DOSSIER L'IMPACT FAMILIAL DE LA MALADIE D’ALZHEIMER

Les symptOmes neuro
des demences

Manifestations habituelles dans le cours
évolutif des maladies neurodégénératives,
les symptomes neuropsychiatriques alterent
fortement la qualité de vie des patients,
contribuent a accélérer la détérioration
cognitive, et augmentent le risque
d'orientation prématurée en institution.
Leur intensité est corrélée a I'épuisement
physique et psychologique des aidants.

© Didier Carluccio.

32 SANTE MENTALE | 261 | OCTOBRE 2021




!
i

|

L'IMPACT FAMILIAL DE LA MALADIE D’ALZHEIMER DOSSIER

syhiutriques

I | os maladies neurodégénératives
se manifestent par un affaiblissement
acquis et lentement progressif du fonc-
tionnement cognitif. Ces pathologies sont
sous-tendues par des Iésions cérébrales,
dont la localisation et le degré d’extension
conditionnent en partie les manifestations
cliniques. Les premiers symptémes appa-
raissent avec un décalage de plusieurs
années par rapport aux lésions cérébrales
qui demeurent silencieuses lorsqu’elles
sont circonscrites ou peu denses.

Le cours évolutif des maladies neuro-
dégénératives peut étre schématisé en
trois phases:

— stade asymptomatique (stade précli-
nique) : existence de lésions anatomo-
pathologiques sans expression clinique,

— stade de trouble neurocognitif mineur
(TNC mineur) : existence de troubles cogni-
tifs sans impact sur I’autonomie

— stade de trouble neurocognitif majeur
(TNC majeur) : existence de troubles cogni-
tifs a I'origine d’une perte d’autonomie
puis d’'une dépendance. Le TNC majeur
remplace maintenant le terme de démence
considéré comme stigmatisant.

Les TNC constituent un tableau syndro-
mique avec des étiologies variables selon le
processus neurodégénératif sous-jacent :
maladie d’Alzheimer (MA), maladie a corps
de Lewy (MCL), démence fronto-temporale
(DFT), démence vasculaire (DV).

Outre les troubles cognitifs, tous les
TNC s’accompagnent de modifications
comportementales appelées symptomes
neuropsychiatriques (SNP) ou troubles
psychologiques et comportementaux des

Jean-Michel DOREY"23
Mathieu HERRMANN', Marianne
LUCAS-NAVARRQ', Alexis LEPETIT?

Psychiatres ;

1- Service universitaire de psychiatrie de la personne
@gée, CH le Vinatier Lyon-Bron, 2— Université de Lyon,
3- Hopital des Charpennes, Hospices civils de Lyon.

démences. Les SNP sont a rechercher
systématiquement en raison de leurs
conséquences potentiellement déléteres
sur les patients et leur entourage. Cet
article traitera en premier la description
sémiologique des SNP, puis présentera
des facteurs pouvant contribuer a leur
émergence ou a leur aggravation.

GENERALITES

« Définition et classification

Les symptémes neuropsychiatriques
(SNP) sont définis par I'International
Psychogeriatric Association (IPA) comme
des « distorsions de la perception, du
contenu de la pensée, de I’humeur ou
du comportement » (1). lls incluent un
ensemble hétérogene de symptémes a
la présentation, aux mécanismes cau-
saux, et aux conséquences tres diffé-
rentes. Il est possible de distinguer les
troubles comportementaux repérables
a partir de I'observation des patients, et
les symptémes psychologiques en lien
avec le vécu ou le contenu des pensées,
qui ne peuvent étre explorés que sur la
base d’un interrogatoire. L'IPA propose
d’individualiser plusieurs sous-groupes
syndromiques (voir tableau 1).

