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Avant-propos


En 2008, le Président de la République, Nicolas Sarkozy, a lancé un plan « Alzheimer et maladies apparentées 2008-2012 ». Depuis 2002, il s’agit du 3e plan élaboré au sujet de la maladie d’Alzheimer. Ce plan insiste sur la nécessité d’organiser et de fédérer une prise en charge globale autour et pour le bénéfice de la personne malade et de ses aidants. 


La maladie d’Alzheimer est en effet devenue en quelques années un problème médical, social et humain d’une ampleur tragique. Elle est fréquente, grave et coûteuse. Il y aurait de 700 000 à 800 000 personnes souffrant en France de cette maladie. L’atteinte progressive des fonctions intellectuelles et comportementales aboutit à un état de dépendance sévère chez des patients vulnérables. Les familles subissent de plein fouet les conséquences de la perte d’autonomie et de la fragilité des patients. La maladie d’Alzheimer est responsable de coûts élevés aussi bien pour la société que pour les familles : les dépenses annuelles liées aux démences représentent près de 9,9 milliards d’euros dont 45 % à la charge des familles (rapport de l’OPEPS, 2005).


De nombreuses idées reçues persistent encore dont la confusion avec la « sénilité ». En fait, la maladie d’Alzheimer est une réelle maladie, bien différente du vieillissement naturel des fonctions intellectuelles. Si ce dernier est certes gênant, il n’entraîne pas de handicap majeur. À l’inverse, la maladie d’Alzheimer résulte de lésions cérébrales spécifiques envahissant progressivement le cerveau ; elle est initialement caractérisée par des troubles de mémoire sans commune mesure avec les oublis banals liés à l’âge.


D’autres maladies neurologiques affectent les fonctions cognitives et comportementales. Pas toujours connues mais néanmoins fréquentes (sans doute de 200 000 à 300 000 cas en France), elles entraînent plus ou moins rapidement une perte d’autonomie dans des conditions parfois différentes de celles de la maladie d’Alzheimer. Il est important de bien les différencier, car les conseils et les attitudes thérapeutiques ne sont pas les mêmes. Les plus fréquentes sont les démences fronto-temporales et la démence à corps de Lewy.


La fréquence de la maladie d’Alzheimer et des maladies apparentées a sensibilisé le corps médical et les pouvoirs publics, accompagnés dans cette démarche par l’Association France Alzheimer et Maladies Apparentées. Les avancées ont été indéniables ces dernières années : le diagnostic est plus précoce, les aides sociales se développent pour soulager les familles et faciliter le maintien à domicile (l’APA en est une démonstration flagrante), quelques traitements permettent non pas de guérir les patients mais de leur apporter un répit significatif et une évolution plus confortable. D’autres espoirs sont peut-être proches : un diagnostic encore plus précoce et des traitements qui agiront sur les mécanismes intimes de la maladie. En attendant, patients et familles ont besoin d’être soutenus par la société, qui a un devoir de mémoire envers ses aînés qui l’ont construite.


Ce livre explique et conseille. Il est le fruit de vingt-cinq années passées à rencontrer des patients et des familles. Je leur suis reconnaissant de ce qu’ils m’ont apporté. Puisse ce livre les aider… un peu.


Bernard Croisile
Neurologue des Hôpitaux
Docteur en Neuropsychologie
Responsable du Centre Mémoire de Ressources 
et de Recherche des Hospices Civils de Lyon
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Les neurones et la transmission des informations 


Le système nerveux est constitué de dizaines de milliards de cellules assurant des fonctions différentes. Certaines de ces cellules, appelées neurones, analysent les informations reçues, les transmettent à d’autres neurones, les conservent en mémoire, et organisent des réponses adaptées à la situation ou au désir de l’individu. Les neurones sensoriels transmettent au cerveau les informations sensorielles du toucher, de la vue, de l’audition, du goût et de l’odorat. Les neurones moteurs transmettent aux muscles les commandes issues du cerveau. Au sein du cerveau, de nombreux systèmes intègrent les informations sensorielles et décident de la motricité. Il existe également des réseaux de neurones impliqués dans des fonctions très élaborées : mémoire, langage, concentration, organisation des gestes complexes (dessiner, faire un nœud de cravate), reconnaissances sophistiquées (visages, sons…), raisonnement, résolution de problème, humeur, comportement… Ces réseaux correspondent aux fonctions cognitives et comportementales, qui sont spécifiquement touchées dans la maladie d’Alzheimer alors que celle-ci épargne les neurones moteurs et sensoriels.


