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Cas clinique 1 58 ans

Patiente adressée pour des « troubles mnésiques » avec un
impact socioprofessionnel

Célibataire, pas d’enfant

Ancien médecin, vit a domicile aupres de sa sceur (psychotique)
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Bilan neuropsychologique et orthophonique initial

- Atteinte sélective de la mémoire sémantique avec anomie
severe trouble de la compréhension du mot écrit et parlé

Appauvrissement des connaissances générales

Mémoire épisodique relativement bien préservee (faits
personnels réecents +++) et langage conversationnel en
apparence conserve

logorrhée, manque du mot, phrases stereotypées, perte des
notions grammaticales, paraphasies semantiques

Troubles comportementaux:

egocentricite, irritabilite et rigidite




Diagnostic : demence semantique
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- C'est un animal ?
-Un chien ?

- Il n'est pas rouge ?

- Pour colorier: se
réfere a "celui qui
vient dans mon jardin"

« Un chien, ca a 2 pattes? »
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Perte des connaissances sémantiques
Mémoire épisodique conservée




Prise en soins

- Gestion des problemes de la vie quotidienne

(courses, conduite automobile, gestion des médicaments et des affaires
administratives, protection juridique mal acceptée...)

- Installation de protheses cognitives
- Difficile car absence de généralisation des connaissances réapprises

- Réeéducation sur des bases lexico-phonologiques en encourageant les
references personnelles épisodiques et en se basant sur le niveau de
connaissance semantique résiduel

- Objectifs: attitude tres pragmatique en tenant compte de
I"évolution, permettre le maintien a domicile

- Problematiques médico-sociales: professionnelle, dge
relativement jeune, environnement defavorable +++




Prise en charge neuropsychologique et orthophonique

Plainte cognitive (entretien) Langage (compréhension de mot)

Bilan neuropsychologique Déficit exclusif a la mémoire sémantique
Maintien de la mémoire épisodique

Programme Ré-apprentissage de vocabulaire
Renforcement
Carnet mémoire
Exploitation des capacités préservées

* Particularitée neuropsychologique de la pathologie : maintien de
la mémoire épisodique (difféere de la maladie d’Alzheimer)

* Exploitation des capacités préserveées : utilisation de la mémoire
episodique pour contourner |'incapacité en memoire semantique.




Exemples: classements categoriels, appariement
d'images avec le mot écrit (alimentation, vétements,
produits manufactures)

Installation de protheses cognitives tres difficile car
absence de generalisation des connaissances
reapprises

Mises en situation: cuisine (repas restreints et non variés,
carence nutritionnelle sévere a |’admission), manipulation
argent...




Démence semantique

Caracteristiqgues clinigues de la demence sémantique
(d'apres Hodges)

- Atteinte sélective de la mémoire sémantique avec anomie severe,
trouble de la compréhension du mot écrit et parlé, réduction de la
fluence catégorielle

- Appauvrissement des connaissances générales. Absence de
trouble syntaxique et phonologique, préservation de la
comprehension du langage conversationnel.

- Capacités perceptives et de raisonnement non verbale intactes.
- Mémoire épisodique peu touchée

- Dyslexie de surface




Démence semantique:

Historique

- Pick (1905): « symptomatologie de |'atrophie temporale gauche »

- Tulving (1972): concept de la mémoire semantique

- Snowden (1989) propose le terme de « demence semantique »

- 1998: concept de dégeénérescence lobaire fronto-temporale (DFT, DS, APP)

Données démographiques

- Apparition le plus souvent vers 60 ans
- Evolution sur 4 a 9 ans en moyenne selon les séries (extréme: 19 ans)

- Antécedents familiaux d'état dementiel chez les apparentés du premier
degré dans 25% des cas

- Prevalence faible




Atrophie temporale antérieure bilatérale
asymetrique G > D, plus rarement D > G

IRM normale Démence sémantique

Atrophie des régions temporales antérieures

Atrophie du cortex périrhinal (Davies, 2002)




Verstichel, 2008

a: lobes temporaux intacts: représentation normale

b et c¢: dégénérescence progressive des zones antérieures des lobes
temporaux: dégradation de la représentation de I'animal

d: incapacité a représenter I'animal, perte de la signification du mot




Variantes cliniques (Thompson, 2003)

Atrophie temporale antérieure gauche:
- difficultés dans les taches semantiques verbales
- comportements répéetitifs, stéréeotypies, depression plus frequente

Atrophie temporale antérieure droite:

- préedominance des pertes des connaissances dans le domaine visuel
(reconnaitre les personnes...)

- perturbations dans les rapports interpersonnels (rupture sociale...)

