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 La démence est-elle une pathologie ou simplement le résultat d'un vieillissement 

physiologique ? La question peut se poser car de plus en plus de personnes sont 

diagnostiquées comme ayant une pathologie démentielle. N'est-ce pas normal qu'à partir d'un 

certain âge, la mémoire nous fasse défaut, parce que nous sommes fatigués, angoissés ou 

distraits en pensant à autre chose...? 

 Selon l'Organisation Mondiale de la Santé (OMS), chez les personnes ayant 85 ans et 

plus, il existe entre 25 à 30 % d'entre elles qui présentent un déclin cognitif. 

 La démence représente une des plus grandes peurs de l'être humain. En effet, il n'est 

pas rare de connaître dans sa famille ou son entourage une personne souffrant de démence ! 

Le fait d'être un jour dans une situation similaire représente une terrible angoisse. Car nous ne 

voulons pas nous-mêmes être une charge pour notre entourage. La prise en charge d'une 

personne démente nécessite une force psychologique importante. 

 La peur est présente car les malades se trouvent souvent seuls face à leurs pathologies 

sans avoir forcément de réponses à leurs questions et se sentent souvent abandonnés après 

l'annonce du diagnostic. Maintenant, les médecins ainsi que les autres professionnels de santé 

connaissent de plus en plus l'évolution des différentes démences, ils peuvent donc assurer un 

meilleur encadrement du malade pour permettre une meilleure observance aux traitements 

(médicamenteux ou non). Ces professionnels ont connaissance des aides qui seront 

nécessaires à sa prise en charge, ce qui apportera un sentiment de confiance et 

d'accompagnement dans la maladie pour le patient et sa famille. 

 La démence constitue un véritable fléau, puisqu'en 2012, il a été répertorié 35,7 

millions de personnes atteintes de démence dans le monde, avec chaque année 7,7 millions de 

nouveaux cas. Cette population devrait atteindre 2 milliards en 2050, selon les données de 

l'OMS, comprenant les sujets ayant 60 ans et plus. Les patients souffrant de la maladie 

d'Alzheimer représentent entre 60 à 70 % de la totalité de cette population. Dans le monde, la 

population vieillit et l'espérance de vie augmente c'est pourquoi le nombre de sujets déments 

va croître au fur et à mesure des années. Il faudrait donc dès aujourd'hui prendre des 

dispositions afin que dans les années à venir nous ne soyons pas démunis face à ces situations. 

 La démence représente un problème majeur de santé publique devant le nombre de 

personnes atteintes et le coût de cette pathologie. Le coût global des dépenses lié à la démence 

représente 440 milliards d'euros par an. Avec le vieillissement de la population le montant de 

cette prise en charge va considérablement augmenter. Les personnes âgées perdent 
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progressivement de l'autonomie en vieillissant. En effet, cette population nécessite des soins à 

domicile, le portage des repas ou encore des places en institutions spécialisées, ce qui 

engendrera des dépenses supplémentaires en matière de santé publique. 

 Lors du sommet du G8 à Londres en Décembre 2013, il a été décidé au niveau 

international de lutter contre les démences en favorisant la recherche et la prise en charge 

médicale et sociale concernant la maladie d'Alzheimer et les maladies apparentées. Le plan 

"maladies neurodégénératives" se déroulera entre 2014-2019 avec trois axes principaux : le 

perfectionnement du diagnostic, l'amélioration de la qualité de vie du patient et de son 

entourage et la recherche. 

 

 Nous allons d'abord définir la Démence Fronto-Temporale (DFT), en commençant par 

des généralités sur la localisation cérébrale de cette pathologie, les différents gènes impliqués, 

ainsi que les différentes modifications cérébrales. Nous décrirons les changements qui vont 

s'opérer au niveau de la personnalité, du comportement et de la mémoire du patient. 

 Ensuite, nous allons déterminer le diagnostic de la pathologie, par l'intermédiaire de 

différentes échelles pour permettre l'évaluation cognitive du patient. Nous allons décrire le 

déroulement de l'annonce du diagnostic au patient et à la famille. Nous verrons également les 

différents traitements médicamenteux ou non, qui pourront être mis en place. 

