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Les demenqes Fronto-temporales
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Nouveaux paf‘?ents des consultations méemoire du Nord-
QQPas de-Calais en 2015 (n=3721)
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<65£ns (n =452, 12%)

m Alzheimer
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BFTLD
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Les demences fronto-temporales
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1. Souvent“’swets jeunes
2. Nomjﬁreuses variantes avec des particularités
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« Pémences fronto-temporales (variant 3
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. Apha5|es progressives primaires: non flugﬂte -
sémantique
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 Démences frontales a expression, siotrice :
— DFT-SLA 3
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— Paralysie Supranucléaire Progﬁesswe (PSP)
— Dégénérescence cortico- baﬁale (DCB)
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Demencesf‘fronto-temporaIes
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* Troubles du L£omportement et des conduites sociales

— Boullmqké hyperoralité (toxiques, fausses routes)

— I\/Iagﬁue de tact, irritabilité, impulsivité, désinhibition
(zvsérbales gestuelles, manque de pudeur) et perte des «o

ee‘convenances sociales (familiarité, urinations), &oo‘"’
0@6@ collectionnisme (« vols ») £
S Stéréotypies, rituels &&&@‘
— Instabilité motrice é@f

— Négligence physique & i
— Perte d’incitation au langage... mLL’@lsme
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— Indifférence affective, absence d’empath 14
— Apathie, clinophilie &
X
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Demencesf‘fronto-temporaIes
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. Partlcularl,fe des formes familiales (40%), a
transm;ssmn geneétique

\\>{Z>

— ngut extrémement jeunes (MAPT, FUS), ou tresob°°

eezfardlf (PGRN) &0&@9
\\0@ Formes psychotiques (hallucinations, |dee
& délirantes.... PGRN, C9orf72) I
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— Questions et vécu des familles = mt@rmatlons
délicates a délivrer : grande varlabmte
syndromique (DLFT, MA, Park, SJ»JA .), age de
début, et pénétrance variablgs ‘durée trés variable
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. Deroutante,s°+++
. Troublgsde compréhension du langage et de

|’ envgfonnement
. N«é reconnait ni ne sait plus utiliser certains objeﬁ -
o danger &
"O b\o\\%

#° ¢ Conduites ritualisées et autocentrées

)

* Variable d’'un moment ou d’un jour a L@véutre ne le
fait pas expres |
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Demences fronto temporales
3 e)gpressmn motrice
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e SLA: fausses routes, troubles respiratoires,
fatlga;blllte

. Swﬁdrome parkinsonien : chutes, hypersmlorrheg@,
“fausses routes, troubles neurovégétatifs-
hypotension, variations tensionnelles, troubTes
vésico-sphinctériens (rétention d’ urme\;&,
constipation -, troubles visuels c@&»
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Avant tout: farmatlon des équipes
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* Les malades n@‘fle font pas expres, ne sont pas
sensibles aqx remarques, ne sont pas empathiques,
peuvent g€ ‘mettre en danger (voire mettre autrui en

dangerﬁotamment s’ils sont contrariés) 8
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. eqyfronnement doit s’adapter : &
éwter tout toxique a leur portée et toute noqﬂlture
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ou boisson en libre acces
— |Is doivent etre constamment survellleseT

~<°

supervisés &

* Repas avec des petits couverts, ralen’gﬁla prise
alimentaire, éviter les dlstractlons,é\

* ils peuvent marcher vite et Iowyét s’épuiser par l'activité
physique b@"
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Avant tout Eogrmation des equipes
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* Les patlen,ets peuvent s’engager dans des
taches fepetltlves puzzle (Attention aux

moc«éeaux) mandala, ou mots cacheés
. \Lfés stéréotypies embarrassantes peuverl;c‘%tre
~ détournées, modifiées
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Evolution parfois rapide, voire géceés subit
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Avant tout: ﬁ@&&Fmation des equipes
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e Peut- etrepius gue pour d’autres pathologies, .
le Iongodelal avant le diagnostic peut avoir ,@@f
durablement modifie les relations familiales e“%

a‘"’conflance envers le corps meédical.

* |Importance du soutien des familles &
nttps://www.nice.org. uk/gwdancef@cg42
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Traltements
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Les IRS : '[els%zodone en ATU
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— Doses@‘mssantes de 50 mg jusqu’a 300 mg/j en 3 prisessi bien @@0

tolgre (sédation et hypotension) (Lebertet al, 2004, 2006) bo"

— Gltalopram (30 mg) irritabilité, désinhibition, (Herrmann 2@12)
& £ Fluvoxamine (110 mg) stéréotypies, (Ikeda 2004, Pompqﬁfn 2014)
f@ — Sertraline (50-200 mg) stéréotypies (Mende22005) ng‘) topiramate
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© — Paroxétine: résultats contradictoires é@?’“

British Association for Psychopharmacolgg?ei, O’Brien J Psychopharmacol 2011
X
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Traltements
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* Les antlpsycl'geethues

— Effets mdoe‘slrables importants:
. Syr‘gﬁbtomes parkinsoniensy compris dystonie, méme avecles <

g)ﬁtlpsychoth ues récents — hypersensibilité Q@°
Q
0@% Syndrome malin des neuroleptiques; &0&‘
& ¢ Déclin cognitif &
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% Les IAChE pas d’indication pas de bénéfice (Kerchner 2611)
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* La mémantine pasde bénéfice et déclin cogm‘tﬁ (Vercelletto 2011,
Boxer 2013) &

British Association for Psychopharmacolgg?ei, O’Brien J Psychopharmacol 2011
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DFT et Wlealades jeunes
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 Motif d’ entreé en établissement des malades jeunes :
troubles dbu comportement isolement social et familial,

> Patlent@Jeunes DFT « redoutés » par les .
etabh%sements mobilisent beaucoup de personnel

(sufvelllance continue) e
. 6Rares structures du champ du handicap et Iongg@lelals
- EHPAD : avec dérogation d’age o

* Quelgues expériences pour les maladeSJQunes MA
surtout : les chemins de Cesson (77), les malsgﬁs de Crolle (38)

* USLD et UHR : pas de criteres d’3 age s

* Accueil de j jour: meérite d’étre tem?e (conduite plus
adaptée qu’au domicile) r
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Recommandationgpour I'accueil des malades
jeunes en“fnstltutlon (livre blanc)
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1. Proposer deg,aflournees d’accueil en EHPAD (essai)
2. Disposer g d’un référent « malade j jeune » (ICI DFT) en lien aveg%

Q

les refa#énts CMRR medicaux et médico-sociaux &
3. Offr;f‘ un environnement et un équipement adapté ®¢o°°°\\
(g;eneratlon) o
Sformer l'équipe +++ b&é@’
5"2’\ Sécuriser les lieux de vie b

o 6. Etablir un partenariat avec au moins une UCC

7. Laisser de la souplesse pour les visites des%aldants jeunes,
week-ends, vacances et soutien psychoL@“glque

Possibilité d’acces aux activités horsbeE‘i-IPAD (physiques)
9. Porte parole au CVS \o@°

10. Personnaliser le soutien psycl'ge1og|que de I'équipe soignante
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En £onclusion
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. 3resenta’rglat“)n déroutante

‘0&@
5 _envmnnement doit s'adapter +++ &
. -oasfnatlon des équipes +++
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. @artenarlat avec les référents du CI\/IRR,G,@de la
"oéfb
< filiere démences rares, et avec les Ug&‘f
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e Soutien des familles et des equg“s





