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À celles et ceux qui m’ont beaucoup appris :
les personnes malades et leur famille,
les soignants et mes collègues.







            Introduction

            
                La maladie d’Alzheimer et les maladies apparentées, ce sont 165 000 nouveaux cas par an et une prévision de plus de 1 million de cas en 2020. Dans la population française, sont touchés un peu moins de 5 % des personnes de plus de 65 ans, 20 à 30 % des plus de 80 ans et environ 50 % des plus de 90 ans. Depuis 1990, on constate une progression constante – que l’on peut mettre en lien avec l’allongement de la durée de vie (15 000 centenaires en 2010 contre une centaine au début du XXe siècle et une prévision de près de 200 000 en 2060)… Le mot Alzheimer en est devenu une figure de langage. À propos de fatigue cérébrale ou de troubles de la mémoire, on entend dire : « Ça y est, c’est mon [ton] Alzheimer qui commence. » Parade humoristique pour conjurer la crainte grandissante devant la perspective de vivre, certes de plus en plus vieux, mais peut-être malade et absent à soi-même. Risque aussi de banalisation ayant pour effet pervers une pathologisation du vieillissement.

                La maladie d’Alzheimer est aussi synonyme de grande souffrance des familles. Elles sont démunies psychologiquement pour comprendre et accepter leur parent malade et elles sont démunies matériellement pour le prendre en charge. Plus de 70 % d’entre elles s’occupent elles-mêmes de leur parent à domicile. Lorsque cela devient difficile, il peut être accueilli dans un service de gériatrie ou une unité spécialisée. Des plans gouvernementaux et régionaux ont pour objet d’améliorer progressivement l’environnement thérapeutique des malades et l’aide aux aidants, mais l’écart des résultats avec la réalité de ce que vivent sur le terrain les familles et tous les professionnels de santé concernés est encore grand. Avec les associations de familles (notamment France Alzheimer), tous sont donc attentifs à tout ce qui peut les aider à mieux comprendre la maladie et les malades.

                Les recherches laissent espérer une découverte de la cause et une amélioration de traitements qui permettrait de ralentir sensiblement l’évolution de la maladie et de préserver, pour le malade, une qualité de vie et de relations avec son entourage. D’autres recherches montrent aussi que l’accompagnement humain, bienveillant, attentif, voire psychothérapeutique des malades stimule leurs capacités restantes. Il leur permet de maintenir et de consolider leur identité, à travers le bien-être que leur entourage cherche à leur donner. S’il ne ralentit pas le processus de la maladie, il en limite les effets.

                Psychanalyste, je me suis intéressée aux neurosciences et à la neuropsychologie pour comprendre comment fonctionne un cerveau lésé et comment un sujet vit ce qui lui manque, comment les familles font face et comment les scientifiques et les soignants élaborent leur conception de la maladie, avec les modes de prise en charge qui en résultent. Cela m’a amenée à développer de nombreuses formations auprès de toutes les catégories de soignants, à intervenir dans des établissements pour contribuer à la mise en place de solutions, à animer des groupes d’information et de soutien aux familles et à mener des consultations psychothérapeutiques pour les conjoints. C’est l’expérience de terrain que j’ai pu acquérir auprès des malades et celle des soignants qui ont fourni les situations concrètes sur lesquelles s’appuie le propos de ce livre.

                Les personnes malades nous mettent au défi, bien involontairement, de les comprendre. Nous sommes des chasseurs subtils au travers des manières multiformes qu’elles ont de manifester leurs troubles et leurs manques. La complexité du fonctionnement cérébral a jusqu’ici conduit à deux approches qui, selon les chercheurs et les praticiens, sont présentées soit comme antinomiques, soit comme complémentaires : une approche neurobiologique qui privilégie, de façon plus ou moins exclusive, l’origine physiologique et lésionnelle des troubles cognitifs et des troubles psycho-comportementaux présentés par les malades et une approche psychanalytique qui soit soutient la permanence d’une vie psychique malgré les lésions cérébrales, soit privilégie la causalité psychique des déficits cognitifs occasionnés « presque secondairement » par des lésions cérébrales.

                Il existe une nécessaire exigence à avoir une approche pluridisciplinaire et, pour aller à la rencontre du sujet au-delà et malgré la démence, il convient d’entrer en complicité, en connivence avec lui.

                Chaque cas singulier fournit des éléments non seulement pragmatiquement utilisables dans une prise en charge individuelle, mais aussi scientifiquement valides pour développer un fondement théorique qui renouvelle l’approche globale que les praticiens ont des personnes touchées.

                L’accompagnement du malade passe par une compréhension du mécanisme de la détérioration neuronale qui aide malades, familles et soignants à mieux appréhender la maladie et permet aussi, en développant la connaissance que nous avons de notre propre fonctionnement cérébral, de nous instruire de nos facultés encore méconnues et de miser sur un possible potentiel préventif des pathologies de type Alzheimer.

            

        


            I

            COMPRENDRE LA MALADIE

            
                Les connexions entre neurones sont établies par le biais des axones et des dendrites, filaments le long desquels circulent des flux chimiques et électriques qui sont les vecteurs des informations nécessaires à la tâche que le sujet souhaite réaliser (agir, raisonner…). Le point de jonction entre deux neurones, sur leurs dendrites, est la synapse, où des substances neurotransmettrices, les neuromédiateurs, circulent des vésicules de l’un (neurone présynaptique) vers les récepteurs de l’autre (axone et neurone postsynaptiques).

                Le processus dégénératif qui détruit les neurones empêche la circulation des flux informatifs et provoque la mort des neurones connexes. Il touche successivement plusieurs neurones, puis des zones de plus en plus larges, et ce à plusieurs endroits du cerveau.

