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Préface


Cher Lecteur,

 

Vous trouverez dans cet écrit tout le savoir et l’expérience des orthophonistes qui entourent les patients parkinsoniens lorrains.

 

J’ai coutume d’expliquer à tout patient parkinsonien que je rencontre que la moitié du traitement est constitué de la rééducation. L’orthophonie est un des piliers de celle-ci.

 

J’ai une profonde admiration pour l’équipe ayant écrit ce livre. Ce sont des collègues impliquées de façon quotidienne dans l’amélioration de la qualité de vie de ces patients. Elles ont souhaité vous transmettre leurs techniques de rééducation fondées sur les preuves, enrichies de leur expérience. Elles côtoient les patients à l’hôpital, en cabinet libéral, à leur domicile, au cœur de leurs difficultés. Elles parviennent à améliorer le quotidien du patient et de son aidant en tissant une relation de confiance avec eux. Cela fait de ce livre un pilier pour les générations futures.

 

Je vous souhaite une très belle lecture.

 

Dr Solène Frismand-Kryloff

Neurologue

Chef du service de neurologie du CHRU de Nancy






Introduction : recommandations et données probantes


La maladie de Parkinson (MP) est la seconde maladie neurodégénérative la plus fréquente après la maladie d’Alzheimer. Elle est la deuxième cause de handicap moteur majeur (après les accidents vasculaires cérébraux) chez les personnes âgées.

Selon Santé publique France, le nombre de patients en France a doublé entre 1990 et 2015 et une progression de 50 % d’ici à 2030 est attendue. Celle-ci serait principalement due à l’allongement de l’espérance de vie et à un meilleur dépistage.

Les connaissances sur la MP et sur les troubles qui la caractérisent se sont enrichies et les recherches se poursuivent pour mieux comprendre son étiologie et trouver des traitements efficaces.

Parallèlement aux avancées médicales, l’orthophonie elle-même a beaucoup évolué au cours de la dernière décennie. Les mécanismes cognitifs et moteurs mis en jeu dans les pathologies neurodégénératives notamment sont mieux connus, et les outils d’évaluation sont plus spécifiques et sensibles. Les résultats de la recherche, enfin, nous donnent accès à des thérapies plus ciblées, mieux validées, éclairant et guidant ainsi notre pratique clinique. Un cadre à cette dernière est également permis par la théorisation de certaines démarches, notamment l’evidence-based practice (EBP), ou « pratique fondée sur les preuves ».

L’EBP nous aide en effet à prendre des décisions cliniques argumentées, et à choisir les outils d’évaluation et les stratégies de prises en soins les plus pertinentes. En tant que démarche réflexive, elle permet également de répondre aux devoirs éthiques de notre profession. Car fonder nos actions thérapeutiques sur les théories et méthodes reconnues par la communauté scientifique, tout en considérant leurs critiques éventuelles, est une exigence à laquelle nous devons répondre. Aussi nous semble-t-il essentiel de fonder notre pratique sur des données probantes, dont la recherche demande une mise à jour régulière.

À ce propos, chaque chapitre de ce livre, par souci d’efficacité et de gain de temps, propose une revue de la littérature récente (qui pourra être développée en fonction de nos besoins, et au fur et à mesure de nos rencontres professionnelles) ainsi que certaines recommandations générales. La démarche de cet ouvrage est également traversée par la nécessité de placer le patient, partenaire des décisions thérapeutiques, au cœur de ses soins, dans toute son individualité.

En effet, tous les éléments et thèmes abordés dans ce livre n’ont pas prétention d’universalité. Il semble essentiel de proposer un projet individualisé aux PcP (personnes cum Parkinson). Bien que chacune d’elles soit atteinte de la même maladie, les troubles ne s’expriment pas pour autant de la même manière, tant sur le plan de la forme des difficultés que sur celui du degré de sévérité. La vigilance, et le maintien d’un esprit critique et avisé semblent donc de mise. Aussi, une connaissance robuste de la sémiologie est intéressante, mais ne peut conditionner à elle seule l’évaluation et le projet thérapeutiques. Ceux-ci nécessitent en effet d’avoir appréhendé toute la singularité de chacun des patients.

Pour cela, cet ouvrage fournit des trames adaptables permettant le recueil de la plainte du patient par une anamnèse générale enrichie d’une anamnèse spécifique à chaque domaine évalué. Pour chacun des troubles sont également abordés les différents questionnaires d’autoévaluation existants. En outre, un plan d’évaluation clinique ainsi que des indications pour la prise en soins sont systématiquement évoqués.

La démarche proposée tente de répondre à la question de l’évaluation de nos pratiques, pour des projets thérapeutiques les plus pertinents, adaptés et individualisés possibles. Des pistes sont évoquées, mais leur exhaustivité n’est pas permise, car il existe bien évidemment autant de plans thérapeutiques que de PcP qui suivent une prise en soins orthophonique.

Chaque chapitre concernant les différents troubles que peuvent présenter les PcP suit une démarche globale, la plus systématique possible, en proposant les éléments suivants :


	• un recueil non exhaustif des plaintes du patient et de son entourage ;


	• une démarche réflexive selon les axes de l’EBP ;


	• une suggestion de démarche clinique (bilan avec anamnèse détaillée, questionnaires d’autoévaluation, objectifs de rééducation, conseils au patient et à son entourage) ;


	• des exemples de protocoles issus de la littérature ou adaptés à partir de matériel existant permettant d’évaluer nos thérapies ;


	• des explications et des actions d’ETP pour un accompagnement personnalisé et un meilleur transfert, dans la vie quotidienne, des capacités acquises ;


	• des fiches téléchargeables pratiques et modifiables par souci d’efficience (gain de temps pour l’orthophoniste) dont voici quelques exemples : trames anamnestiques, trames de comptes-rendus de bilan, fiches explicatives simples à remettre au patient et à son entourage (physiologie ordinaire et pathologique selon le domaine abordé, conseils, adaptations possibles, etc.).





1. Recommandations de la Haute autorité de santé

La Haute autorité de santé (HAS) propose un guide du parcours de soins dans le cadre de la maladie de Parkinson, et détaille les modalités de prises en soins pour chaque professionnel de santé intervenant auprès des PcP (2016). En voici un résumé.

L’orthophoniste fait partie des professionnels impliqués dans le parcours de soin de la PcP à titre systématique.

