient en lien avec la survenue de troubles du comportement, de
modifications environnementales, etc.

A chaque consultation, il est recommandé :

+ de peser le patient et d’évaluer son état nutritionnel ;

de mesurer sa pression artérielle et de prendre son pouls ;

de surveiller attentivement toutes les comorbidités ;

d’évaluer I'observance, la tolérance et I'efficacité des éventuels traitements pharmacologiques
prescrits et des interventions non médicamenteuses.

10.2 Suivi standardisé par le médecin généraliste traitant

Les patients doivent bénéficier d'un suivi standardisé, réalisé une fois par an et/ou en cas de
maodification de I'état de santé du patient ou de son environnement nécessitant de réévaluer
I'adéquation entre les besoins du patient et des aidants naturels et les moyens mis en place. Ce
suivi peut faire appel a des compétences multidisciplinaires, notamment dans les situations dites
complexes. Le médecin généraliste traitant pilote et effectue ce suivi assisté éventuellement d’un
professionnel formé (variable selon les ressources du territoire et la complexité des cas : chargé
de coordination dans le cadre d'un CLIC, gestionnaire de cas dans le cadre d'une MAIA, infirmiére
coordinatrice de réseau de santé, etc.). Ce professionnel évalue les besoins couverts et non
couverts a domicile, planifie les services & mettre en place le cas échéant, et coordonne
l'ensemble du plan d'aides et de soins en lien étroit avec le médecin généraliste traitant,
'ensemble des professionnels, les aidants naturels et le patient lui-méme.

La consultation de suivi peut étre réalisée au domicile du patient en présence des aidants naturels.
Cette évaluation de suivi porte sur les champs suivants :

= évaluation médicale du patient :
examen clinique,

_ poids, pouls, pression artérielle et recherche d’une hypotension orthostatique,
état nutritionnel, variation de poids, appétit, ingesta,
chutes et risques de chute,
comorbidités, oompllcatlons iatrogénes, observance, prise de médicaments non prescrits,
évaluation cognitive globale, par le MMSE ou & un stade plus avancé par la SIB courte pour
objectwer les capacités restantes afin d’adapter la prise en charge,

» évaluation comportementale, au mieux & l'aide d’une échelle comme le NPI (cf. annexe 3) ou
le questionnaire de dyscontrdle comportemental (QDC), recherchant notamment des
hallucinations ou des idées délirantes, une apathie, des idées dépressives, des troubles du
sommeil et des troubles des conduites alimentaires, une agressivité, une agitation
(notamment en fin de journée), de lanxiété, une tendance & la déambulation, a la
désinhibition, des troubles des conduites sexuelles et une modification du sommeil,

» évaluation fonctionnelle des activités de base de la vie quotidienne (to:fet’te habillage,
alimentation, déplacement, etc.) et des activités instrumentales de la vie quotidienne
(autonomie pour la prise de médicaments, la gestion des finances, les transports, le
téléphone, efc.) avec les échelles type ADL, IADL, qui permettent d'ajuster les aides
physiques et matérielles & apporter ;

"".'

HAS / Service des bonnes pratiques professionnelles / Décembre 2011
’ 21



[,49_,4]
hep

Lot

Maladie d'Alzheimer et maladies apparentées : diagnostic et prise en charge

aju

- évaluation méd |cale de l'aidant et des proches

b fat_gue’ﬂe T'aida 'jnf“_f{emmgnant d'un vécu d'épuisement, d’'une souffrance verbalisée ou

repera e, qu'il est possible d'évaluer sur une échelle analogique ou avec une échelle de
tyi ej € reperage peut étre I'occasion de mettre en
pl peutiques ada  a l'aidant comme au sujet malade,

b eV deyl‘etat de santé de laidant, trop souvent néglige, qui peut nécessiter une

consultation propre

s évaluation environnementale :
elle évalue les risques de I'environnement (cuisiniere a gaz sans systéme de sécurité, tapis
non fixés, sanitaires inadaptés, porte-fenétre dangereuse, produits ménagers et stock de
médicaments accessibles, sortie de I'habitat en zone dangereuse, etc.) et mesure l'isolement
du patient, voire du patient et de son aidant principal ;

@ Qvaiuatnon sociale et juridique :
elle per'mef af’aborder certaines situations a risque et d'informer notamment sur les risques de
la conduite automobile et sur le role de la commission du permis de conduire, seule apte 3
décider du ._bten-fonde de la poursuite de cette activité et d’éventuelles restrictions ; et sur
dautres conduites & risque comme ['utilisation d’armes a feu ou la gestion inappropriée des
fina nances. Cette information est consignée par &crit par le pratmlen
En fonction des circonstances, le médecin peut PropOSer une mise sous sauvegarde de justice
(SIITIPIB certificat auprés du tribunal d'instance, renouvelable), une curatelle ou une tutelle.
Ii"i péut egae ent donner une information au patient sur la désignation d'une personne de
eaﬁﬁange- I'établissement de dtrectwes antnmpees et le mandat de protection future.
En cas de maltraitance avérée ou supposee, la cellule de vulnérabilité (mise en place par les
c%f‘%”elt% généraux) et le réseau Al6 Maltraitrance (ALMA) présent dans tous les
départements peuvent apporter une aide au praticien ;

» évaluation, proposition et ajustement des aides :
ll“‘é“‘ég}t’ des interventions pharmacologigues ou non pharmacologiques : infirmiéres et aides
soignantes, aides a domicile; ergothérapie, psychomotricité, kinésithérapie, orthophonie,
soutien Esychologlque (individuel ou groupe de parole), accueil de jour, voire accueil
tempofalre etc.
Lepro;et de vie est a réévaluer régulierement. Des informations sur les divers dispaositifs, y
c@pns les associations de familles, sont & proposer.
f -;.-:.eliiér a ce qu'une personne identifice, de préférence un professronnel qualifie, assure
fa*we- ination ‘médicale, médico-sociale et des différents intervenants.