                C’est ce processus qui est à l’origine des pathologies dégénératives de type Alzheimer.

                Dès les années 1960, Rita Hayworth, actrice de la grande époque hollywoodienne, manifeste des troubles de comportement qui mettent prématurément fin à sa carrière cinématographique. La parution dans la presse, des années plus tard, de deux photos d’elle, l’une où elle est jeune et belle et l’autre où elle présente un visage marqué, avec un commentaire du style « Regardez ce que l’alcool et la drogue ont fait d’une des plus belles femmes du monde », décide sa fille, la princesse Yasmina Ali Khan, à dévoiler que l’actrice souffre de la maladie d’Alzheimer, tardivement diagnostiquée en 1981 – elle en décédera en 1987, à l’âge de 69 ans. Cette déclaration, destinée à défendre la mémoire de sa mère, contribue à faire sortir de l’ombre, parfois honteuse, et de l’ignorance où ils sont maintenus par les familles, les médecins, l’opinion publique, les malades qui souffrent de la même pathologie.

                À partir de cette époque, les associations Alzheimer s’organisent et les familles de malades se mobilisent pour faire avancer la recherche, améliorer la prise en charge des malades et la formation des soignants. France Alzheimer est ainsi créée en 1985. En 1994, Ronald Reagan, ancien président des États-Unis, annonce lui-même au peuple américain qu’il est atteint de cette maladie.

                Ainsi, en vingt ans, nous passons d’une conception dévalorisante des personnes atteintes d’Alzheimer et dont on ignorait souvent l’identité de sujet à la prise en considération des capacités existantes de malades qui peuvent parler eux-mêmes de leur maladie et de ce qu’ils endurent.

                Les formes polymorphes du grand vieillissement créent parfois un flou quant au diagnostic : Vieillissement cérébral ? Dépression ? Syndrome de glissement ? Lésions avérées ? Le flou persiste jusque dans les services de gériatrie lorsque les personnels ignorent qui, parmi les résidents dont ils s’occupent quotidiennement, est Alzheimer ou pas.
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                Alzheimer,
du vieillissement cérébral à la maladie

                
                    Alzheimer est le nom d’un naturo-pathologiste allemand qui, à partir de 1901, suivit, à l’hôpital de Francfort, une patiente de 51 ans, Auguste D., très perturbée et dont l’état s’aggravait progressivement. Après son décès en 1906, l’étude au microscope du cerveau de cette patiente confirma les observations antérieures qu’il avait faites : le cerveau présentait des lésions dégénératives qui pouvaient expliquer ses troubles du comportement et du langage.

                    
                        Découverte et redécouverte

                        Né en 1864, de formation psychiatre et neurologue, Aloïs Alzheimer combinait des activités de chercheur et de clinicien. En 1888, il avait accédé au poste de médecin assistant de l’asile d’aliénés de Francfort et participait au développement de nouveaux concepts thérapeutiques, notamment les entretiens et thérapies par la parole dont il contribuait à propager la pratique en les publiant et en en commentant le contenu dans ses publications ou lors de communications. Il voulait « mettre le microscope au service de la psychiatrie », pour participer au grand débat de l’époque, toujours d’actualité, sur l’origine – organique ou pas – des pathologies mentales. En réalisant des examens neurologiques approfondis puis des autopsies de cerveaux, il cherchait à déterminer si la détérioration de cellules nerveuses de l’écorce cérébrale pouvait en être la cause. Il s’intéressait ainsi à tout ce qui provoquait des crises de démence : épilepsie, alcoolisme, idiotisme, guerre, démence précoce (dementia praecox) ou schizophrénie et états maniaco-dépressifs. Ses autopsies de patients ayant présenté de leur vivant des troubles du comportement lui permirent d’établir que seuls certains cerveaux présentaient des lésions cérébrales, ce qui l’amena à soutenir l’hypothèse de deux origines possibles des troubles psycho-comportementaux : soit neurologique, soit psychique, éventuellement mixte.

                        Concernant les causes neurologiques, il constata aussi que des lésions cérébrales étaient observables chez des sujets de tout âge, même s’il y avait une prévalence des sujets âgés. Il en conclut que la démence dite sénile n’existait pas et que la démence n’était pas une maladie de l’âge même si l’âge était un facteur de risque.

                        En 1906, il communiqua sur le cas d’Auguste D. Avec ses collaborateurs, il avait noté des formations métaboliques, des altérations et une atrophie marquée de l’écorce cérébrale comparables, malgré l’âge de la patiente, à celles mises en évidence dans la dementia senilis. Sa présentation fut publiée dans la Revue de psychiatrie et de médecine psychique légale en 1907.

                        C’est ainsi qu’en 1909 apparut, dans la huitième édition du Traité de psychiatrie d’Emil Kraepelin, l’expression « maladie d’Alzheimer ». En 1925, Ernst Grünthal l’attribua aux troubles de patients jeunes chez qui la différence avec les cas de « démence sénile » est infime. Dans les années 1960, plusieurs communications sur le sujet furent déterminantes dans la compréhension et l’interprétation des symptômes, notamment l’article d’E. Albert, « Démence sénile et maladie d’Alzheimer, expressions du même processus pathologique1 » ou les travaux de Meyer et Lauter qui conclurent : « La démence sénile et la maladie d’Alzheimer ne constituent qu’une seule maladie et ne se distinguent que par l’âge auquel elle se manifeste. Nous proposons donc de la dénommer “démence d’Alzheimer”2. »

                        Pendant tout le XXe siècle, on a continué à dénommer « démence sénile » l’état de détérioration cérébrale de personnes âgées, réservant l’appellation « Alzheimer » à des sujets jeunes. Dans les années 1980, la convergence de plusieurs facteurs a concouru à reconnaître la maladie d’Alzheimer : la médiatisation autour de personnes célèbres atteintes par la maladie, les progrès de l’imagerie médicale qui permettent de mieux comprendre le fonctionnement du cerveau, et le vieillissement de la population, qui entraîne l’accroissement du nombre de personnes concernées, conduisant à faire de cette maladie une cause de santé publique.