Il réalise des bilans et pose les diagnostics orthophoniques avant d’établir des objectifs de rééducation. La prise en soins est évolutive et adaptable à chaque PcP selon la sévérité de ses troubles et suivant le stade de la MP.

Il est préconisé de privilégier les prises en soins intensives et limitées dans le temps, ainsi que de les renouveler régulièrement.

L’orthophoniste échange et collabore avec les autres professionnels médicaux et paramédicaux. Il contribue à l’éducation thérapeutique du patient (ETP) et de son entourage.

Selon les recommandations de la HAS toujours, l’orthophoniste a pour rôle de prendre en soins la dysarthrie (troubles de la parole, de la voix et de l’articulation), les troubles de la déglutition, les troubles de l’écriture et les troubles cognitifs.

La prise en soins des troubles de la parole est préconisée pour :


	• maintenir une communication verbale fonctionnelle ;


	• évaluer la voix (intensité, qualité, modulation de la hauteur) et la parole (articulation, rythme, fluence et adéquation du souffle phonatoire) ;


	• réduire les troubles de la parole en utilisant, par exemple, la Lee Silverman Voice Therapy® (LSVT LOUD®) ;


	• mettre en place des stratégies de compensation et des aides à la parole pour maintenir la communication avec l’entourage.




La prise en soins des troubles de la déglutition sur les versants informatif, analytique et fonctionnel est conseillée pour :


	• informer la PcP et son entourage en leur expliquant la physiologie de la déglutition et ses troubles et en leur prodiguant des conseils ;


	• proposer des exercices analytiques pour améliorer ou maintenir la motricité oro-faciale liée au geste de déglutition (notion d’amplitude, de force et de coordination) ;


	• intervenir en situation écologique (au domicile) et permettre la participation de l’entourage ;


	• mettre en place les adaptations nécessaires (posture, textures alimentaires, matériel, etc.) ;


	• être en lien avec les autres professionnels pour assurer le suivi de l’état pondéral et des apports nutritionnels, et informer sur les risques de fausses routes.




La prise en soins des troubles de l’écriture est recommandée de manière intensive (4 séances par semaine durant 4 à 5 semaines) au début de la maladie ou lors de la phase d’état pour :


	• redonner de l’amplitude au graphisme ;


	• permettre une écriture fonctionnelle et/ou mettre en place des stratégies et des outils compensatoires.




La prise en soins des troubles cognitifs est conseillée pour :


	• évaluer les troubles cognitifs et dysexécutifs (attention, mémoire et organisation visuospatiale) ;


	• proposer une intervention orthophonique afin de réduire les impacts fonctionnels des atteintes dans la vie quotidienne.




Voici le lien internet permettant l’accès à l’intégralité de ces recommandations : https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2012-04/guide_parcours_de_soins_parkinson.pdf




2. Démarche du bilan orthophonique


2.1. Anamnèse générale

Avant toute évaluation, il semble primordial de réaliser, avec la PcP et si possible ses proches, un entretien clinique et une anamnèse complète, précise et personnalisée. Celle-ci permet de cibler et de préciser la demande, ainsi que d’appréhender le patient dans sa globalité. Pour cela, voici une proposition de trame anamnestique spécifique de la MP.


MALADIE DE PARKINSON
ANAMNÈSE GÉNÉRALE


Date de l’examen :

Patient

Nom :Prénom :

Date de naissance : Âge :NSS :

Sexe : ❑ F      ❑ M

Adresse :

Téléphone :

Médecin prescripteur :

Latéralité : ❑ D   ❑ G   ❑ ambidextre

Langue maternelle :niveau de langage écrit :

Autres langues parlées :niveau de langage écrit :

Situation familiale : ❑ marié ❑ en couple❑ célibataire

❑ enfants : ❑ petits-enfants :

Lieu de vie :❑ domicile❑ institution❑ autre :

Parcours scolaire :diplôme(s) :nombre d’années d’études :

domaine(s) :

Situation
professionnelle : ❑ en activitéprofession :rythme :

❑ en retraite depuis :  vécu de la retraite :

Loisirs, centres d’intérêt :

Déplacements :

Déroulement d’une journée (rythme) :

 

Informations médicales et paramédicales

Médecin traitant :Médecin(s) spécialisé(s) :

Suivi orthophonique antérieur :Autres suivis :

Système sensoriel 


	✦ Audition :


	✦ Vision :




Antécédents médicaux


	✦ Pathologies :


	✦ Traitements :


	✦ Hospitalisations :


	✦ Troubles du développement :


	✦ Troubles de l’humeur :




Antécédents familiaux

Histoire de la maladie

Premiers signes et diagnostic :

Évolution :

Traitement :

Symptômes moteurs :


	❑ rigidité


	❑ bradykinésie


	❑ tremblement de repos


	❑ atteinte de la posture


	❑ atteinte de l’équilibre


	❑ fluctuations motrices




Symptômes non moteurs :


	❑ troubles de l’olfaction


	❑ troubles du sommeil


	❑ troubles neuropsychiatriques : apathie/anxiété/dépression/hallucinations


	❑ dysautonomie : hypotension orthostatique, troubles digestifs (nausées, constipation), troubles urinaires (urgences mictionnelles, incontinence), troubles de la thermorégulation (intolérance à la chaleur, sudation)


	❑ douleurs




Autonomie


	❑ totalement autonome


	❑ besoin d’aide ponctuelle :


	❑ besoin d’aide pour la plupart des tâches :




Aides

	✦ Aidant principal familial



Nom :lien de parenté : qualité de la relation :


	✦ Autres aidants :


	✦ Aidant principal professionnel :


	✦ Aides à domicile :




Plainte

Personne à l’origine de la demande :

Domaines concernés

Vous pouvez télécharger ce document via cette adresse web ou en scannant ce QR code :

https://lienmini.fr/58874-01

[image: QR code]


	❑ Cognition :


	❑ Langage :


	❑ Parole :


	❑ Voix :


	❑ Déglutition :


	❑ Graphisme :


	❑ Comportement :








Dans chacun des chapitres, une anamnèse spécifique pour chaque domaine abordé (graphisme, voix et parole, etc.) est proposée, complétant ainsi l’anamnèse générale. Ces différentes trames sont adaptables en fonction de nos propres besoins et de ceux du patient.