 Pour clôturer ce travail, nous allons présenter un cas clinique, cela permettra d'illustrer 

les propos que nous avions développés dans les chapitres précédents. Nous verrons ainsi 

l'évolution de l'état général de la patiente du début de la pathologie jusqu'à son entrée en 

institution spécialisée. 
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 Le mot démence vient du latin «dementia» qui signifie «perte de l’esprit», autrefois la 

démence était synonyme de folie. Depuis, ce terme a évolué, bien que dans l’esprit de la 

population un sujet dément est souvent assimilé à un sujet fou [1]. 

 Le DSM V (Manuel Diagnostique et Statistique des troubles mentaux) publié en Mai 

2013 est un ouvrage reconnu par toute la communauté scientifique. Cela a permis de donner 

une définition globale de la démence et d’uniformiser le tableau clinique de celle-ci. La 

démence est caractérisée par l’apparition de déficits multiples (parmi lesquels une altération 

de la mémoire) qui sont dus aux effets physiologiques directs d’une affection médicale 

générale, aux effets persistants d’une substance ou à des étiologies multiples [2-4]. 

 Les démences sont réparties selon leurs étiologies afin d’obtenir une classification 

unique (Annexe 1) [5]. 

 La démence résulte d’un dysfonctionnement cérébral ayant deux conséquences pour le 

sujet atteint [5]. Tout d’abord, le sujet dément aura une détérioration progressive de son 

fonctionnement cognitif, ce qui compromettra l’adaptation familiale et sociale. Mais cette 

maladie va également altérer la personnalité du sujet et elle induira le plus souvent des 

troubles du comportement, comme dans la DFT. Dans de rares cas, ce syndrome est curable 

par l’élimination des causes organiques ; par conséquent, le plus souvent, la démence doit être 

associée à l’irréversibilité. 

 La sévérité de la démence sera estimée tout au long de la maladie, cela permettra 

d’évaluer l’état de dépendance du sujet. Trois stades de sévérité seront distingués selon le 

retentissement du déficit dans la vie quotidienne : 

- Légère : une altération significative des activités quotidiennes et sociales, 

une capacité à vivre de façon autonome et une hygiène personnelle suffisante 

seront observées. 

- Moyenne : une surveillance est nécessaire dans ce cas là, puisque 

l’indépendance du patient est aléatoire. 

- Grave : le sujet est incapable d’avoir une hygiène convenable, les activités 

quotidiennes sont également altérées, ce qui nécessite une surveillance 

permanente du sujet dément. De plus, le langage devient incohérent voire 

inexistant [1,5]. 
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3.1 DEFINITION DE LA DEMENCE FRONTO-TEMPORALE 

 

 La DFT fait partie d’une des affections regroupées sous le nom de dégénérescences 

lobaires fronto-temporales (ou démences lobaires fronto-temporales). Ce terme regroupe trois 

syndromes cliniques différents : la DFT, l'aphasie primaire progressive et la démence 

sémantique (Figure 1). La DFT correspond à des troubles du comportement, alors que les 

deux derniers syndromes se rapportent à des troubles du langage [5,6]. 

        

Figure 1 : Organigramme des dégénérescences lobaires fronto-temporales [6,7] 

 

 La dégénérescence lobaire fronto-temporale a été découverte en 1892 par Arnold Pick, 

neurologue tchécoslovaque, sur l'un de ses patients présentant une atrophie lobaire frontale et 

temporale. En 1911, Aloïs Alzheimer a décrit cette pathologie sous le nom de maladie de 

Pick. Ce terme a été utilisé pendant de nombreuses années avant de s'intituler DFT [8-10]. Il 

faut préciser que la DFT est un syndrome clinique et non pas une maladie car les déficits 

mnésiques sont inconstants (contrairement, par exemple, à la maladie d’Alzheimer) [11]. 

 

 La DFT doit son nom à la localisation de ses lésions cérébrales, c'est-à-dire au niveau 

du lobe frontal et du lobe temporal. Le cerveau humain comprend cinq lobes : le lobe frontal, 

temporal, pariétal, occipital (Figure 2) et le lobe ou cortex insulaire qui est une petite région 

située à l'intérieur du cortex cérébral, en dessous du lobe temporal et frontal [12,13]. 