                    

                    
                        Alzheimer et démence

                        Au mot « démence » restent encore souvent associées les notions de « folie » ou de « sénilité ». Traditionnellement employé dans le vocabulaire médical, le mot a une connotation passéiste, associée aux images dévalorisantes d’un corps privé d’esprit (étymologiquement, de-mentis) ou d’un vieillard privé de ses fonctions intellectuelles. Toutes les deux aggravent la souffrance des personnes malades et celle de leurs proches, entraînant la confusion entre maladie d’Alzheimer et folie ou entre sénescence et sénilité, comme Odile Letortu3 le soulignait en 2000 : « De nombreuses maladies du grand âge ont une sémiologie larvée, atypique voire trompeuse. Dans l’usage courant, le terme “sénile” qualifie abusivement un vieillard qui n’a plus ses moyens intellectuels. Quant au concept de démence, inextricable entremêlement organo-psychique, le lien sémantique démence-folie pèse fort lourd sur les épaules d’une personne âgée. » Elle plaidait donc pour l’abandon des mots « démence » et « sénile ».

                        Des familles et des malades se sont mobilisés pour faire prendre conscience de l’« impact des mots » et même pour faire retirer l’Alzheimer de la famille des démences.

                        Toutefois, dans le langage médical, le mot « démence » désigne, de façon plus pragmatique, une altération des capacités cognitives conduisant progressivement à une dépendance plus ou moins grande. Il souligne donc une perte de capacités qui, par le passé, ont été bonnes et normales.

                        Déjà le psychiatre Esquirol (1772-1840) distinguait bien deux pathologies, les déments et les « pauvres d’esprit » dès la naissance : « L’homme en démence est un riche devenu pauvre alors que l’idiot a toujours été dans l’infortune et la misère. » C’est une réalité qu’il convient de ne pas oublier dans la prise en charge des personnes reconnues comme démentes : elles ont eu, avant la maladie, une vie en toute autonomie et responsabilité qui constitue le « noyau dur » de leur être.

                    

                    
                        Alzheimer et maladies mentales

                        Il arrive encore fréquemment que des familles dans le déni du diagnostic se scandalisent d’une interprétation pathogène du comportement de leur parent : « Mais enfin, mon père n’est pas fou ! »

                        Les maladies mentales touchent l’appareil psychique et, même si les courants les plus « neuro-cognitivistes » de la psychiatrie cherchent à souligner un caractère plus organique de certaines pathologies mentales comme l’autisme et la schizophrénie, l’état des recherches aujourd’hui établit que le cerveau d’un malade mental ne présente pas, au contraire de celui d’un malade Alzheimer, de lésions organiques qui expliqueraient sa pathologie.

                        Peut-on, en revanche, identifier des troubles psychologiques à l’origine de la maladie d’Alzheimer ? Certains courants psychiatriques contemporains ont fait un rapprochement psychosociologique entre la maladie d’Alzheimer et la fuite, dans notre société, devant l’insupportable perspective du grand vieillissement et de la mort4. D’autres mettent en cause des antécédents psychiatriques comme la dépression « qui ferait le lit de la démence » ou une psychose tardive ou antérieure non avérée qui expliquerait la nature des troubles psycho-comportementaux, sans qu’on puisse déterminer si les lésions en sont la cause ou la conséquence.

                        Quoi qu’il en soit, l’expérience de la psychiatrie et de la psychanalyse montre que le suivi d’un malade mental de type psychotique est notablement différent du suivi d’un malade Alzheimer. Ainsi, « on va dans le sens » de ce que veut un malade Alzheimer, mais « on ne rentre pas dans le délire » d’un malade mental. En outre, on ne saurait contester la persistance d’un appareil psychique chez les malades dits Alzheimer que seules certaines approches psychothérapeutiques savent prendre en charge.

                        Au-delà des positions partisanes, théoriques ou institutionnelles, il importe donc de renouveler une réflexion transdisciplinaire.

                    

                    
                        Alzheimer et sénescence

                        L’expression « démence sénile » fait état d’un lien entre démence et sénilité. Elle a longtemps servi à désigner des personnes âgées dont le vieillissement était visiblement pathogène. Les « vieux, retombés en enfance, gagas » illustrent une conception abusivement régressive du vieillissement. Si l’âge est un facteur de risque, il ne fait pas pour autant de la maladie d’Alzheimer une maladie du vieillissement puisque des sujets jeunes sont hélas atteints (certes dans une faible proportion) alors que des personnes très âgées restent en pleine possession de toutes leurs capacités cérébrales (certes un peu plus lentes).

                        On a longtemps, on l’a vu, cru bon de distinguer maladie d’Alzheimer et démence sénile (ou vieillissement pathologique par opposition à vieillissement normal), réservant la maladie aux sujets jeunes et la démence aux sujets plus âgés. Aujourd’hui, le très grand vieillissement conduit à un vieillissement cérébral dont les manifestations histologiques ne sont pas toujours fondamentalement différentes de celles constatées dans les maladies de type Alzheimer. Toutefois on devrait pouvoir distinguer et reconnaître les caractéristiques de la sénescence, qui n’ont rien de pathologique :

                        – des personnes très âgées peuvent être ralenties dans leurs capacités sans lésions dégénératives ;

                        – d’autres présentent des troubles cognitifs mineurs, dus par exemple à un élargissement des sillons, à une atrophie cérébrale partielle bien localisée ou à un surplus de liquide rachidien et qui ne conduiront pas de façon irréversible à une dégradation aggravée des fonctions cognitives ;

                        – certaines, enfin, ont des troubles qui relèvent peut-être davantage d’un syndrome dépressif, rarement identifié chez les personnes âgées et souvent soigné par des prescriptions médicamenteuses qui, en anesthésiant la douleur psychique, brouillent la clairvoyance du raisonnement.