2.2. Questionnaires d’autoévaluation

Pour compléter l’anamnèse, il est intéressant de proposer à la PcP et à son entourage un questionnaire et/ou une échelle d’autoévaluation qui peuvent être réalisés par l’orthophoniste ou par un autre membre de l’équipe pluridisciplinaire.

Deux questionnaires d’autoévaluation permettent notamment de recueillir les plaintes et les ressentis des PcP à propos de leurs difficultés dans plusieurs domaines, abordant ainsi la question de la qualité de vie.

Le questionnaire SAID (Self assessment of interaction disorders) (Pace et al., 2005) permet une évaluation des interactions communicationnelles en abordant les domaines suivants : la voix, la parole, l’écriture et les interactions sociales.

 

Le questionnaire PDQ-39 (Auquier et al., 2002) évalue la qualité de vie des PcP d’un point de vue moteur et psychologique au cours du mois écoulé. Le patient sélectionne la fréquence à laquelle il éprouve des difficultés dans 8 dimensions de la vie quotidienne : mobilité, activités de la vie quotidienne, bien-être affectif, gêne psychologique, soutien social, troubles cognitifs, communication, inconfort physique. Ainsi, chaque question est cotée de 0 (pas de perturbation) à 4 (perturbation maximale). Deux scores en pourcentage sont calculés : un global (le PDQ-39 summary-index), et un par dimension. Plus le score est élevé, moins la qualité de vie dans un domaine en particulier est satisfaisante. Il s’agit d’une échelle simple et rapide de passation, fiable et validée, et sensible au changement.

Voici le lien internet permettant l’accès à cette ressource : http://medicalcul.free.fr/pdq39.html

D’autres questionnaires d’autoévaluation seront proposés dans chacun des chapitres abordant les différents troubles que peuvent présenter les PcP.




2.3. Évaluation clinique et projet thérapeutique

La première rencontre avec le patient, qui comprend un entretien clinique, une anamnèse et éventuellement son autoévaluation, constitue un temps fort et déterminant pour la suite du bilan. Ce dernier doit rechercher les symptômes en lien avec la MP, dans une approche globale du patient et dans un souci de spécificité, mais ne doit pas s’y restreindre.

Le choix des outils d’évaluation clinique suit les recommandations habituelles (récence et qualité – psychométriques notamment – des tests, pertinence et spécificité des épreuves en fonction des difficultés du patient, etc.). Dans le cadre d’une décision partagée, il doit être discuté avec le patient. En outre, l’interprétation des différentes données recueillies tout du long du bilan et des résultats des épreuves doit se faire en regard du fonctionnement du patient (capacités et difficultés) dans sa vie quotidienne.

La pose du diagnostic, dans les différents domaines explorés, doit être précisée au patient, et peut permettre de commencer le travail d’explication des troubles, d’information et de guidance. La restitution des résultats met en exergue les éventuelles difficultés et éclaire leur nature, mais doit également valoriser toutes les compétences du patient pour qu’il soit acteur de ses soins.

Pour une meilleure alliance thérapeutique (collaboration mutuelle, partenariat entre le patient et le thérapeute dans le but d’accomplir les objectifs fixés) et une augmentation de la motivation de ce dernier, l’élaboration commune du plan de soins, enfin, fait suite aux échanges autour des résultats du bilan. Le projet thérapeutique comprend les objectifs, les modalités et le contenu du suivi. Il doit être décidé à partir notamment des possibilités, des choix, des préférences et des valeurs du patient, en corrélation avec les données probantes issues de la littérature. Cette démarche doit comprendre une adaptation et un cheminement permanents du projet en fonction de l’évolution des troubles et des besoins de la PcP, ainsi qu’en fonction des avancées de la recherche.






3. Données probantes sur la prise en soins des PcP

Un récent article, qui s’intitule « Frameworks for Parkinson’s Disease Rehabilitation Addressing When, What, and How » (Rafferty et al., 2021), apporte un éclairage intéressant sur la prise en soins des PcP. Il synthétise les données probantes sur la réadaptation des personnes atteintes de MP et lui donne un cadre, en déclinant les questions de temporalité, de contenu et de modalités du suivi. Cet article permet ainsi d’intégrer plus aisément les différentes recommandations dans notre pratique clinique.

N.B. : Dans ce paragraphe ne sont traduits et développés que certains aspects concernant la prise en soins orthophonique.


3.1. Temporalité


3.1.1. À un stade précoce : approche consultative et proactive

L’ensemble des recommandations actuelles, ainsi que l’analyse clinique des spécialistes, soutiennent l’intérêt d’une intervention précoce (peu après la pose du diagnostic) des masseurs-kinésithérapeutes, des ergothérapeutes et des orthophonistes dans le but d’évaluer le patient, de l’informer et de lui prodiguer des conseils.

À un stade précoce toujours, il est recommandé que l’accompagnement orthophonique cible spécifiquement les éventuelles difficultés sur les plans de la parole, de la déglutition, du contrôle salivaire et de la cognition. L’orthophoniste peut également dépister et pallier les troubles vocaux susceptibles d’impacter la vie personnelle et professionnelle du patient grâce à l’incitation précoce à utiliser une voix de forte intensité. En outre, il a la possibilité d’évaluer et de prendre en soins la motricité oro-linguale ainsi que les fonctions exécutives.

Les patients atteints d’une MP débutante ont indiqué qu’une approche de réadaptation proactive leur avait été bénéfique tant physiquement qu’émotionnellement.




3.1.2. À tous les stades de la MP : réhabilitation fonctionnelle

Le recours à l’orthophonie est fortement recommandé pour restaurer les fonctions suivantes : la déglutition, la voix et la communication, ainsi que la cognition. Les problèmes phagiques peuvent être mis en évidence par des difficultés à manger et à boire ou par la présence d’un bavage. L’intervention orthophonique consistera alors à proposer des exercices spécifiques et à développer avec le patient des stratégies compensatoires afin d’augmenter l’intensité vocale, de limiter le risque de fausses routes et d’éviter l’accumulation salivaire.




3.1.3. À un stade avancé : surveillance au long cours

Dans le cadre de la MP à un stade avancé, le recours à l’orthophonie est modérément recommandé. Il concerne la prise en soins du bavage, de la dysphagie, des troubles de l’accès lexical et de la cognition, notamment par le biais de stratégies et moyens de compensation.