Chaque neurone est constitué d’un corps cellulaire et de prolongements appelés dendrites, ou axones. L’axone est un prolongement unique issu du corps cellulaire et connecté avec les dendrites d’autres neurones. La connexion entre les prolongements se fait au niveau d’un petit renflement appelé synapse. Les neurones sont ainsi unis entre eux par des milliers de connexions synaptiques. Les zones du cerveau où se trouvent concentrés les corps cellulaires constituent la substance grise, et celles où cheminent les axones sont la substance blanche.


Les neurones génèrent, reçoivent et transmettent un signal électrique qu’on appelle l’influx nerveux. Au niveau des synapses, la transmission de l’information d’un neurone à un autre se fait au moyen de la libération d’une molécule chimique appelée neurotransmetteur. Plus d’une centaine de neurotransmetteurs ont été identifiés au niveau du cerveau. Concernant les systèmes de mémoire, les neurotransmetteurs les plus impliqués sont le glutamate, le GABA et surtout l’acétylcholine, qui fait spécifiquement défaut dans la maladie d’Alzheimer.


L’organisation du cerveau : sensations et actions


Les hémisphères


Le cerveau est divisé en deux hémisphères cérébraux droit et gauche. Chaque hémisphère reçoit les sensations tactiles et contrôle les mouvements de la moitié opposée du corps. Chacun joue également un rôle dans certains comportements très spécialisés : l’hémisphère gauche est par exemple prépondérant pour le langage alors que l’hémisphère droit intervient davantage dans l’analyse de l’espace. Le cortex cérébral correspond à une mince couche de substance grise à la surface du cerveau. Dans la profondeur des hémisphères se trouvent aussi des regroupements de corps cellulaires de neurones appelés noyaux gris. La substance grise est le lieu de gestion des processus élémentaires sensoriels (voir, entendre, ressentir le tact, goûter, sentir les odeurs) et moteurs (bouger) ainsi que des processus intellectuels plus élaborés appelés fonctions cognitives (reconnaître, mémoriser, raisonner, créer, parler…).


Les lobes cérébraux


La surface de chaque hémisphère cérébral est bosselée par de nombreuses circonvolutions séparées par des sillons (Figure 1). Les circonvolutions sont regroupées en cinq régions principales, ou lobes : occipital, pariétal, temporal, frontal et l’insula. Les lobes occipitaux, pariétaux et temporaux constituent la partie postérieure des hémisphères cérébraux. Chacun de ces trois lobes est spécialisé dans une ou plusieurs fonctions sensorielles : la vision pour le lobe occipital, les perceptions tactiles pour le lobe pariétal, enfin, l’audition, la gustation et l’olfaction pour le lobe temporal. Le lobe temporal gauche joue un rôle majeur dans le langage. Le lobe pariétal gauche joue un rôle important dans l’écriture et l’organisation des gestes. Le lobe pariétal droit est important pour la gestion de l’espace.


Bien sûr, des liens entre ces différents lobes permettent d’échanger, de comparer et de modifier leurs informations respectives. À la partie antérieure des hémisphères cérébraux, le lobe frontal, qui constitue 40 % du cerveau total, se consacre à toutes les formes d’action. Ces régions frontales sont en effet des aires spécialement dédiées aux comportements élaborés : elles gèrent la personnalité, le caractère, la créativité et les opérations cognitives sophistiquées telles que la planification, la stratégie, l’organisation, l’anticipation. Au niveau de chaque lobe temporal se trouve une région appelée hippocampe qui correspond à l’entrée du circuit de mémorisation des informations nouvelles. Lors de la progression de la maladie d’Alzheimer, les hippocampes sont touchés en premier. Par la suite, la maladie envahit les autres régions cognitives et comportementales du cerveau.
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Figure 1. Organisation du cerveau.
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Qu’est-ce qu’une démence ?