10.3 Suivi par un spécialiste

Le suivi par un meédecin spécialiste est recommandé 6 mois apres 'annonce du diagnostic ou pour
ntp ologlque des traitements spécifiques s'ils ont été prescrits, puis au minimum une" '
fois par an.

Si un traitement spécifique a été prescrit, sa poursuite au-deld de 6 mois doit faire I'objet d’une
reevaluation attentive. Si les objectifs attendus du traitement (stabilisation ou ralentissement du
déclin cognitif par exemple) sont obtenus et en I'absence d'effets indésirables graves et/ou altérant
la qualité de vie, ce traitement pourra étre renouvelé 1 fois. Au bout de 1 an de traitement, sa
poursuite devra étre décidée avec laidant et le patient si possible, a la suite d'une concertation
associant médecin généraliste traitant, gériatre, neurologue ou psychiatre, en relation avec le
réseau de soins prenant en charge le patient, et dans la mesure ou l'efficacité a 1 an a été
maintenue.

Ce suivi spec;allse a pour objectif de réevaluer et d’ajuster ;

« le diagnostic ;
. effacgc "Ua tolérance des traitements pharmacologiques éventuellement prescrits ;

_'._...\,.

lgprlse en charge.
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Il doit determiner si 'évolution est compatible avec le diagnostic annonce. lI tient compte de la

sgmthese des suivis qui Iu1-.sont fournis (médecin généraliste traitant, orthophoniste, psychologue

ou autre pmfesmorme accueil de jour, service de soins a domicile; etc.), répond aux questions du

%’tlen et de sa famille, et peut atre consulté pour tout autre probléme intercurrent a la demande
médecin généraliste traitant et des autres intervenants:

Il peut informer sur les possibilites de confu‘mation de diagnostsc a lissue du déces par un
prélevement cérébral et sur les possﬂ)lf‘ tés de partamper a d’éventuels protocoles de recherche
clinique ou thérapeutique.

10.4 Indication des hospitalisations

La prise de décision d'une hospitalisation est toujours un moment important, en raison de ses
o’onse uenceﬁﬁm La seule nécessité d'une institutionnalisation ne devrait pas justifier une

o Tés pathologr 5S ﬁt‘érc mentes algués graves menagant le pronostic vital ou fonctionnel ;
Ia 'dangerosité du patient pour lui-méme ou son entourage.

Les critéres d’hospitalisation programmeée sont :
Ta necessnte d examens complementalres non rea!lsables en ambulatoire ;

eau probleme médical, susce tible d'entrainer des troubles du
oompoﬁérnent ou ‘une confusion, et devant etre dlagnosthué

Une hospitalisation en urgence ne se justifie pas au seul motif :
de placement ou de changement d'institution ;

~d’errance ou de déambulation ;

~ d’opposition ;

d’ ag;tatlon

de cris ;

de troubles du caractére..

Afin d'éviter une admission aux urgences, I'hospitalisation, lorsque les premiéres mesures mises.
en oeuﬁ*re se sont avérées inefficaces, devrait s‘organiser en premiére intention en unité cognlt“lizo-

orfenfehtale (ucc) selon les troubles du comportement et selon la filiére genatnque%du
temtowe 1l est ainsi souhaitable de déve[opper des liens de coopération dans le cadre d’ accords
conventlonneis (réseaux, intervention d’équipes mobiles de gériatrie et de psychiatrie du sujet age)
entre les libéraux, les EHPAD et de telles unités. Les EHPAD devraient s’ engager, sauf en cas de
changement radical de statut médical, & reprendre le patient en fin d'hospitalisation.

L'Agence nationale de I'évaluation et de la qualité des établissements et services sociaux et .
medico-sociaux (Anesm) a élaboré en février 2009 des recommandations sur « 'accompagnement
des personnes atteintes d'une maladie d'Alzheimer ou apparentée en établissement meédico-
social » disponibles sur le site de '’Anesm. Son objectif est de permettre une vie de qualité pour les
personnes atteintes de maladie d'Alzheimer ou apparentée, en termes de bien-étre et d'état de
santé, jusgu’en fin de vie.

10.5 Préparation a I’entrée en institution

Ssusy éluctable avec la progression de la maladie.
ssemenf?]un processus élaboré au fil de
maladte dans le cadre du pro;et de soins. Il convient :

o d’évoquer sez 16t cette questlon avec le patient, tant qu'il peut lucidement faire des chaix ;

o d_e_toujours rechercher 'avis du malade, respecter son choix, sauf s'il semble derarsonnable

= de définir clairement les objectifs de Pinstitutionnalisation ;

o de grendre toute décision dans un travail en tnangu!atlon (malade, famiile, soignants) dans le
s roles de chacun des intervenants autour de la personne ;

er I a{fdant pour qu'il ne s’enferme pas d?ns“des pmmesses impossibles de maintien

a fout | prix;

respect d
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La mesure 16 du plan Alzheimer 2008-2012 prévoit la mise en place d'un dispositif spécifique qui
vise a developper, dans les EHPAD et les unités de soins de longue durée (USLD), un
accompagnement adapté des malades d’Alzheimer présentant des troubles du comportement

modérés ou séveres. Ce dispositif recouvre la création de péles d'activités et de soins adaptés
(PASA) et d'unités d'hébergement renforcées (UHR).
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