3.2. Contenu

À un stade précoce, l’intervention orthophonique porte sur la voix, la déglutition et la cognition. Elle consiste en une évaluation et un accompagnement (information sur la MP, recommandations sur les activités possibles) visant à améliorer l’autogestion de la maladie par les patients.

Les recommandations sont les suivantes :


	• Conseiller aux patients de parler avec plus d’intensité et donc de communiquer avec une voix plus forte.


	• Proposer éventuellement un traitement court et intensif de type PLVT® ou LSVT LOUD® en cas de dysarthrie hypokinétique légère à modérée.




À tous les stades de la MP, les différents professionnels ont pour mission de traiter les déficiences et les limitations qui affectent les activités et la participation sociale des PcP.

En orthophonie, cela implique les actions suivantes :


	• Évaluer et traiter les troubles de la parole, de la déglutition, du contrôle salivaire et les déficits cognitifs.


	• Améliorer la hauteur et l’intensité de la voix par une thérapie intensive.


	• Sensibiliser les interlocuteurs du patient.


	• Expliquer l’importance du maintien des capacités de déglutition et enseigner les stratégies et moyens de compensation.




À un stade avancé, l’équipe de réadaptation a pour objectif de maintenir les fonctions vitales, de prévenir les complications et de soutenir l’équipe soignante.

Pour cela, l’intervention orthophonique contribue ainsi à :


	• Évaluer la parole, la déglutition, le contrôle salivaire et la cognition.


	• Conseiller l’utilisation d’une communication alternative en cas de dysarthrie sévère, et accompagner le patient dans la démarche.


	• Former les interlocuteurs du patient aux stratégies et moyens de compensation.


	• Modifier la consistance des aliments et informer sur les moyens de compensation et les consignes de sécurité en cas de dysphagie modérée à sévère.







3.3. Modalités


3.3.1. Plan de soins

Celui-ci tient compte de l’évolution de la maladie. Les objectifs thérapeutiques diffèrent selon que la personne est nouvellement diagnostiquée ou que la MP est avancée, bien qu’à tous les stades certains d’entre eux puissent viser à améliorer la fonction.

À un stade précoce, l’approche consultative et proactive est une forme de prévention secondaire. Même dans les cas de MP récemment diagnostiqués, nombre de légers changements sur les plans de la motricité, des capacités professionnelles, de la voix et des fonctions cognitives peuvent être mesurés et pris en soins.

En mêlant accompagnement et partage de connaissances, l’approche consultative proposée à un stade précoce favorise la pratique d’une activité physique.

Elle permet également à la PcP de faire connaissance avec les professionnels et d’entrer dans la démarche de réadaptation en douceur, sans pour autant s’engager d’emblée dans une thérapie restauratrice complète et exigeante.

À tous les stades de la MP, et plus particulièrement à un stade modéré, l’approche restauratrice (démarche traditionnelle visant une amélioration de la fonction) est adaptée. Pour qu’elle soit efficace, le « dosage » de la réadaptation doit être élevé (nombre et fréquence des séances).

À un stade avancé, ou lorsque les patients sont suivis à domicile ou dans un établissement spécialisé, une surveillance par des professionnels qualifiés de la réadaptation peut être efficace, en particulier pour les patients dont le déclin fonctionnel est fortement à craindre du fait de leurs troubles.




3.3.2. Dosage

Il est important de penser le « dosage » de la réadaptation à plusieurs niveaux – fréquence des séances au cours d’une période de soins, durée de la prise en soins et fréquence des périodes de soins – car les besoins évoluent en fonction du stade de la maladie.

À un stade précoce, lorsque les déficits sont légers, la prise en soins, consultative et proactive, peut souvent être réalisée en 4 séances maximum, réparties sur 2 mois.

À tous les stades de la MP, la plupart des approches restauratrices qui visent à améliorer une fonction particulière prévoient quant à elles 2 à 4 séances par semaine pendant 1 à 3 mois. Il est à noter que certains parcours de soins incluent la recommandation d’une réévaluation régulière tous les 3 à 6 mois.

À un stade avancé, lorsque les améliorations fonctionnelles sont plus limitées, la réadaptation gagnerait en efficacité avec des séances tous les 1 à 3 mois. Cette fréquence recommandée est cependant à adapter en fonction des possibilités et des besoins du patient.




3.3.3. Contexte

Le travail en équipe prodiguant des soins centrés sur le patient s’avère plus efficace qu’un suivi assuré uniquement par le neurologue, en particulier en ce qui concerne la qualité de vie et les symptômes moteurs des PcP. Les termes « interdisciplinaire » et « pluridisciplinaire » sont souvent utilisés de manière interchangeable. Or la notion d’interdisciplinarité implique une plus grande cohésion autour d’objectifs communs et l’organisation de réunions régulières. La pluridisciplinarité repose, quant à elle, sur de nombreux professionnels, susceptibles de travailler de manière indépendante, voire d’appartenir à des structures distinctes.

Adopter l’une ou l’autre de ces approches permet de pallier le manque de temps des professionnels, de gérer les symptômes moteurs et non moteurs liés à la MP et, ce faisant, de répondre aux diverses préoccupations des PcP.

Le travail en équipe peut avoir lieu dans différents cadres :


	• en consultation externe ;


	• en hospitalisation (de jour ou complète) ;


	• en centre de réadaptation ;


	• à domicile.




La téléréadaptation peut également s’avérer pertinente dans certaines situations : éloignement de l’établissement, contraintes de temps liées à l’activité professionnelle du patient ou aux transports, sécurité de la PcP ou encore son accès aux technologies informatiques.

La masso-kinésithérapie, l’ergothérapie et l’orthophonie prodiguent des soins centrés sur le patient, qui l’aident, notamment, à identifier les objectifs de son suivi, ses ressources, ainsi que ses sources de motivation. Les interactions de la PcP avec l’équipe de réadaptation ont pour but de favoriser l’implication dans les soins, la prise de décision partagée, l’autonomie et l’autogestion de la maladie.
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	✦ Médecins coordinateurs,


	✦ dentistes,


	✦ infirmiers,


	✦ psychologues,


	✦ neuropsychologues,


	✦ diététiciens,


	✦ conseillers en réadaptation professionnelle,


	✦ travailleurs sociaux,


	✦ art-thérapeutes.