* Données épidémiologiques

Les SNP surviennent trés précocement
dans le cours évolutif des maladies neu-
rodégénératives et sont quasi-systéma-
tiques au stade de TNC majeur (2). Si leur
fréquence et leur intensité augmentent
avec le déclin cognitif, leur évolution n’est
cependant pas linéaire et il existe d’im-
portantes variations au cours du temps, et
selon les individus (3). Les symptomes de
type hyperactivité, ou I'apathie, semblent
plus persistants que les symptomes affec-
tifs, qui ont tendance a fluctuer (4).
Dans la MA au stade de TNC mineur, les
SNP sont retrouvés chez 35 a 85 % des
patients (5,6). Les dérégulations émotion-
nelles et affectives (dépression, anxiété,
apathie) sont les symptémes le plus sou-
vent observés (7).
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Lorsque les SNP précedent les troubles
cognitifs, ils constituent alors un mode
d’entrée d’allure psychiatrique dans le
processus neurodégénératif (8). Les SNP
survenant au stade préclinique sont parfois
regroupés sous le terme de Mild Behavioral
Impairment (MBI) (8). Il a été montré que
les sujets souffrant de MBI évoluent plus
fréquemment vers un TNC, dans les cing
années suivant leur apparition (9). Lorsque
ces symptomes se manifestent isolément
sans troubles cognitifs objectivables, il est
difficile cliniquement de les rattacher a
un processus neurodégénératif. Dans la
pratique, les confusions entre troubles psy-
chiatriques a début tardif et entrée dans
un TNC sont donc fréquentes. Seul le suivi
évolutif, et la surveillance de la cognition,
permettront d’aboutir au diagnostic étio-
logique. Ainsi, un tiers des MA et la moitié
des DFT seraient initialement confondus
avec une pathologie psychiatrique, occa-
sionnant des retards diagnostics allant
de un a cing ans (10). Parmi les SNP
précoces, le lien entre dépression et MA
a été le plus étudié (11,12). L’hypothese
déja ancienne considérant la dépression
tardive comme prodrome de la MA a été
consolidée par des études longitudinales
récentes de longue durée (13,14). La MCL
peut aussi débuter par des tableaux évo-
cateurs d’une pathologie psychiatrique
primitive comme une schizophrénie tardive
ou un trouble de I'lhumeur (15).

Au stade de TNC majeur, plus de 90 %
des patients des patients présentent au
moins un SNP. L’apathie, les troubles
de I'humeur, et I'agitation qui sont les
manifestations les plus fréquentes se
retrouvent chez plus de 50 % des patients
(16)(17). Les symptomes psychotiques,
I"agressivité, I'opposition ou les troubles
du sommeil apparaissent généralement
plus tardivement.

¢ Retentissement

Les SNP ont un retentissement majeur
sur le patient et son environnement. Leur
sévérité est corrélée a un déclin cogni-
tif et fonctionnel accéléré, a une plus
grande fréquence et plus longue durée
des hospitalisations, a une orientation
prématurée en institution, et a un codt
socio-économique plus élevé (6)(10)(11)
(12). Les effets secondaires d’éventuels
traitements psychotropes contribuent a
péjorer le cours évolutif de la maladie.
L’impact sur les aidants est majeur, avec
une augmentation de la sensation de far-
deau, de la détresse émotionnelle, des
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dépressions et de pathologies somatiques
(13). Les répercussions sociales sur les
proches sont également importantes avec
un risque d’isolement élevé. Les compor-
tements stéréotypés, les propos répétitifs,
les troubles du sommeil, les conduites
d’opposition et les déambulations sont
les SCPD avec le plus fort impact sur
I’environnement (14).

« Evaluation

La prise en charge des SNP nécessite une
évaluation rigoureuse associant médecin,
patient, aidants familiaux et/ou profession-
nels. Il convient tout d’abord de les lister,
de les décrire (type, fréquence, durée,
intensité), de rechercher d’éventuelles
circonstances d’apparition, et d’apprécier
leur retentissement sur la personne et son
entourage.

Deux types d’échelle standardisée per-
mettent leur évaluation : les échelles globales
mesurant plusieurs dimensions psycho-com-
portementales et les échelles ciblant un
symptéme ou une dimension précise.