L’expression « démence » comporte malheureusement une connotation de « folie », mais c’est le terme médical employé pour désigner chez un sujet adulte un ensemble de maladies neurologiques dont les lésions altèrent graduellement les différentes régions cérébrales impliquées dans le comportement, la personnalité et les fonctions cognitives (mémoire, langage, attention, raisonnement…). Même si elles sont plus fréquentes avec l’âge, les démences ne sont pas une fatalité du vieillissement, ce sont d’authentiques maladies secondaires à des lésions cérébrales. Ces altérations retentissent progressivement sur la vie professionnelle, sociale et familiale du patient. Le terme « démence » est ambigu puisqu’il qualifie à la fois l’étape clinique de la perte d’autonomie et le groupe des maladies neurologiques qui comporte cette perte d’autonomie à leur stade final (Figure 2). Une démence est ainsi caractérisée par l’altération de plusieurs fonctions cognitives ou comportementales, évoluant progressivement depuis au moins 6 mois : mémoire, langage, attention, calcul, gestes, reconnaissances, jugement, raisonnement, pensée abstraite, idéation, humeur, personnalité.


Ces déficits ne sont liés ni à une confusion, ni à une affection psychiatrique. L’impact des altérations intellectuelles et comportementales est suffisant pour restreindre l’activité du patient par rapport à son activité antérieure et handicaper significativement ses activités de la vie quotidienne. Cette réduction d’autonomie aboutit progressivement à un état de dépendance total et irréversible vis-à-vis de l’entourage.
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Figure 2. Une démence résulte de la réduction puis de la perte d’autonomie d’un patient à la suite de l’altération progressive de ses fonctions cognitives et de l’installation de troubles comportementaux.


Des syndromes démentiels Selon la nature et la topographie des lésions cérébrales, il existe de multiples causes de démences. Il n’y a donc pas « une » démence mais « des » syndromes démentiels. On définit deux grands types de démences, les démences dégénératives et les démences non dégénératives. Les démences dégénératives sont les plus fréquentes (90 % de l’ensemble des démences), elles résultent d’une perte progressive et irréversible des neurones à la suite de leur dégénérescence. La plus connue des démences dégénératives est la maladie d’Alzheimer. Les démences non dégénératives sont plus rares, elles sont dues à des processus vasculaires, infectieux, inflammatoires, éthyliques, carentiels…


Si l’accent est souvent mis sur les troubles de mémoire de la maladie d’Alzheimer, il faut savoir que la mémoire est parfois relativement conservée dans d’autres démences.


Les démences représentent un défi démographique, médical et social. Elles constituent la première cause de dépendance lourde des personnes âgées : c’est le principal motif d’entrée en EHPAD (Établissement d’Hébergement pour Personnes Âgées Dépendantes), 75 % des personnes vivant en EHPAD sont démentes, enfin, 72 % des sujets éligibles pour une Allocation Personnalisée d’Autonomie (APA) le sont au titre d’une démence.


Définir la maladie d’Alzheimer


La maladie d’Alzheimer est la plus fréquente des démences. C’est une maladie dégénérative du cerveau dans laquelle l’altération et la disparition des neurones concernent progressivement l’ensemble des régions cérébrales impliquées dans les fonctions intellectuelles et comportementales. Les premières régions touchées sont celles qui permettent la mémorisation des informations nouvelles, ce qui explique que la maladie débute par des plaintes et des troubles de mémoire. L’extension des lésions cérébrales fait apparaître d’autres troubles qui entravent progressivement l’autonomie du patient.


Démence sénile et démence présénile La maladie d’Alzheimer n’a rien à voir avec la sénilité, c’est une vraie maladie. Le terme de démence sénile est encore malencontreusement employé dans la terminologie médicale, administrative ou juridique, alors que les scientifiques l’ont abandonné il y a près de 25 ans! 


Pendant longtemps, on qualifia la maladie d’Alzheimer de « démence présénile » en la limitant aux patients de moins de 65 ans, le terme de « démence sénile » étant réservé aux démences survenant après 65 ans. Dans les années 1980, on constata toutefois que les patients atteints de « maladie d’Alzheimer sénile » présentaient les mêmes symptômes et les mêmes lésions cérébrales que ceux qualifiés de « démence présénile ». Il devenait inutile de séparer ces deux affections, qui ont donc été réunies sous le terme unique de maladie d’Alzheimer.


Une vraie maladie Cette décision logique d’utiliser le même nom de maladie d’Alzheimer quel que soit l’âge du patient a eu pour conséquence immédiate d’augmenter le nombre de cas, puisque les démences séniles d’après 65 ans sont 10 fois plus nombreuses que la maladie d’Alzheimer d’avant 65 ans. 
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