Un large spectre de domaines peut aussi être impliqué :


	✦ médecine générale,


	✦ médecine physique et de réadaptation,


	✦ neurologie générale,


	✦ pathologies du mouvement, du sommeil,


	✦ soins palliatifs,


	✦ neuro-ophtalmologie,


	✦ médecine vasculaire,


	✦ gériatrie,


	✦ psychiatrie,


	✦ gastro-entérologie,


	✦ urologie,


	✦ etc.








Compte tenu de l’envergure potentielle des équipes, il est essentiel de réunir leurs membres régulièrement et de disposer d’outils adaptés pour la coordination des soins et la communication.








4. Éducation thérapeutique du patient

Face à la chronicité d’une affection, l’éducation thérapeutique du patient (ETP) apparaît comme complémentaire à la stratégie thérapeutique. Elle peut en effet faire partie du plan de soins et a pour objectifs d’améliorer la santé et la qualité de vie du patient, de prévenir les complications ou de les retarder en lui permettant d’être acteur de sa maladie. Sa pertinence est reconnue dans un rapport de l’OMS en 1998, et c’est la loi du 21 juillet 2009 (loi HPST) qui l’introduit dans le droit français. « La définition proposée est assez large pour rassembler toutes pratiques qui visent à éclairer une personne sur son état de santé, son rapport à la maladie et à procéder à des choix de santé qui la concernent, et à lui proposer apprentissage, accompagnement et renforcement dans tous ces processus. » (HAS, 2018)

Dans une approche globale, écologique et pragmatique, l’ETP est bien évidemment recommandée dans le cadre de la MP. La réalisation d’un programme d’ETP validé et personnalisé repose sur un bilan éducatif partagé, et peut être proposée par une équipe pluriprofessionnelle formée. Après avoir posé des objectifs éducatifs partagés avec la PcP, l’ETP vise l’acquisition de certaines compétences afin de la rendre la plus autonome possible. Une étude récente a démontré que les programmes peuvent entraîner une amélioration notable des fluctuations motrices et des symptômes non moteurs à un stade avancé de la MP (De Pandis et al., 2023). Elle met notamment en exergue une importante amélioration de l’indépendance fonctionnelle, une augmentation de la confiance dans le processus de prise de décision et dans l’interaction soignant/soigné, ainsi que la présence d’une meilleure observance du traitement. Mais l’ETP peut également être « proposée dès l’annonce du diagnostic ou à tout autre moment de l’évolution de la maladie en fonction des besoins éducatifs de la PcP et de son acceptation » (HAS, 2016).










Chapitre 1

La maladie de Parkinson et les syndromes parkinsoniens


Dans ce livre, nous abordons la maladie de Parkinson idiopathique (MPI) et la nommons maladie de Parkinson (MP). Nous évoquons l’existence des autres syndromes parkinsoniens sans les aborder en détail.


1. La maladie de Parkinson


1.1. Épidémiologie

La maladie de Parkinson a été découverte en 1817 par le médecin britannique James Parkinson. Il a décrit avec précision une affection alors nommée « paralysie agitante ». Le neurologue français Jean-Martin Charcot lui rend hommage en rebaptisant cette pathologie de son nom.

La MP est la cause la plus fréquente des syndromes parkinsoniens et la seconde maladie neurodégénérative la plus fréquente après la maladie d’Alzheimer. C’est une cause majeure de handicap chez les personnes âgées.

Selon Santé publique France, environ 175 000 personnes sont traitées pour une MP en France en 2020, soit une prévalence de 2,63 pour 1 000 habitants. Avec près de 26 000 personnes nouvellement traitées en 2020, l’incidence annuelle était estimée à environ 0,38 nouveau cas pour 1 000 personnes. Cette pathologie est environ 1,5 fois plus fréquente chez les hommes que chez les femmes. L’âge moyen d’apparition de la MP est de 75 ans. En raison du vieillissement de la population, le nombre de personnes atteintes de la MP devrait doubler dans le monde entre 2005 et 2030.




1.2. Étiologies

La MP est une maladie neurodégénérative qui se caractérise par la disparition très progressive des neurones dopaminergiques, cellules du cerveau indispensables au bon fonctionnement du corps humain. Leur disparition provoque un dysfonctionnement des noyaux gris centraux. Ces derniers jouent un rôle essentiel dans l’exécution des schémas moteurs appris et automatisés comme la parole, l’écriture, la marche, mais aussi la cognition, la motivation et les affects.
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L’origine de cette dégénérescence neuronale est incertaine mais serait probablement multifactorielle. En effet, il y aurait une implication de l’âge, de la génétique (notamment pour les formes les plus précoces), ou encore de l’environnement (exposition prolongée aux pesticides organochlorés, à des solvants organiques, à certains métaux lourds). Les recherches en cours continuent également d’explorer d’autres pistes. Il est intéressant de suivre leur évolution.

Si la plupart des cas de MP sont sporadiques, des antécédents familiaux existent chez 15 % des patients et une origine génétique (liée à un seul gène causal) est retrouvée dans 5 % des cas.

Si on ne peut prévenir cette pathologie, le tabac et le café semblent toutefois protecteurs (Moisan, 2011).




1.3. Sémiologie

La PcP (personne cum Parkinson) demeure asymptomatique avant que 50 à 70 % des neurones à dopamine soient détruits et que le cerveau ne parvienne plus à compenser grâce à la plasticité cérébrale. L’évolution de la MP est lente, progressive. La triade des symptômes moteurs, décrite ci-après, est appelée syndrome extrapyramidal :


	• L’akinésie (difficulté d’initiation du mouvement) peut être accompagnée d’une bradykinésie (lenteur du mouvement) et/ou d’une hypokinésie (pauvreté du mouvement). Cela se traduit, entre autres, par une marche lente avec des hésitations, par une micrographie, par des difficultés à effectuer des mouvements fins mais aussi par un freezing (jambes gelées) et une marche traînante.


	• L’hypertonie (la rigidité des membres) se manifeste par le phénomène de roue dentée (mouvements saccadés), une amimie et une posture voûtée.


	• Le tremblement de repos, quant à lui, diminue pendant les mouvements.




Ces 3 symptômes ne sont pas tous présents chez les PcP et peuvent être d’intensité variable et très longtemps asymétriques.