— L’inventaire neuropsychiatrique (Neu-
ropsychiatric Inventory ou NPI) est I'outil
d’évaluation globale le plus fréquemment
employé en clinique et en recherche (15)
(18). Il mesure 12 dimensions compor-
tementales : idées délirantes, hallucina-
tions, agitation/agressivité, dépression/
dysphorie, anxiété, exaltation de I’humeur,
apathie/indifférence, désinhibition, irri-
tabilité, comportement moteur aberrant,
sommeil, et appétit. Plusieurs versions de
cet inventaire ont été validées en francais
et notamment une variante destinée aux
équipes soignante (NPI-ES). Cette version
permet une évaluation de la fréquence,
de la gravité et du retentissement des
SNP, chez des patients hospitalisés ou en
institution. Le recueil régulier des SNP a
partir de I’échelle NPI permet de suivre
leur évolution dans le temps, et d’évaluer
I’effet des mesures de prise en charge
proposées.

— L’échelle de Cohen Mansfield, qui cible
spécifiquement I'agitation, permet de dis-
tinguer les agitations physique ou verbale,
avec ou sans agressivité (19)(18).

DESCRIPTION SEMIOLOGIQUE
* Symptomes affectifs

— Symptomes dépressifs

Dans la plupart des études, la prévalence
des symptomes dépressifs dans les TNC est
supérieure a 30 % (32). Il existe des liens

étroits entre dépression et MA. Les épi-
sodes dépressifs récurrents a I’age adulte
pourraient constituer un facteur de risque
de MA. Par ailleurs, certaines dépressions
inaugurales chez le sujet agé se révelent a
posteriori étre de probables manifestations
affectives prodromales de la maladie. Dans
la MCL, les tableaux dépressifs répondant
aux criteres diagnostiques de I'épisode
dépressif caractérisé majeur du DSM-5
se trouvent chez 20 % des patients (20).
Des épisodes dépressifs caractéristiques
parfois d’intensité mélancoliforme ont été
régulierement rapportés dans cette patho-
logie (33). Dans la DFT les symptémes
dépressifs sont possibles, mais plus difficile
a évaluer en raison des troubles précoces
de la méta-cognition. Enfin, les Iésions
cérébro-vasculaires de type leucoariose
(démence vasculaire sous-corticale) aug-
mentent le risque de dépression et de
résistance aux traitements (34).

Sur le plan clinigue, la présentation sémiolo-
gique de la dépression varie selon la sévérité
du TNC. En début d’évolution la sympto-
matologie est souvent comparable a celle
observée chez les sujets agés sans TNC. Les
dépressions a masque hostile, somatique,
anxieux, ou confus ne sont pas rares. Les
manifestations de la dépression deviennent
moins typiques dans les formes modérées
a sévere. A ce stade, les troubles du lan-
gage et les difficultés de représentation
entravent la verbalisation des affects. Des
modifications du comportement comme des
conduites d’opposition, un refus alimentaire,
une irritabilité, une insomnie ou une mise en
retrait peuvent étre des signes indirects de
détérioration thymique. Les idées de mort
ou les menaces suicidaires peuvent exister,
cependant les passages a I'acte seraient
peu fréquents a partir du stade modéré des
TNC (35). En revanche, le risque suicidaire
pourrait étre augmenté dans les suites de
I’annonce du diagnostic, ou en cas d’orien-
tation non désirée en institution.

Sur le plan physiopathologique, les dépres-
sions des TNC sont hétérogenes. Elles
résultent de facteurs psychologiques
(conscience douloureuse de la détério-
ration cognitive et de la perte d’auto-
nomie), psychiatrique (décompensation
d’une vulnérabilité thymique antérieure)
et neurologiques (localisation des Iésions,
dérégulation du systeme monoaminergique
et glutamatergique).