                        Ainsi, la sénescence est la reconnaissance d’un vieillissement normal accompagné d’une baisse et d’un ralentissement d’activités et de la performance intellectuelle. Le mot de sénilité est abusivement employé pour qualifier les effets du grand âge lorsque la personne témoigne de troubles de la mémoire et de la concentration, alors que, si nous nous adaptons à son rythme, elle ne montre pas d’incohérence dans ses propos, dans son raisonnement et dans son comportement.

                        Cette assimilation illustre surtout la représentation socioculturelle des personnes vieillissantes dans notre société et de leur fonction sociale à partir du moment où elles sont moins performantes, où elles ne sont plus productives économiquement ou encore quand elles pèsent un peu lourd, psychiquement et financièrement, sur les épaules des plus jeunes. Leur dépendance physique, psychologique et neurologique évoque alors une image de régression qui les fait ramener au statut infantile d’enfant dépendant.

                        Le diagnostic est donc un impératif éthique. Plus que toute autre pathologie peut-être, la maladie d’Alzheimer met en relief toute l’importance de la représentation que nous nous faisons des troubles du comportement et de leurs causes dans la compréhension du malade et dans les choix thérapeutiques que nous mettons en œuvre.
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                Le diagnostic

                
                    La maladie d’Alzheimer constituant environ 70 % des démences, on désigne habituellement les autres pathologies par « démences de type Alzheimer » ou « maladies apparentées ». Ce sont des pathologies neurologiques qui relèvent d’un syndrome démentiel dont le caractère organique est soit dégénératif, soit vasculaire, ou encore mixte. Au syndrome démentiel, au sens médical du terme, manifestant une perte des capacités cérébrales, correspondent une dégradation de la cognition et une diminution des capacités neuronales que l’on peut désigner sous le terme de cognolyse.

                    Aloïs Alzheimer n’avait pu confirmer l’origine organique des troubles de sa patiente qu’après sa mort. Une autopsie de son cerveau avait permis de constater des lésions cérébrales dégénératives. Aujourd’hui, la confirmation du diagnostic Alzheimer continue à être d’un point de vue scientifique post mortem, mais les nouvelles technologies médicales permettent antérieurement une validation formelle de traces lésionnelles. Le scanner, s’il ne peut identifier des lésions en début de maladie, permet de contribuer au diagnostic différentiel en repérant d’autres anomalies pathologiques dont certaines sont partiellement ou totalement curables. Les images à résonance magnétique et les études en tomographie par émission de positons permettent d’observer le fonctionnement du cerveau en activité et de détecter des lésions à l’origine des troubles psycho-comportementaux des personnes malades.

                    Mais, sur le plan clinique, il reste difficile pour les non-spécialistes de différencier les maladies dégénératives ou mixtes en dehors des quelques grandes catégories les plus fréquentes comme la maladie d’Alzheimer, la démence fronto-temporale, la maladie à corps de Lewy diffus. Les traitements sont spécifiques à chaque pathologie et il importe donc de savoir ce qui les distingue. Quant aux soins de mobilisation cognitive et d’accompagnement, pour être adaptés à chaque malade, ils doivent tenir compte à la fois des capacités restantes et donc des zones du cerveau touchées, quelle que soit, pourrait-on dire, la maladie primitive d’origine, et surtout tenir compte de la personnalité et de l’histoire de vie de la personne. Elles sont déterminantes dans la manière dont le sujet malade va se mobiliser cérébralement et donc d’abord psychiquement et émotionnellement.

                    
                        Le syndrome démentiel

                        La démence est définie comme « une altération progressive de la mémoire et de l’idéation suffisamment marquée pour handicaper les activités de la vie de tous les jours et apparue depuis au moins six mois ; elle s’accompagne d’un trouble d’au moins une des fonctions cognitives suivantes : langage, calcul, jugement, pensée abstraite, praxie, gnosie ou d’une modification de la personnalité1. » Ces différents symptômes correspondent aux critères de diagnostic établis par l’American Psychiatric Association dans le DSM-IV et depuis peu le DSM-52. Leur gravité donc est confirmée lorsque les troubles augmentent avec le temps et qu’ils perturbent de façon notoire la vie quotidienne et sociale de la personne.

                        Parce que les critères cliniques sont assez larges, la démarche du diagnostic est extrêmement précise, progressive et différentielle. Nous pourrions ajouter qu’elle est extrêmement délicate car, sans pouvoir entrer dans le débat que génère la publication du nouveau DSM3, le propos de ce livre est de mettre en avant la nécessaire prise en compte de la clinique qui suppose de considérer que c’est une causalité psychique complexe qui est à l’origine des manifestations du sujet, manifestations d’une intériorité et non d’une pathologie en soi réduite à un comportement stigmatisé.

                        Le diagnostic différentiel implique de vérifier que tous les symptômes observés et évalués ne sont pas dus à une autre pathologie. Des examens biologiques complémentaires permettent ainsi de s’assurer qu’il n’y a pas d’autres causes explicatives.