Plus tardivement apparaîtra une instabilité posturale qui pourra provoquer des problèmes d’équilibre et risquer d’entraîner des chutes.

D’autres signes non moteurs peuvent exister et résulter de l’impact de la MP sur d’autres structures du cerveau : entre autres, troubles de l’odorat, du sommeil, douleurs, dépression, troubles de l’équilibre, troubles intestinaux.

Le diagnostic de la MP repose avant tout sur la clinique (interrogatoire et examen du patient). Toutefois, si les symptômes sont discrets ou peu caractéristiques, l’observation peut être complétée par la scintigraphie cérébrale au DatScan. C’est un examen d’imagerie cérébrale qui permet d’explorer dans le cerveau la densité d’une molécule qui sert à transporter la dopamine.




1.4. Stades d’évolution

La MP est une maladie d’évolution lente. Les premiers symptômes apparaissent lorsque la moitié des neurones dopaminergiques environ est détruite. Pendant les 5 à 10 ans précédant l’apparition des premiers symptômes, le cerveau compense grâce à sa plasticité. La maladie évolue selon plusieurs stades.

La HAS, dans son guide du parcours de soins sur la maladie de Parkinson, a déterminé 4 phases, qui restent cependant schématiques du fait de la grande variabilité d’expression de la MP (progression, retentissement des symptômes sur la qualité de vie, etc.) (2016). La durée des phases est variable et non proportionnelle à la largeur des cases du schéma ci-dessous.
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Phases schématiques de l’évolution de la MP (HAS, 2016)






1.5. Échelles d’évaluation

L’échelle UPDRS (Unified Parkinson’s Disease Rating Scale) est un outil d’analyse combinant plusieurs échelles d’évaluation. Elle vise un état des lieux objectif de la sévérité, de la fluctuation, de la progression des symptômes cliniques ainsi que de leur retentissement dans la vie quotidienne du patient. Elle est aussi une aide au suivi, en contribuant à l’appréciation du traitement proposé, qu’il soit médicamenteux ou neurochirurgical.

L’échelle UPDRS peut être proposée par un professionnel de santé, souvent le neurologue du patient. Elle est organisée en 6 sections qui peuvent être utilisées séparément :


	• Section I : état mental, comportemental et thymique (4 items)


	• Section II : activités de la vie quotidienne (13 items)


	• Section III, analytique : examen moteur (14 items)


	• Section IV : complications du traitement dans la semaine précédant l’examen (11 items)


	• Section V : stades de Hoehn et Yahr (1967), détaillés ci-dessous


	• Section VI : échelle de qualité de vie de Schwab et England




Un score (de 0 à 4, 0 point représentant une situation normale et 4 points un niveau d’incapacité élevé) est attribué pour chaque item composant les différentes sections à partir de l’examen clinique réalisé et des réponses du patient. Les points sont additionnés pour établir un score total qui va de 0 à 199, 0 signifiant que le patient ne présente pas de handicap et 199 que le patient souffre d’une incapacité totale.

Certaines sections de l’échelle UPDRS sont évaluées en période on (mobilité optimale ou forte) et en période off (mobilité réduite). Il s’agit notamment des fonctions motrices (parole, expression faciale, tremblements…) et des activités de la vie quotidienne (salivation, déglutition, écriture, habillage, hygiène…).

Les 8 stades de la MP d’après Hoehn et Yahr (inclus dans l’échelle UPDRS) sont les suivants :


	• Stade 0 : absence de signe de la maladie


	• Stade 1 : symptômes unilatéraux


	• Stade 1,5 : atteinte unilatérale et atteinte axiale (cou et colonne vertébrale)


	• Stade 2 : atteinte bilatérale, sans perte d’équilibre


	• Stade 2,5 : atteinte bilatérale légère à modérée, instabilité posturale, mais préservation de l’autonomie physique


	• Stade 3 : atteinte bilatérale modérée, altération de l’équilibre, début de perte d’autonomie


	• Stade 4 : incapacité sévère, mais marche et maintien en position debout sans aide possibles


	• Stade 5 : déplacement en fauteuil roulant ou alitement




Pour compenser certaines limites de la première version de l’échelle UPDRS, la Movement Disorder Society (MDS) a créé l’échelle MDS-UPDRS (Goetz, 2010). La qualité de la cotation y est améliorée, en assurant une meilleure prise en compte des aspects non moteurs de la maladie, et en proposant une définition plus claire des instructions de cotation pour chaque item (Krystkowiak & Defebvre, 2020). Cette échelle a été traduite en français et validée ; elle est consultable à l’adresse suivante :

https://www.movementdisorders.org/MDS-Files1/PDFs/MDS-UPDRS-Rating-Scales/MDS_UPDRS_French_Offical_Translation_FINAL.pdf




1.6. Traitements

Plusieurs types de traitements existent dans la MP et ils ont des mécanismes différents. Ils sont généralement prescrits par le neurologue qui ajuste et adapte le type de médicament et son dosage. Leur but est de compenser le déficit en dopamine, de diminuer durablement les symptômes moteurs. Cependant, ils n’empêchent pas la dégénérescence des neurones et donc, la progression de la maladie. Les symptômes non moteurs, résultant généralement de dérèglements non dopaminergiques, ne sont pas améliorés par ces traitements.

Il existe plusieurs types de médicaments pris par voie orale (gélule ou comprimé) :


	• Les dopaminergiques L-dopa (lévodopa) pallient le déficit de sécrétion des neurones. Les effets secondaires qui peuvent potentiellement survenir sont : les nausées, les vomissements, les hallucinations, les dyskinésies (mouvements anormaux involontaires), les vertiges au réveil (hypotension), la somnolence.


	• Les agonistes dopaminergiques stimulent les récepteurs dopaminergiques. Les effets secondaires pouvant être vécus sont : des troubles du contrôle des impulsions (hypersexualité, jeu pathologique, dépenses excessives, compulsions alimentaires, TOC).


	• Les médicaments antiviraux augmentent la production de dopamine.




Après 5 à 10 ans (période qui correspond à la phase dite de « lune de miel » où les médicaments sont très efficaces), les effets des traitements deviennent fluctuants. Cela entraîne des phases de fluctuations motrices dites « phases on/off ». Des périodes de bien-être (phase on) alternent avec des périodes de blocage ou de mouvements involontaires (phase off), les dyskinésies, qui peuvent avoir des impacts sur la qualité de vie.