— Symptdomes anxieux
La prévalence de I'anxiété dans les TNC
est supérieure a 30 ou 40 % (32). Les
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Tableau : 1: Classification des SNP selon I'International Psychogeriatric Association

mpanesofects | SIS | sympanes dperacts | Tolesdels | petunatonter |
Agitation

Anxiété Délire Irritabilité Sommeil

Dépression Euphorie Hallucinations Impulsivité Apathie Appétit

Labilité thymique Désinhibition Comportement sexuel
Comportement moteur aberrant

Tableau 2 : Les trois dimensions cliniques de I'apathie, comparaison et diagnostic différentiel

avec la dépression

Apathie Dépression
Vide de la pensée Oui Non, existence de ruminations
Emoussement des affects Oui Non, tristesse de I'hnumeur
Inertie Oui Oui, ralentissement psychomoteur

signes cliniques sont polymorphes, et
la comorbidité avec les symptémes psy-
chotiques ou les troubles de I"humeur
est fréquente. Aux stades débutants a
modérés, I'anxiété peut se manifester sous
la forme d’un trouble anxieux généralisé,
d’une sensation d’insécurité diffuse, des
plaintes somatoformes, ou des conduites
d’évitement avec mise en retrait. Des
attaques de paniques sont possibles dans
les situations inhabituelles ou imprévues,
plus particulierement en cas d’altération
des fonctions exécutives qui altérent les
capacités d’adaptation de la personne.
Ces symptomes viennent parfois décom-
penser une tendance anxieuse ancienne.
Avec |'’évolution de la maladie, I'anxiété
va prendre différentes formes: sensa-
tion exacerbée de solitude, sollicitations
répétées de I’entourage, appels télépho-
niques récurrents, plaintes somatiques,
insomnies d’endormissement. .. Au stade
les plus séveres des présentations compor-
tementales sont réguliérement retrouvées :
syndrome crépusculaire ou « sundowning
syndrom » (instabilité motrice de fin jour-
née), syndrome de Godot (comportement
adhésif vis-a-vis d’une personne cible), ou
vocalisation et appels au secours répétés.

* Symptomes psychotiques

— Sur le plan clinique

Les symptdmes psychotiques, idées déli-
rantes et hallucinations, peuvent survenir
isolément, ou étre associés a des troubles
du comportement perturbateurs ou des
symptomes affectifs. Il est important de

distinguer les idées délirantes, des per-
sévérations idéiques irrationnelles, et des
troubles du jugement avec discours inco-
hérent, secondaires au déclin mnésique
et a I'atteinte des fonctions exécutives.
Les ecmnésies, qui correspondent a la
réactualisation de souvenirs et d’habitu-
des anciennes (exemple : volonté d’aller
chercher ses enfants a I'école, ou se rendre
a son travail) ne sont pas a considérer
comme des manifestations délirantes.

— Symptomes psychotiques et maladie
d’Alzheimer

Une revue systématique a partir d’études
épidémiologiques regroupant pres de
10000 patients souffrant de MA, a
retrouvé une prévalence de 41 % des
symptdmes psychotiques, répartis en 23 %
d’idées délirantes isolées, 5 % d’hallu-
cination isolées, et 13 % d’association
délire et hallucinations (70). Sur le plan
psychopathologique, les idées délirantes
a thématique de vol et de persécution
sont souvent la conséquence des troubles
mnésiques et du jugement. Elles peuvent
étre comprises comme un mécanisme
d’adaptation psychique pour rationaliser
les pertes d’objet et/ou les oublis. Ces
constructions délirantes de nature « défen-
sive » ou « fonctionnelle » nécessitent des
capacités cognitives encore suffisantes et
elles surviennent donc préférentiellement
en début de maladie. L’existence de fac-
teurs biologiques a également été suggérée
par la mise en évidence chez les patients
délirants de polymorphismes génétiques
spécifiques concernant le transporteur

et certains récepteurs a la sérotonine
(71). Les hallucinations, généralement
en modalité visuelle et parfois auditives,
surviennent plus tardivement. La survenue
d’hallucinations dans la MA est associée
a une évolution défavorable sur le plan
cognitif, fonctionnel, et comportemental.