Atteinte frontale orbito-mediane associée: troubles du comportement +++
Continuum DS et forme orbitaire de la DFT ? (inclusions ubiquitine +)

Notion DS = aphasie primaire progressive fluente: tres discutée




Neuropathologie

Hodges, 1998:
12 cas - 7 authentiques maladies de Pick

- 5 cas: lesions « sans signe histologique distinctif » (pas de
marqueur mis en évidence)

Rossor, 2000

3 cas: inclusions ubiquitine positives et tau négatives (type SLA démence)
dans le gyrus denté de |'hippocampe

Leésions les plus frequentes dans la demence semantique
(70% des cas): depot neuronal d'une protéine hyperphoshorylée et
ubiquitinee (TDP-43)

Neumann, 2006




Cas clinique 2 70 ans

Adressee par son médecin traitant pour des plaintes
mneésiques, des difficultés de reconnaissance de personnes
familieres, des difficultés a reconnaitre la route (a limite la
conduite automobile)

Mariee, 1 fille, IDE retraitee

Autonome pour les AVQ, absence de troubles du
comportement et de I'humeur, reste dynamique




Neuropsychologie:

MMSE: 27 (jour du mois, répétition phrase, rappel diff. 2/3)

RL-RI 16: R. imm.:

Apprentissage: RL 24/48  RT: 34/48
Differe: RL: 6/16 RT: 9/16
Intrusion: 1 Rec: O NR, 3 FR

DMS 48 apres évocation lexicale: 67% (N: 96 +/- 5)
AV
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Syndrome dysexécutif modéré

Praxies, calcul, gnosies préservés




Langage:

DO 30: 19 (parachute, ancre, domino, escargot, tortue, kangourou, girafe,
rhino, hélico, crocodile)

Verbes d’action: sp Amorgage non efficace

Bonne compréhension des ordres
Absence de paraphasie et de dysgraphie
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BDAE-aspect semantique: pélican ne lui dit rien, chameau est un
animal de la ferme, baleine pond des oeufs et n'est pas plus grande
qu‘un lion....




Batterie 75

Evocation
10 premiers items: 0/10




Batterie 75 N RENE COTY

e - / CHARLES DE GAULLE
Reconnaissance _ad | ‘ GASTON DEFFERRE
10 premiers items: 5/10 . , ALAIN POHER

JEAN-MARIE CAVADA

FRANCOIS DE CLOSETS

SYLVAIN AUGIER

BERNARD PIVOT

JULIEN CLERC

PIERRE BACHELET

PIERRE PERRET

BERNARD LAVILLIERS







Démence semantique D>G

Atrophie temporale antérieure droite (+ cortex périrhinal):
préedominance des pertes des connaissances dans le
domaine visuel

PEC: orthophonie et neuropsychologique (HdJ)




Prise en charge neuropsychologique et
orthophonique

Objectifs (définis avec la patiente) :

Maintenir le stock des connaissances sémantiques
Maintenir 'autonomie
Reprendre une activité plaisante

Revalorisation
Feed-back sur les comportements inadaptés
Entretiens avec époux

1x/semaine, 30 a 45 min/séance (en fonction de la fatigabilité)
Support : un cahier lui permettant de retrouver facilement les
informations (protheése cognitive).




Connaissances sémantiques

Autour des informations personnelles de sa famille et de
ses amis (photos a I'appui)

Ex : prénom, dge, profession, adresse des gens qui |'entourent

< Moi et mon mari

\ERIIE

< Ma petite fille

Mes amis




Réalisation du plan de son quartier (noms des rues, des voisins et des
commerces)

Réalisation du plan de sa maison avec des indications (meubles que |'on
trouve dans chaque piece)
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Placer les villes sur la carte de France, réminiscence sur le theme de ses
vacances (photos a |'appui)

Diverses exercices de definitions (professions...)

Présentations de photos de personnes célébres




Diverses exercices de catégorisation notamment a |'aide de
publicites déecoupées

Ex : fruits, legumes, bijoux, véetements...

A chaque fois que la patiente ne conndit pas un mot, récupération
instantanée d'une photo qui représente le mot en question sur le neft.




Maintien de |'autonomie
Mises en situation avec |'aide de |'ergothérapeute
faire du cafe, payer ses factures, écrire une carte postale, cuisiner...

Revalorisation
Reprendre une activité plaisante : le crochet...

Comportement

Feed-back sur sa perte des convenances sociales (ex : entre dans mon
bureau sans frapper)

Entretiens avec |'époux

- Reprendre le diagnostic, lui expliquer les consequences de la maladie de
son epouse sur les actes de la vie quotidienne

- Le soutenir psychologiquement
- Lui apporter des conseils pour le maintien de |'autonomie




Limites

Pas de generalisation possible et chaque concept doit étre
reappris

Attitude de plus en plus psychorigide avec tendance a

persévérer dans les erreurs : entrave pour |'apprentissage de
nouvelles informations

« Etre humble » dans ses objectifs de prise en charge

Revaloriser le patient au maximum et eviter les situations
d'échec

Ne pas oublier |'entourage




Evolution a 2 ans:
Importante difficultés de reconnaissance des visages

Anosognosie, mémoire sémantique séverement touchée,
apparition d'une atteinte de la mémoire épisodique

Troubles du comportement et dependance AVQ:
- plaintes somatiques diverses et steréeotypées

- irritabilite, impatience, attitude plus relachée et rigide,
perte d’empathie, persévérations, erreur dans la préparation
des plats, difficultés a utiliser les plaques de cuisson (régle
I'intensité au maximum) et a utiliser sa machine a coudre...

- arret de la conduite automobile
Examen des praxies: normal Executif ?

Tableau de dégénérescence fronto-temporale
Relais accueil de jour ? SSIAD Relais (Alzheimer) ?




Lhopital de jour

Une approche pluridisciplinaire

Médecin généraliste <¢—p Patient < Famille

Geriatre \
I \ Sougnan’rs

semantique
Psychla’rre d \\ Assistante sociale
x / I Ergothérapeute (kiné)

Neurologue %  Psychologue ™ Orthophoniste
Neuropsychologue