Si les dyskinésies sont très invalidantes, deux options peuvent être envisagées :


	1. Une stimulation cérébrale profonde (SCP) à l’aide d’électrodes implantées dans les noyaux subthalamiques qui émettent des impulsions électriques pour contrecarrer les signalisations aberrantes liées au manque de dopamine. Cette solution est réservée aux patients lourdement handicapés, mais capables de supporter l’intervention. Ils doivent être âgés de moins de 70 ans et ne pas souffrir de troubles psychiatriques et/ou cognitifs trop importants. Enfin, ils ne doivent pas présenter de dysarthrie trop sévère car la SCP majore les troubles arthriques.


	2. L’administration de dopamine en continu à l’aide d’une pompe par voie sous-cutanée (apomorphine, apokinon®) ou par voie jéjunale (carbidopa, duodopa®).




Dans le cadre de la MP, la toxine botulique peut être utilisée pour réduire des phénomènes anormaux de raideur (comme la spasticité), de spasmes ou des mouvements anormaux dystoniques. Son effet est transitoire : la durée d’action est comprise entre 6 semaines et 6 mois. La toxine botulique peut être injectée par voie intramusculaire :


	• au niveau du visage pour traiter un blépharospasme ou une apraxie d’ouverture des yeux ;


	• au niveau du cou pour traiter une dystonie cervicale ;


	• au niveau des membres inférieurs pour traiter une dystonie focale (par exemple une dystonie en flexion des orteils (« griffe des orteils »), en élévation de l’hallux, ou en varus du pied) ;


	• au niveau des glandes salivaires pour traiter une hypersialorrhée ;


	• au niveau de la paroi vésicale pour traiter certains troubles vésico-sphinctériens.




D’autres utilisations peuvent être discutées au cas par cas au sein des centres experts, dans le cadre de protocoles spécifiques (tremblement du menton, troubles posturaux de type camptocormie ou Pisa syndrome) (Fluchere, 2019).




1.7. Effets secondaires des traitements

Les dyskinésies sont des mouvements anormaux involontaires liés à une stimulation dopaminergique un peu trop importante. Elles résultent de l’effet des traitements dopaminergiques, et apparaissent souvent quand le traitement est à son effet maximal. Elles gênent généralement plus l’entourage que le patient lui-même.

Les fluctuations apparaissent en fin de première phase de la maladie (lune de miel) avec un effet on/off correspondant à l’état du patient sur le plan moteur.

Des addictions peuvent apparaître sous l’effet des agonistes dopaminergiques. Il peut s’agir du développement de comportements de jeu pathologique, d’hypersexualité, d’achats compulsifs, de troubles du comportement alimentaire (hyperphagie), ou encore de troubles obsessionnels compulsifs.

Des hallucinations peuvent également se manifester. Elles peuvent correspondre à l’effet secondaire d’un traitement dopaminergique ou à la conséquence de troubles cognitifs visuo-perceptifs liés à l’évolution de la MP. Parmi ces hallucinations, on parle du « syndrome de l’ange gardien ». Celui-ci se définit comme la sensation forte d’une présence humaine (identifiée ou non) alors que personne n’est là, et en l’absence d’indice sensoriel. Les PcP ressentent, par exemple, la présence d’un proche à leurs côtés, ou peuvent avoir l’impression que quelqu’un se trouve derrière eux lorsqu’ils sont en train de regarder la télévision.




1.8. Traitements non médicamenteux

Si on ne guérit actuellement pas de la MP, il existe de nombreuses solutions (traitements non médicamenteux) qui permettent d’atténuer ses effets et donc d’améliorer la qualité de vie et le bien-être des PcP au quotidien. Voici les principales :


	• Prise en soins kinésithérapique (troubles de la marche, de l’équilibre, etc.).


	• Prise en soins orthophonique (troubles de la déglutition, troubles de la communication, etc.).


	• Prise en soins ergothérapeutique.


	• Prise en soins en psychomotricité.


	• Sport adapté (marche nordique, tango, aquagym, tai-chi, qi gong, etc.).


	• Chant choral.


	• Sophrologie.


	• Méditation.


	• Soutien psychologique, thérapies cognitivo-comportementales.


	• Cures.









2. Les syndromes parkinsoniens

Outre la forme de la MPI, d’autres syndromes parkinsoniens existent. Nous les évoquons succinctement en mettant l’accent sur les troubles qui seraient susceptibles d’être pris en soins en orthophonie.

Encore appelées « Parkinson + » ou « syndromes parkinsoniens atypiques », ces pathologies sont plus rares puisqu’elles représentent environ 20 % de l’ensemble des syndromes parkinsoniens. Leur diagnostic est souvent difficile et c’est le fait que les patients ne réagissent pas ou peu aux traitements qui oriente les neurologues vers un diagnostic de SP. On dit que ces syndromes parkinsoniens sont dopa-résistants. De plus mauvais pronostic que la MPI, ils évoluent en général sur 6 à 8 ans et s’inscrivent dans un processus de Trouble NeuroCognitif Majeur (TNCM).


2.1. Atrophie multisystématisée

L’atrophie multisystématisée (AMS) débute vers l’âge de 60 ans et se manifeste par une triade de symptômes :


	• des troubles dysautonomiques : hypotension orthostatique, troubles urinaires et troubles de la déglutition ;


	• un syndrome parkinsonien moteur : lenteur, bradykinésie ou akinésie, retard d’initiation motrice, tremblement de repos ;


	• un syndrome cérébelleux : ataxie (incoordination des mouvements, instabilité, maladresse et nystagmus).




La dysphagie et la dysarthrie sont précoces et les troubles cognitifs restent longtemps légers.

Il existe 2 formes d’AMS :


	1. AMS-P (75 à 80 % des cas) : le syndrome parkinsonien est à prédominance axiale avec une rigidité musculaire, une lenteur de mouvements et des difficultés d’équilibre.


	2. AMS-C (20 à 25 % des cas) : avec un syndrome cérébelleux qui se manifeste par une ataxie de la marche, une dysarthrie ataxique, des difficultés de déglutition.




L’espérance de vie est de 6 à 10 ans ; les pneumopathies et les morts subites (par occlusion laryngée, en raison du stridor inspiratoire) seraient les causes principales de décès (Rolland-Monnoury, 2016).