                        En effet, un syndrome démentiel peut être causé par de nombreuses pathologies. Il convient donc a priori d’écarter les démences dites secondaires ou symptomatiques, dont certaines peuvent être curables, améliorables ou encore stabilisables, et dont les origines possibles sont multiples : traumatique, neurochirurgicale (tumeur, hydrocéphalie), toxique (alcool, médicaments…), infectieuse (syphilis, sida, encéphalite herpétique, méningite chronique), carentielle (vitamine B12, acide folique, vitamine B1), métabolique (déshydratation, dénutrition, hypertriglycéridémie massive…), endocrinienne (hypoparathyroïdie, hyperglycémie, dysfonction surrénalienne…), respiratoire (apnées à répétition pendant le sommeil), etc.

                        Parmi les démences primaires, il convient ensuite de distinguer celles qui sont d’origine vasculaire (conséquences par exemple d’un AVC – accident vasculaire cérébral), dans lesquelles on observe aussi des troubles neurologiques tels que des troubles de la marche (marche à petits pas en traînant des pieds) et des réflexes sensibles ostéo-tendineux et plantaires, et les maladies dégénératives de type Alzheimer.

                    

                    
                        Les démences d’origine dégénérative

                        Dans les maladies dégénératives de type Alzheimer, ce sont deux protéines (la protéine amyloïde et la protéine tau) qui, en s’agrégeant, détruisent les neurones. Des recherches récentes ont établi que l’analyse du liquide céphalorachidien permettait d’identifier une concentration excessive de ces protéines. Elles provoquent deux types de lésions :

                        – une dégénérescence neurofibrillaire intracellulaire (agrégats de protéine tau créant des écheveaux de filaments qui envahissent la cellule) ;

                        – des plaques amyloïdes (dépôts de protéine béta-amyloïde en fibres) situées dans les espaces vides entre les neurones et qui provoquent un enchevêtrement des cellules neuronales.

                        Ces lésions entraînent un déficit des neurotransmetteurs avec une interruption du flux axonal. Le déficit du système cholinergique, par la baisse d’activité de l’enzyme de synthèse de l’acétylcholine dans les zones du cerveau les plus atteintes, est le plus évident. Le nombre de neurones cholinergiques, comme ceux du noyau de Meynert, est réduit de 30 à 40 %. Il existe aussi un déficit en sérotonine dans le cortex.

                        Parmi les démences dégénératives, on distingue principalement la maladie d’Alzheimer, la dégénérescence fronto-temporale et la maladie à corps de Lewy4.

                        Si chaque malade d’Alzheimer a une manière particulière d’entrer dans la maladie parce que, en début de maladie, les lésions ne se situent pas, pour chacun, aux mêmes endroits, on peut toutefois repérer une homogénéité qui permet de généraliser de la façon suivante : les lésions apparaissent tout d’abord au niveau du cortex enthorinal (face interne en une seule couche), puis de l’hippocampe, siège de la mémoire et, plus tard, s’étendent vers les lobes des hémisphères cérébraux, siège des fonctions cognitives appelées encore fonctions intellectuelles ou fonctions supérieures impliquant le langage, les gestes, la reconnaissance, le raisonnement (aires associatives pariéto-temporales, cortex préfrontal, noyaux sous-corticaux cholinergiques, thalamus) – à ce stade, on parle de lésions néocorticales car elles se sont étendues au cortex cérébral.

                        Dans la démence fronto-temporale5, les premières lésions apparaissent sur le lobe frontal, siège des fonctions exécutives et des conventions sociales. Les personnes malades sont plus majoritairement des hommes et ont autour de 50 ans. Outre un déficit des fonctions exécutives (programmation et réalisation de projets), elles manifestent une perte de la notion de l’altérité dont les conséquences sont des désinhibitions langagières et comportementales, des négligences physiques de l’apparence, une irritabilité, une impulsivité, une perte d’affectivité, une indifférence aux autres, un comportement asocial.

                        Dans la maladie à corps de Lewy, on constate une fluctuation de l’état cognitif et des capacités attentionnelles, des hallucinations visuelles, un syndrome extrapyramidal (tremblements), des troubles de l’équilibre entraînant des chutes et une vulnérabilité particulière aux neuroleptiques. Le malade garde longtemps une conscience aiguë de son état, provoquant une souffrance psychique intense.

                    

                    
                        L’établissement du diagnostic

                        Les signes cliniques de la maladie d’Alzheimer sont largement postérieurs à la naissance des lésions cérébrales. Les médecins parlent de maladie silencieuse qui a avancé à bas bruit.

                        Conformément à la définition de la démence, outre les troubles de la mémoire, le malade doit présenter un ou plusieurs déficits dans l’une de ces quatre fonctions cognitives : le langage (phasie/aphasie), la reconnaissance par l’un des cinq sens – visuel, auditif, toucher, gustatif, olfactif (gnosie/agnosie) –, la motricité et l’enchaînement des gestes (praxies/apraxies), les fonctions exécutives, qui permettent de faire des projets (planification, organisation, réalisation). Pour être pathologiques, ces troubles doivent avoir une répercussion sur la vie sociale, sur la vie quotidienne. Ainsi, oublier ce que l’on est venu chercher dans une pièce, avoir rangé un objet dans un lieu inhabituel, ne plus se rappeler un mot, etc., sont des petites anomalies souvent ponctuelles ou passagères, plutôt dues à un trouble de l’attention, à la fatigue ou à un vieillissement normal. En revanche, on pourra être alerté par une personne qui achète et stocke dix fois plus de produits que nécessaire, qui est désorientée dans le temps ou l’espace, qui laisse sa voiture sur le parking du supermarché et fait trois kilomètres à pied sans pouvoir retrouver sa maison, etc.