— Symptomes psychotiques et maladie
a corps de Lewy

Les hallucinations visuelles sont un des
4 critéres diagnostiques majeurs de la
MCL (8). Elles surviennent précocement
dans I’évolution de la maladie, mais ne
sont pas systématiques. Leur prévalence
est retrouvée entre 50 et 80 % au stade
débutant (8) (32). Ces hallucinations, sou-
vent stéréotypées et répétitives, mettent
typiquement en scéne des animaux ou
des étres humains. Elles peuvent étre
intensément vécues et s’accompagner
de comportements perturbateurs ou de
raptus anxieux. Une critique a distance de
I’épisode hallucinatoire est parfois possible
(33). Des hallucinations auditives, géné-
ralement élémentaires et plus rarement
acoustico-verbales, sont rapportées dans
10 a 40 % des cas (72). Les hallucina-
tions auditives existent rarement isole-
ment et constituent la plupart du temps la
« bande-son » des hallucinations visuelles.
Les idées délirantes, souvent a thématique
de jalousie ou de persécution, peuvent étre
congruentes au scénario hallucinatoire ou
a I’état thymique du sujet. Elles sont ren-
contrées chez 40 a 60 % des patients (8)
(72). Les troubles de I'identification sont
non spécifiques de la MCL mais seraient
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plus fréquents dans cette pathologie. On
peut citer le signe de la télévision (indis-
tinction entre les images et la réalité), ou
le syndrome du compagnon fantéme. Le
syndrome de Capgras caractérisé par la
conviction délirante qu’un proche a été
remplacé par un sosie serait présent dans
10 a 20 % des cas, avec une sous-esti-
mation probable car peu recherché en
pratique clinique.

— Symptomes psychotiques et démence
fronto-temporale

Les symptomes psychotiques ont long-
temps été considérés comme rares, voire
incompatibles avec le diagnostic de DFT.
Ces éléments sont remis en cause par des
données épidémiologiques récentes et par
I'identification de formes génétiques de
DFT. Ces symptdmes psychotiques, qui sont
retrouvés dans 10 a 20 % a cas, peuvent
étre sources d’erreur diagnostic lorsqu’ils
inaugurent la maladie, en particulier chez
les patients les plus jeunes (73) (74). Les
idées délirantes sont a thématique poly-
morphe : persécution, jalousie, érotomanie,
mégalomanie. Les persévérations idéiques
religieuses ou hypochondriaques peuvent
prendre une coloration pseudo-délirante.
Des hallucinations visuelles ou auditives
sont rapportées plus spécifiquement dans
les formes génétiques avec une prévalence
estimée entre 25 % et 50 %, en cas d’exten-
sion du géne C9orf72 ou de mutation du
gene de la progranuline (75) (76).

e Les troubles de la motivation :
I‘apathie

L’apathie est la modification comporte-
mentale la plus fréquemment observée
dans la MA (21). Elle se caractérise par un
vide de la pensée, une inertie, et une abra-
sion des affects (22). Sur le plan clinique
elle se manifeste par un défaut d’initiative
spontanée, avec diminution des compor-
tements dirigés vers un but. La personne
peut étre en capacité de réaliser les actions
qui lui sont demandées sur stimulation,
mais ne parvient pas a les maintenir dans
la durée. Le diagnostic différentiel entre
dépression et apathie n’est pas toujours
évident (23). Le tableau 2 propose trois
dimensions cliniques a explorer pour
faciliter le diagnostic différentiel. A I'in-
terrogatoire, les patients apathiques sont
souvent anosognosiques, et n’expriment
pas d’ennui, malgré leur inactivité per-
sistante. Sur le plan physiopathologique,
I’apathie correspond au versant déficitaire
du syndrome frontal.
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e Les symptomes de type hyperactivité
L’agitation, I'instabilité psychomotrice
et I'agressivité sont des manifestations
complexes, sources de détresse pour les
aidants et les professionnels. L’agressivité
survient régulierement lorsque la per-
sonne se trouve empéchée dans sa volonté,
pour des raisons humaines, matérielles
ou architecturales. Ces symptémes sont
le plus souvent la manifestation com-
portementale d’un inconfort relationnel,
environnemental, physique ou psychique.
L’agitation peut étre verbale (répétition
de mots, de juron, stéréotypies verbales),
ou motrice (déambulation, manipulation
incessante d’objet) et s"accompagner ou
non d’agressivité. Les idées délirantes
sont une cause fréquente d’agitation. Les
comportements moteurs aberrants (CMA)
plus souvent résumés sous le terme de
« déambulation » sont problématiques
du fait du risque de fugue, d’errance et
d’accident de la voie publique.