Site de référence sur l’AMS : https://www.ams-aramise.fr/




2.2. Paralysie supranucléaire progressive

La paralysie supranucléaire progressive (PSP) ou maladie de Steele Richardson Olszewski débute vers l’âge de 65 ans. Elle se traduit par un syndrome parkinsonien allié à une paralysie supranucléaire de l’oculomotricité verticale (encore appelée « ophtalmoplégie verticale »), de fréquentes chutes (troubles de la posture), une importante dysarthrie (syndrome pseudobulbaire) et une dysphagie précoce, des fluctuations des performances cognitives, notamment de l’attention et de la vigilance.

La PSP provoque des lésions du tronc cérébral affectant progressivement l’équilibre, la vue (diplopie), la mobilité, la déglutition et la parole.

Sur le plan cognitif, ces lésions se manifestent par une forte bradyphrénie (ralentissement de la pensée) ainsi qu’un syndrome dysexécutif comportemental sévère avec adhérence à l’environnement (grasping reflex, imitation, applaudissement) et un syndrome dysexécutif cognitif.




2.3. Démence à corps de Lewy ou maladie à corps de Lewy

La démence à corps de Lewy (DCL), ou maladie à corps de Lewy (MCL), est consécutive à des dépôts anormaux de la protéine alpha-synucléine se formant à l’intérieur des cellules cérébrales. Elle peut précéder un syndrome parkinsonien, l’accompagner ou le suivre. Les symptômes sont une association entre des épisodes confusionnels fluctuants et un syndrome psychiatrique (avec hallucinations, troubles de l’humeur et idées délirantes).

Cette maladie se définit par un ensemble de critères majeurs (DSM-5) :


	• des fluctuations de la cognition avec des variations nettes de l’attention et de la vigilance ;


	• des hallucinations visuelles récurrentes, nettes et détaillées ;


	• des symptômes parkinsoniens apparus après l’apparition du déclin cognitif.




Elle se manifeste également par des troubles cognitifs :


	• troubles attentionnels ;


	• syndrome sous-cortico-frontal (cf. chapitre 6 – 1.2.) ;


	• altération visuo-spatiale précoce ;


	• mémoire épisodique peu ou pas touchée au début (atteinte de la récupération) puis profil mixte avec atteinte de l’encodage et du stockage également.







2.4. Dégénérescence cortico-basale

La dégénérescence cortico-basale (DCB) est une forme rare de trouble cognitif due à la surproduction de la protéine tau dans le cerveau. C’est un syndrome parkinsonien qui se manifeste par une akinésie asymétrique, une apraxie gestuelle asymétrique inaugurale et prédominante, une dystonie des membres supérieurs, des myoclonies, un syndrome frontal et un syndrome pyramidal.

Sur le plan cognitif, la DCB s’exprime par un ralentissement psychique modéré, un syndrome sous-cortico-frontal modéré à sévère (cf. chapitre 6 – 1.2.) et parfois des troubles du langage (apraxie bucco-linguo-faciale, apraxie de la parole voire aphasie primaire progressive non fluente, dysarthrie, dysprosodie et trouble de la déglutition).




2.5. Maladie de Huntington

La maladie de Huntington (MH), encore appelée chorée de Huntington, est une pathologie génétique et héréditaire, provoquée par la destruction des neurones dans le striatum puis le cortex. Elle concerne actuellement 6 000 malades en France. Elle débute en moyenne entre l’âge de 30 et 45 ans et évolue vers une perte d’autonomie aboutissant au décès après 10 à 15 ans. Les signes cliniques sont une triade de symptômes, à savoir :


	• Des troubles moteurs : initialement, le patient présente une maladresse, puis des difficultés de coordination manuelle auxquels s’ajoutent ensuite des troubles de la posture et de l’équilibre. Des mouvements anormaux involontaires appelés chorées vont apparaître parallèlement à l’installation de troubles de la déglutition et d’une dysarthrie.


	• Des troubles psychiatriques : les patients voient leur personnalité se modifier. Ils peuvent souffrir de dépression et d’anxiété, présenter une agitation, une irritabilité, et une agressivité. Peuvent également apparaître une désinhibition comportementale, et/ou une apathie, mais aussi des troubles obsessionnels et un état psychotique.


	• Des troubles cognitifs correspondant à un profil sous-cortico-frontal, c’est-à-dire un ralentissement psycho-moteur (bradyphrénie), une atteinte attentionnelle, ainsi qu’un syndrome dysexécutif cognitivo-comportemental impactant la planification, l’inhibition et la flexibilité mentale. Ces troubles se répercutent sur les autres fonctions cognitives par des difficultés de récupération en mémoire épisodique, un déficit d’accès au stock lexico-sémantique. Enfin, les patients avec une MH présentent également une atteinte de la cognition sociale (CS) avec une diminution de la reconnaissance des émotions négatives et une altération de la théorie de l’esprit (TDE). Sur les plans de la parole et du langage, l’on peut observer la présence d’une hypophonie et d’une dysarthrie hypokinétique, une réduction de la fluence et une simplification de la syntaxe. La compréhension, en revanche, sera longtemps préservée. Enfin, le défaut d’incitation verbale entraîne une atteinte langagière pouvant aller jusqu’au mutisme.







2.6. Maladie de Wilson

La maladie de Wilson (MW), ou dégénérescence hépato-lenticulaire, est une maladie génétique rare due à l’accumulation de cuivre au niveau du foie et des noyaux gris centraux. Elle se manifeste par :


	• une hépatite ;


	• des troubles psychiatriques ;


	• des atteintes neurologiques avec des symptômes se développant habituellement entre l’âge de 5 et 35 ans et qui sont généralement : akinésie, rigidité, syndrome cérébelleux, dystonie.




Les manifestations hépatiques précèdent généralement de 10 ans les manifestations neurologiques.




2.7. Syndromes parkinsoniens atypiques et troubles cognitifs : synthèse

Voici un tableau permettant de comparer les troubles cognitifs observés dans la plupart des syndromes parkinsoniens atypiques évoqués ci-avant :

Vous pouvez télécharger ce document via cette adresse web ou en scannant ce QR code :

https://lienmini.fr/58874-02

[image: ]


Tableau comparatif des syndromes parkinsoniens. (Pottier, 2016)


[image: Tableau]
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