                        On peut être inquiété pour soi-même ou pour un proche, mais les médecins constatent souvent que les personnes qui viennent pour elles-mêmes sont rarement confirmées dans leur appréhension. En début de maladie, la personne concernée, même si elle a une certaine conscience intuitive de ses troubles, a développé des systèmes de compensation, ou encore elle s’est doucement laissé déprimer par l’impression diffuse que quelque chose n’allait pas ou qu’elle n’est plus comme avant sans pour autant prendre l’initiative de consulter.

                        Le constat des troubles décrits ne suffit cependant pas pour établir qu’une personne est malade Alzheimer, encore faut-il qu’ils s’aggravent avec le temps. C’est pourquoi dans une consultation qui se conclurait par une probabilité de diagnostic, le mot de la fin n’est jamais définitif mais du style « Revenez dans six mois ». C’est la progression qui confirmera ou infirmera le diagnostic.

                    

                    
                        Le rôle des tests neuropsychologiques

                        L’évaluation des fonctions cognitives va apporter les critères cliniques.

                        Pour appréhender la diminution progressive des capacités cognitives et la persistance des capacités restantes, on a recours à des tests neuropsychologiques. On pourrait discuter de la pertinence réelle et des risques de cet arsenal évaluatif6 qui est préconisé et auquel ont recours ou se soumettent les professionnels7. Toutefois, utilisés avec discernement et sans croyance aveugle, ce sont des outils qui contribuent à objectiver les déficits cognitifs sans pour autant instrumentaliser le sujet.

                        Par une succession de petits exercices spécialisés, de questions très ciblées, sont mesurées les performances dont est capable la personne. Elles correspondent à ce que le vocabulaire scientifique a nommé, de façon plutôt péjorative, les « capacités résiduelles ». Nous pouvons tout aussi bien parler de capacités restantes ou préservées.

                        Les questions consistent par exemple à se rappeler une courte histoire ou trois mots énoncés quelques minutes plus tôt, à faire des opérations simples de calcul, à regrouper des mots par catégories, à situer les chiffres sur une horloge… Le test le plus simple et le plus court s’appelle le « mini-mental score » ou MMS (de Folstein). Il comporte trente questions cotées d’un point lorsque la réponse est juste, qui permettent de dépister si la maladie en est à un stade débutant (27 à 20), plus avancé (entre 20 et 10) ou à un stade sévère (moins de 10). C’est sur cette base que l’on considère si les traitements médicamenteux peuvent avoir des effets, sinon de ralentissement du processus de la maladie, du moins momentanément compensateurs.

                        Les évaluations neuropsychologiques sont faites de plus en plus rigoureusement et, dans les établissements, les résultats des tests qui ont servi à poser le diagnostic sont consignés dans le dossier médical. Les soignants s’occupant des personnes malades n’ont pas toujours l’information, soit qu’elle n’ait pas été donnée, soit qu’elle n’ait pas été cherchée. Dans ces cas, on identifie les malades par le biais de la prescription (Aricept, Exelon ou Ebixa). Il est pourtant très important pour les soignants et pour les aidants familiaux de connaître la nature et le degré de la pathologie invalidante qu’ont les résidents. C’est essentiel dès que l’on veut communiquer et faire des activités avec ces personnes, pour orienter les stimulations bénéfiques en fonction des déficits et des capacités restantes. Sans cette information, et parce que les lésions cérébrales ne sont pas visibles extérieurement, nous risquons de surévaluer ou de surstimuler la personne malade. C’est un peu comme si l’on demandait à une personne amputée de ses deux jambes de courir un 100 mètres.

                        Puisque les tests sont les moyens actuels d’évaluer correctement capacités et déficits pour interpréter les signes cliniques en vue d’un diagnostic, il est impératif qu’ils soient maniés avec précaution, par des professionnels compétents, et en toute objectivité. À l’occasion de formations, des soignants ont fait l’expérience de faire passer le MMS à des personnes malades, à trois semaines d’écart et en adoptant des comportements différents : soit extrêmement neutre avec un visage impassible, sans aucun renforcement narcissique lorsque la personne émettait des doutes ou ne savait pas répondre, soit un comportement chaleureux et bienveillant mais sans excès et sans aide. Sur environ vingt patients à un stade avancé il y avait, en moyenne, une différence de quatre points sur leurs performances, le meilleur résultat étant obtenu avec un examinateur bienveillant. Nous avons donc établi quelques principes afin de réunir toutes les conditions favorables pour que la personne soit au maximum de sa performance, principes à retenir pour toute activité entreprise avec la personne malade :

                        – choisir une pièce fermée, et éviter toute interférence ;

                        – s’installer confortablement face à face ou côte à côte ;

                        – adopter un ton de voix et une attitude bienveillants ;

                        – vérifier l’attention de la personne lorsqu’on propose l’exercice et qu’on pose les questions ;

                        – s’en tenir aux strictes consignes rédigées sur les tests ;

                        – les énoncer lentement et clairement ;

                        – ne pas faire remarquer les erreurs ;

                        – aux doutes inquiets de la personne sur ses capacités, répondre positivement mais sans emphase ;

                        – cocher toutes les réponses, mais après avoir prévenu la personne auparavant, afin qu’elle ne constate pas la prise de note seulement aux moments où elle hésite le plus ;

                        – tenir compte de la langue maternelle, du contexte socioculturel, éducatif et scolaire dans l’interprétation des résultats.