La désinhibition, une expression produc-
tive du syndrome frontal, peut s’observer
dans la DFT mais aussi dans la MA notam-
ment dans sa forme comportementale
dyséxécutive (24). Elle se manifeste de
différentes fagons : perte des convenances
sociales, propos inadaptés a tonalité gri-
voise ou blessante, hyperoralité (potoma-
nie, alcoolisme tardif, hyperphagie), jovia-
lité inadaptée, immaturité, comportement
égocentré, conduites délictueuses (vols,
exces de vitesse), impatience avec aver-
sion du délai, impulsivité comportemen-
tale (25). Une anosognosie, une atteinte
des fonctions exécutives, et un déficit
en cognition sociale sont généralement
associés a la désinhibition.

e Les troubles du sommeil

Les troubles du sommeil sont des symp-
tdmes qui surviennent habituellement a
partir du stade modéré des TNC (6). lls
sont de différents types: insomnie avec
désynchronisation du cycle nycthéméral,
syndrome crépusculaire, hypersomnie
diurne. Il est important de connatitre le
rythme de sommeil antérieur de la per-
sonne (court dormeur/long dormeur;
couche-tard/leve-t6t) afin de mieux ana-
lyser les troubles rapportés. Le défaut
d’activité (apathie), la faible exposition a
la lumiére solaire (patient en institution ou
cloitré au domicile), le manque d’activité
physique, la perte des rythmes alimentaire
contribuent a aggraver les troubles. Chez
certains patients, des réveils nocturnes
vers 3 ou 4 heures du matin sont possibles

en cas de coucher trop précoce en tout
début de soirée (notamment en maison
de retraite). Il s’agira dans alors de fausse
insomnie car la durée totale de sommeil
n'est pas réduite.

Dans la MCL le sommeil peut étre perturbé
par des troubles du comportement en
sommeil paradoxal qui se traduisent par
une somniloquie avec cris, une agitation
motrice, et une mise en actes des réves.
Ces troubles du comportement en sommeil
paradoxal peuvent étre confondus avec
des hallucinations nocturnes et conduire
a la prescription inappropriée de neuro-
leptiques.

Les syndromes d’apnée du sommeil ou
des jambes sans repos sont également
fréquents, mais difficiles a diagnostiquer
dans un contexte de TNC.

FACTEURS CONTRIBUANT

Les SNP sont des manifestations singu-
lieres, influencées et modulées a degrés
divers par différents facteurs intriqués
entre eux: nature et localisation des
|ésions neurodégénératives, profil psy-
chologique et psychopathologique, état
de santé physique, qualité de I'environ-
nement (26). Certains de ces facteurs
sont modifiables et d’autres non. Leur
évaluation précise est indispensable afin
d’appréhender les SNP dans leur globa-
lité et de mettre en place des stratégies
thérapeutiques ciblées et individualisées.
Le tableau 3 résume les différents facteurs
contribuant aux SNP.

e Facteurs neurologiques

Les données de neuro-imageries morpho-
logiques et fonctionnelles, ainsi que les
études anatomopathologiques ont permis
de mieux élucider les bases neurobiolo-
giques associées aux SNP. Toutes les aires
cérébrales apparaissent liées a des degrés
divers aux SNP. Une atrophie au niveau des
aires frontales et des structures limbiques
au stade débutant de la MA pourrait pré-
dire la survenue ultérieure d’une agitation
ou de symptomes dépressifs (27). Le lobe
frontal et les régions limbiques semblent
aussi impliqués dans I'’émergence des
idées délirantes, tandis que les hallucina-
tions visuelles seraient plutot associées a
des anomalies occipitales et temporales
(28). Des hypoperfusions et des lésions
structurelles touchant le cortex cingulaire
antérieur, ainsi que des dysconnections
sous cortico-frontales ont été décrites
dans I'apathie. Les symptomes dépres-
sifs impliqueraient un réseau plus diffus
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Tableau 3 : Facteurs associés aux symptomes neuropsychiatriques (SNP) (Dorey, 2019)