 

Dégénérescences lobaires 
fronto-temporales 

Démence fronto-
temporale 

Aphasie primaire 
progressive 

Démence 
sémantique 
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Figure 2 : Représentation des différents lobes du cerveau humain [12] 

 

 La DFT est la deuxième cause de démence dégénérative après la maladie d’Alzheimer 

[14]. La DFT est une affection rare, sa prévalence, chez les 45-65 ans, est évaluée entre 15 et 

22 cas pour 100 000 habitants. L'incidence quant à elle, s'élève entre 2,7 à 4,1 nouveaux cas 

pour 100 000 habitants [10,15,16]. En général, la DFT apparaît avant l'âge de 65 ans, avec un 

âge moyen de 58 ans et elle touche autant d'hommes que de femmes [9,17]. 
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3.2 ASPECTS GÉNÉTIQUES ET NEUROLOGIQUES 

 

3.2.1 DE LA TRANSCRIPTION D'UN GENE A LA SYNTHESE DES PROTEINES 

 

 A partir d'un gène, plusieurs étapes seront indispensables afin d'obtenir une protéine : 

la transcription, la maturation, l'épissage, la traduction et les modifications post-

traductionnelles (Figure 3). 

 Un gène est un fragment d'Acide DésoxyriboNucléique (ADN), codant pour une 

protéine. La molécule d'ADN est composée par une alternance de quatre bases différentes 

(Adénine, Thymine, Cytosine et Guanine) représentée sous la forme d'une hélice double brin. 

 La première étape repose sur la transcription de l'ADN en Acide RiboNucléique 

(ARN) pré-messager. Cette étape s'effectue, dans le noyau, par l'intermédiaire d'un complexe 

enzymatique, l'ARN polymérase. L'ARN pré-messager est constitué par une alternance de 

séquences codantes, les exons et de séquences non codantes, les introns [18-20]. 

 

 Ensuite, lors de l'étape de maturation et d'épissage, les introns seront éliminés par 

l'intermédiaire d'enzymes pour former l'ARN messager (ou ARNm), uniquement composé 

d'exons. L'ARN est monobrin, constitué de quatre bases : l'Adénine, la Cytosine, la Guanine 

et l'Uracile (remplace la Thymine présente dans l'ADN). 
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Figure 3 : Du gène à la protéine (modifié d'après [21]) 

 

 Puis, l'ARNm va être traduit en protéines. L'ARNm va sortir du noyau par les pores 

nucléaires, au niveau des ribosomes car la traduction ne peut s'effectuer que dans le 

cytoplasme. L'enchaînement de trois bases représente un codon, également appelé triplet de 

l'ARN. Chaque codon code pour un acide aminé, il existe vingt acides aminés différents. Les 

acides aminés vont être apportés par l'ARN de transfert, au niveau du ribosome. Le ribosome 

va permettre de lier les acides aminés les uns aux autres [18-20]. La protéine formée ne sera 

fonctionnelle qu'après des modifications post-traductionnelles, lui permettant d'acquérir une 

structure tridimensionnelle [22]. 

 

3.2.2 ASPECTS GÉNÉTIQUES 

 

 Depuis ces dernières années, les recherches sur la DFT se sont développées, elles ont 

permis de mieux connaître et comprendre cette affection, notamment sur le plan génétique, 

mais également au niveau diagnostique et thérapeutique. 
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 Chez environ 40 % des cas, la DFT est en lien avec la famille, la transmission 

autosomale dominante est rapportée chez 10 à 30 %. Mais la majorité des cas apparaît sans 

cause particulière ; vraisemblablement occasionnée par des interactions entre les gènes et les 

facteurs environnementaux [10,23]. 

 

 Au total, sept gènes sont impliqués dans la DFT : 

  - Microtubule Associated Protein Tau (MAPT), 

  - Chromosome 9 Open Reading Frame 72 (C9ORF72), 

  - Progranulin (GRN), 

  - Transactive Response DNA Binding Protein (TARDBP), 

  - Valosin-Containing Protein (VCP), 

  - FUsed-in Sarcoma (FUS), 

  - CHarged Multivesicular body Protein 2B (CHMP2B). 