                        Les résultats peuvent surprendre. On peut découvrir qu’une personne est beaucoup plus performante qu’on ne le supposait car la sollicitation dont elle a fait l’objet a levé une habituelle apathie (perte d’initiative) qui donnait l’impression que son cerveau ne fonctionnait plus vraiment. Au contraire, les résultats peuvent être bien en deçà de ce qu’on avait imaginé : la personne maniait peut-être avec dynamisme et de façon répétitive ses quelques capacités restantes avec des phrases stéréotypées de son lexique personnel (« On est bien ici… », « Comment allez-vous ?… », « Oui, d’accord, et puis après… »). Il vaut mieux dans ce cas ne pas se décourager car la qualité de vie que l’on peut aménager pour une personne à un stade sévère dépasse largement le résultat des tests : simplement, il signale une dégradation qui doit diminuer les attentes de l’aidant.

                    

                    
                        Le rôle de l’imagerie

                        Les progrès de l’imagerie médicale contribuent à affiner le diagnostic. Au début du siècle, Aloïs Alzheimer avait dû attendre le décès de sa patiente et l’autopsie de son cerveau pour vérifier ses hypothèses. Dans les années 1980, le scanner pouvait confirmer un diagnostic, mais seulement lorsque la maladie était déjà avancée car il fallait que les lésions soient importantes pour être visibles. Aujourd’hui, l’image par résonance magnétique (IRM fonctionnelle ou structurale), les nouveaux scanners et la tomographie par émission de positons (TEP) offrent la possibilité de diagnostics plus précis et plus précoces. Ils permettent de repérer une origine vasculaire ou dégénérative. Ils montrent aussi que des personnes présentent des lésions mais avec peu de déficits cognitifs ou peu de troubles psycho-comportementaux manifestes tandis que d’autres ont des troubles majorés avec des lésions moins importantes. D’où l’intérêt de se garder de conclusions pathologisantes avant une exploration plus précise.

                        Lorsqu’on utilise l’imagerie comme support de diagnostic, cela nécessite en premier lieu de bien connaître les modifications que l’âge provoque sur l’aspect extérieur du cerveau afin de ne pas en déduire hâtivement une atrophie cérébrale pathologique alors qu’il s’agit d’une évolution normale, non atrophiée ni atrophiante. Ainsi, sur la surface cérébrale, les ventricules occupent 2 % avant l’âge de 10 ans, 5 % vers 50 ans et 15 % après 80 ans et les sillons, presque invisibles chez l’enfant, mesurent moins de 3 millimètres chez l’adulte jusque vers 50 ans et plus de 3 millimètres au-delà. De même, la substance blanche change d’aspect (moins homogène), sans signification forcément pathologique.

                        L’absence d’anomalies nettement visibles à l’image peut signifier que les symptômes présentés par le sujet ne sont pas liés à une pathologie organique mais à un état dépressif. Lorsqu’une personne âgée n’est pas habituée à tenir compte de ses états d’âme, à se plaindre, à faire la démarche d’en parler à un médecin ou d’aller voir un psy, la dépression peut progressivement entraîner des troubles de la mémoire (oublier, répéter…) qui sont en fait le plus souvent des troubles de la concentration, tant le sujet dépense une folle énergie pour gérer ses conflits intrapsychiques. Il ne lui en reste pas assez pour soutenir son attention. Son esprit est entravé par des préoccupations existentielles et des angoisses plus ou moins profondes. La dépression, en particulier chez une personne âgée, peut aussi provoquer des troubles du langage (un mot pour un autre, une difficulté à s’exprimer…), une désorientation dans le temps voire dans l’espace.

                        Nous prenons lentement conscience aujourd’hui de la grande fragilisation psychique que peut provoquer le grand vieillissement. Les hypothèses peuvent en être psychosociologiques. L’acceptation de son sort, une forme de fatalité face à la vieillesse et à la mort, qui étaient peut-être autrefois liées à une plus grande religiosité, font place aujourd’hui à une envie toujours présente de profiter de la vie, une soif de tout ce que la société moderne met à la disposition de chacun (apprendre, découvrir, jouir de plaisirs autrefois inaccessibles). Le recul parallèle des limites de la vie et de celles du désir provoque une plus grande difficulté à accepter de quitter ce monde. D’autres facteurs existent bien sûr, propres à la vie de chacun, et il importe de travailler cliniquement sur les distinctions entre être triste, être déprimé, être mécontent de son sort et être dépressif. Dans tous les cas, il importe d’aider les personnes par un soutien psychothérapeutique et si besoin par un traitement complémentaire médicamenteux. La souffrance psychique est un des pires fléaux du grand vieillissement.

                        La maladie d’Alzheimer n’exclut pas, par ailleurs, la dépression : on observe couramment que les personnes atteintes traversent des épisodes dépressifs importants surtout en début de maladie (au moins 50 %), du fait probablement de la perception intuitive de leur état. Des médicaments bien choisis agissent sur ces états. Ils peuvent être d’une grande aide pour le malade (et son entourage). On constate aussi que les thérapeutiques non médicamenteuses sont d’une bonne efficacité (soins relationnels, activités…).

                        Lorsqu’une personne présente des troubles identifiés comme les critères de diagnostic d’une pathologie de type Alzheimer mais que l’imagerie médicale ne le confirme pas, il importe aussi, par des examens complémentaires, une observation plus longue et surtout un entretien avec la personne et une étude attentive de ses conditions de vie, de vérifier que nous n’avons pas affaire à un syndrome confusionnel. En effet, un changement assez soudain du comportement d’une personne âgée avec quelques troubles cognitifs épisodiques ou permanents peut être indicateur d’une confusion réactionnelle, par exemple à un traitement médical et l’arrêt ou le changement des médicaments rétablit les choses. Des circonstances de la vie peuvent aussi provoquer une confusion. Ce peut être une fracture du col du fémur qui conduit une personne à l’hôpital : la douleur, l’anxiété de son état, de sa dépendance soudaine, ses inquiétudes quant à ses possibilités de rétablissement, à sa maison laissée brutalement…, autant de facteurs qui peuvent majorer sa fragilité psychique et lui faire « perdre pied ». Également, une déshydratation ou une dénutrition peuvent conduire à un état confusionnel. Un suivi attentif, un diagnostic bien ciblé, un accompagnement bienveillant et un soutien clinique de qualité peuvent aider la personne à se rétablir psychiquement et sur le plan cognitif.