Facteurs neurologiques

Nature, localisation, extension des
|ésions neurodégénératives

Dérégulation des systemes
mono-aminergiques

Facteurs psychologiques
Profil de personnalité
Capacité de coping
Type d'attachement
Parcours de vie

Facteurs somatiques
Pathologies chroniques
Pathologies aigués
Douleur

latrogénie

Facteurs psychiatriques

Vulnérabilité psychiatrique
antérieure connue
ou méconnue

Facteurs relationnels et
environnementaux

constitué des aires frontales, temporales,
sous cortico-frontales et limbiques (29).
La dérégulation des systéemes mono-ami-
nergiques participe également aux SNP.
Dans la MA la diminution de I'activité
cholinergique et dopaminergique fron-
to-temporale serait liée a I'agressivité et
aux comportements moteurs aberrants
(30). Les hallucinations semblent corrélées
avec un déficit cholinergique dans les aires
temporales (31).

e Facteurs somatiques et déficiences
sensorielles

Les TNC concernent des populations
agées souvent polypathologiques. Toutes
les pathologies chroniques mal stabili-
sées sont susceptibles de favoriser les
SNP. D’une facon générale, les patholo-
gies somatiques associées aux TNC sont
sous diagnostiquées. Les comportements
agressifs peuvent étre associés a la douleur,
et la prise en charge de la douleur amé-
liore les troubles du comportement (32).
Lorsque les SNP apparaissent brutalement
(apathie inhabituelle, attitude de retrait,
clinophilie, comportement perturbateur,
hallucinations), une pathologie somatique

aigué associée ou non a un syndrome
confusionnel doit étre recherchée (18).
Les causes les plus fréquentes sont les
infections, les fécalomes, le globe vési-
cal, les désordres hydro-électrolytiques
et laiatrogénie médicamenteuse. Enfin les
désafférentations sensorielles aggravent les
difficultés d’interaction de la personne avec
son environnement et le risque de com-
portements inadaptés (33). Les troubles
visuels peuvent favoriser les hallucinations
visuelles, tandis que les déficits auditifs
aggravent le risque de dépression ou d’in-
terprétations délirantes.

e Facteurs relationnels

et environnementaux

L’existence de SNP a un fort impact sur le
lien aidant-aidé et sur la santé des aidants.
La capacité d’adaptation des aidants va
étre déterminée par leur profil psycholo-
gique, leur capacité de coping, leur facilité a
demander de I'aide, leur état de santé géné-
ral, la qualité antérieure de la relation avec
I’aidé, leur connaissance de la maladie, et
le type et la sévérité des SNP. Une mauvaise
acceptation et compréhension des troubles
peut étre a I'origine de contre-attitudes

contribuant a entretenir les symptéomes
et par conséquent a augmenter le fardeau
(34). L'épuisement de I’entourage est un
facteur de risque possible de maltraitances,
le plus souvent involontaire. Le suivi des
patients souffrant de TNC impose donc un
accompagnement des proches, avec une
évaluation de leur état psychique et de leur
ressenti. L’échelle de Zarit mesurant le far-
deau est un outil intéressant pour objectiver
leurs difficultés L’accompagnement des
aidants peut prendre différentes formes:
information sur la maladie, sensibilisation
aux techniques de communication, groupe
d’aide aux aidants, prise en charge indivi-
duelle (35). Il a été démontré que la prise
en charge axée sur les aidants diminue les
SNP et retarde I'entrée en institution (36).
En maison de retraite, le personnel doit
également étre aidé et formé pour mieux
comprendre et gérer les SNP. Les actions
de formation et la possibilité de solliciter
des référents experts en cas de situations
complexes permettent de diminuer la
prescription de psychotropes (37). Le ratio
soignant/patient et le nombre de patients
accueillis dans les structures d’hébergement
impactent également la qualité des prises
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en charge. L’aménagement et le respect
des rythmes individuels, la régularité des
horaires, la stabilité du personnel, I'organi-
sation d’activités individuelles ou collectives
adaptées aux profils, besoins, et aux golts
des pensionnaires sont primordiales. La
qualité de 'architecture et I'environnement
physique (luminosité, aires de déambulation,
fiches signalétiques...) contribuent aussi a
majorer ou a apaiser les troubles (38).