                        Il arrive d’ailleurs parfois que des soignants s’interrogent en équipe au vu du comportement d’une personne dite « malade Alzheimer » nouvellement arrivée : « Elle ne semble pas si désorientée que ça ! » Les soignants en discutent avec le ou les médecins concernés, aident la personne à retrouver ses repères et, après deux ou trois mois, la raccompagnent chez elle avec confirmation d’un bon état de santé cognitive.

                        L’enjeu des diagnostics est donc d’identifier avec précision la pathologie dont souffre une personne pour ne pas abuser de l’« étiquette Alzheimer », pour la soigner de façon appropriée et sans négligence sous prétexte (conscient ou inconscient) qu’il s’agit d’une personne âgée, pour l’aider à vieillir avec le respect de ce qu’elle devient ou pour lui fournir un accompagnement adapté à son niveau de perte cognitive.

                    

                

            


Notes


1. 
                Organisation mondiale de la santé – Classification internationale des malades, CIM-10, 1993.
            


2. 
                Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders. Les critères de diagnostic sont repris dans diverses classifications et recommandations : le NINCDS-ADRDA (National Institute of Neurological and Communicative Disorders and Stroke et Alzheimer’s Disease and Related Disorders Association) ; la Classification internationale des maladies de l’Organisation mondiale de la santé, Troubles mentaux et troubles du comportement – Description clinique et directives pour le diagnostic ; les recommandations pratiques pour le diagnostic de la maladie d’Alzheimer de l’Agence nationale d’accréditation et d’évaluation ; et celles de l’ANESM (Agence nationale de l’évaluation et de la qualité des établissements et services sociaux et médico-sociaux).
            


3. 
                Voir, sur le sujet, M. Corcos, L’Homme selon le DSM. Le nouvel ordre psychiatrique, Albin Michel, 2011.
            


4. 
                Du nom du neuropathologiste allemand F.H. Lewy, qui a découvert ces agrégats spécifiques de protéines.
            


5. 
                Cf. le cas célèbre de Phineas Gage, repris par A. Damasio, in L’Erreur de Descartes, Odile Jacob, 1995.
            


6. 
                BAC 40 – Battery Amnesia Cognitive ; DRS – Dementia Rating Scale ; SIB – Severe Impairment Battery ; HBDAE, MT 86, DO 80, LEXIS… (bilans de langage) ; test de Grober et Buschke (évaluation de la mémoire épisodique) ; test de Desgranges (évaluation de la mémoire sémantique) ; test de l’Empan, Brown Peterson (évaluation de la mémoire de travail) ; batterie d’évaluation cognitive 96 de Signoret ; échelle de Mathis ; test de Wisconsin Card Sorting ; Tour de Hanoï ; Stroop…
            


7. 
                R. Gori, La Fabrique des imposteurs, éd. Les liens qui libèrent, 2013.
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                Alzheimer et les troubles de la mémoire

                
                    La maladie d’Alzheimer est communément associée à des troubles de la mémoire. Mais, lorsque la neuropsychologie veut mettre en évidence des processus de restitution de souvenirs et d’apprentissage, elle est conduite à différencier plusieurs types de mémoire : à court et à long terme, explicite (ou déclarative) et implicite, épisodique, sémantique, procédurale.

                    Par ailleurs, le fonctionnement de la mémoire résiste à une conception mécaniste. En effet, intérêt, psychoaffectivité, motivations sont déterminants pour mémoriser les connaissances et les événements de notre vie. Ainsi, la conservation et la restitution d’un souvenir peuvent faire intervenir plusieurs niveaux de mémoire : consciente ou inconsciente, volontaire ou spontanée, sensorielle ou idéo-cognitive. Pour être mémorisés, les éléments d’information reçus doivent être traités dans la mesure où justement la mémoire ne les enregistre pas comme un magnétophone mais les fait passer par le filtre de notre subjectivité et de notre entendement : elle ne conserve que ce qui est pour nous l’essentiel et avec nos propres modalités de compréhension et de langage. C’est une opération d’encodage, suivie d’une opération de stockage à court terme ou à long terme selon que nous utilisons les informations encodées sur l’instant et que leur conservation ne présente aucun intérêt, ou au contraire que nous souhaitons consciemment ou non en garder une trace.

                    Ainsi les trois fonctions assurées par la mémoire sont :

                    – l’encodage : créer, à un moment donné, une trace mnésique à partir de l’enregistrement du souvenir sur la base de nos perceptions ;

                    – le stockage : conserver cette trace dans le temps et la consolider ;

                    – la récupération : retrouver la trace et en restituer le souvenir, ultérieurement et dans une situation particulière.

                    
                        La mémoire à court terme

                        Elle garde très temporairement un nombre limité d’informations (sept à neuf unités ou empans équivalant à un numéro de téléphone) qui doivent être utilisées ou répétées rapidement avant d’être soit effacées, soit stockées en mémoire à plus long terme. Elle conserve en fait le message le temps qu’il faut (moins d’une minute) et puis s’en débarrasse. On appelle aussi cette mémoire à court terme mémoire de travail ou, dans un langage familier, « ardoise magique ».
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