e Facteurs psychologiques

et psychiatriques

Les facteurs psychopathologiques et psy-
chologiques jouent un réle essentiel dans
I’émergence des SNP, notamment au stade
de TNC débutant (39). Chez les individus
aux antécédents psychiatriques connus
(trouble de I’"humeur, trouble anxieux,
trouble psychotique), le déclin cognitif peut
favoriser les décompensations et modu-
ler I'expression clinique des SNP. Dans
d’autres situations, si aucun antécédent
psychiatrique caractérisé n’est retrouvé,
I’exploration de I'anamneése peut néan-
moins mettre en évidence des arguments
en faveur d’une vulnérabilité psychiatrique
latente méconnue, mais correctement
compensée au cours de I'existence de la
personne. Ainsi, des tempéraments affectifs
comme I"hyperthymie ou la cyclothymie
pourraient, sous I'effet du déclin cognitif,
évoluer vers des tableaux évocateurs d’une
bipolarité (40). La mise en évidence d’une
possible comorbidité psychiatrique aux SNP
est utile, car elle permet de mieux cibler
les éventuelles thérapeutiques médicamen-
teuses. Il a aussi été souligné I'importance
des modalités d’attachement précoce, des
évenements de vie, ou du profil personnalité
prémorbide (41,42) (43) (44). En particu-
lier, certains SNP pourraient étre la manifes-
tation exacerbée de traits de personnalité
antérieurs (45). Les études évaluant la
personnalité a I'aide du modeéle a cing
facteurs retrouvent un lien entre un haut
niveau de névrosisme (moins bonne stabilité
émotionnelle et plus grande sensibilité au
stress) et troubles du comportement (42).
Enfin, les approches psychodynamiques,
considerent certains SNP comme I'expres-
sion clinique de mécanismes de défense ou
de stratégies de coping protecteurs pour
I"appareil psychique, mais inadéquats au
niveau relationnel.

CONCLUSION

Les SNP sont des manifestations habituelles
dans le cours évolutif des maladies neu-
rodégénératives. Certains sont silencieux
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comme l'apathie, d’autres perturbateurs
comme I'agitation ou les symptémes psy-
chotiques. Tous altérent fortement la qualité
de vie des patients, contribuent a accélérer
la détérioration cognitive, et augmentent
le risque d’orientation prématurée en ins-
titution. L'intensité des SNP est corrélée
au risque d’épuisement physique et psy-
chologique des aidants. Toutes les recom-
mandations internationales préconisent en
premiere intention les prises en charge non
médicamenteuses pour prévenir, contenir
ou apaiser les manifestations comporte-
mentales. |l a été en particulier démontré
que les interventions ciblant les aidants
(information sur la maladie, psychothérapie
de soutien, éducation thérapeutique) sont
les plus efficaces pour limiter les SNP (46).
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Resume = Les symptomes neuropsychiatriques (SNP), au méme titre que les troubles cognitifs, sont des manifestations habituelles des maladies
neurodégénératives. lls sont hétérogénes dans leur expression : troubles affectifs, symptdmes psychotiques, hyperactivité comportementale, apathie ou
perturbation du sommeil et de I'appétit. Leur survenue et surtout leur intensité s‘accompagnent d’une évolution péjorative sur le plan cognitif et fonctionnel.
Les causes des SNP sont variables d’un individu a 'autre, incluant des facteurs neurologiques, psychologiques, psychiatriques, somatiques, relationnels et
environnementaux. Une évaluation précise de ces différents facteurs est nécessaire pour construire des prises en charge individualisées au plus prés des
besoins et de la problématique des patients. L'objectif de cet article est de décrire la sémiologie des SNP et de présenter les facteurs pouvant contribuer @

leur émergence ou ¢ leur aggravation.

Mots-clés : pemence - Evolution - Facteur de risque — Maladie neuro-évolutive — Symptomatologie des troubles cognitifs —

Trouble neuropsychologique.
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