 

 La DFT sera donc répartie en trois groupes, en fonction de l'accumulation de deux 

types de protéines (Figure 4) : Tau et Transactive response DNA binding Protein 43 (TDP-43) 

[9,24]. 
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3.2.2.1 Le gène Microtubule Associated Protein Tau 

 

 

 

 Le gène MAPT est localisé sur le bras long du chromosome 17 en position 21. Ce 

gène est composé de seize exons, il code pour la protéine Tau [25]. La protéine Tau est 

localisée principalement au niveau du système nerveux central (SNC, neurones et cellules 

gliales) [26,27]. 

 

 Ce gène peut produire six isoformes de protéines Tau différentes selon l'épissage de 

l'ARN pré-messager, dans le cerveau humain adulte. Ces différentes protéines Tau se 

distinguent par la présence ou l'absence d'une ou deux séquences en région N-terminale, ainsi 

que par la présence de trois ou quatre domaines de liaison aux microtubules en région C-

terminale (Figure 5) [28,29]. 

Figure 4 : Les gènes impliqués dans les différentes formes de démences fronto-

temporales [24] 
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 La protéine contient entre 441 (représentant l'isoforme le plus grand) et 352 acides 

aminés (pour le plus court) [30]. Lors de l'étape d'épissage de l'ARN pré-messager, lorsque 

l'exon 10 est présent, quatre domaines de liaison aux microtubules (noté 4R sur la Figure 5) 

seront observés ; sinon, la protéine disposera de trois domaines de liaison aux microtubules 

(noté 3R sur la Figure 5). 

 

Figure 5 : Isoformes de la protéine Tau [29,31] 

 

 

 

 La protéine Tau permet : 

  - la polymérisation et la stabilisation des microtubules, 

  - le transport axonal des organites dans le SNC, 

  - la constitution du cytosquelette cellulaire [26,32,33]. 

Toutes ses fonctions sont réalisables grâce à la présence des microtubules. 

Dans le cerveau humain adulte, la proportion d'isoformes 3R et 4R sera identique. 
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 Deux types d'altération sur la protéine Tau peuvent être retrouvés : des mutations 

fonctionnelles et des modifications sur le site d'épissage [34]. 

 

 Les mutations fonctionnelles comprendront des mutations faux-sens ou des délétions 

au niveau des séquences codantes du gène Tau. Cela va aboutir à une diminution de l'affinité 

des microtubules pour les protéines Tau et donc une moindre polymérisation des microtubules 

[33,35]. 

 

 Les modifications sur le site d'épissage, par des mutations introniques, vont conduire à 

une inclusion de l'exon 10. Cela va entraîner une augmentation de l'isoforme 4R, et ainsi, une 

perturbation du ratio 3R/4R [33,34]. 

 

3.2.2.2 Le gène Chromosome 9 Open Reading Frame 72 

 

 

 

 Le gène C9ORF2 est situé sur le bras court du chromosome 9, en position 21 [36,37]. 

Le gène est caractérisé par une répétition de la séquence GGGGCC, au niveau du premier 

intron de celui-ci (Figure 6) [37,38]. Chez un individu sain, le nombre de répétitions de cette 

séquence sera estimé entre 2 et 30 fois [36] ; alors que chez un patient atteint de DFT, il peut 

atteindre un minimum de 100 copies [37]. 
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Figure 6 : Constitution du gène Chromosome 9 Open Reading Frame 72 (modifié 

d'après [36]) 

 

 

 

 Aujourd'hui, la protéine codée par le gène C9ORF72 n'a pas pu être clairement 

identifiée par une appellation. Les fonctions de ce gène ou de la protéine (qui sera désignée 

protéine C9ORF72) sont, par conséquent, inconnues [36,38]. 

 

 

 

 Malgré le fait que les fonctions de la protéine C9ORF72 soient obscures, les 

modifications engendrées par cette mutation sont connues. Lors de l'épissage de la protéine, 

trois isoformes différentes vont être retrouvées. La première sera normale puisque les 

séquences GGGGCC seront éliminées. Les deux autres transcrits seront pathologiques, la 

séquence sera conservée. Ces dernières isoformes vont conduire à une transcription moins 

importante de la protéine et donc à un taux de protéines réduit [36,40]. 

 Les deux isoformes pathologiques vont former des foyers d'ARN. Des protéines liant 

l'ARN ainsi que des facteurs d'épissage vont lier l'ARNm des transcrits mutants par 

l'intermédiaire de la séquence GGGGCC. Ces foyers d'ARN intracellulaires vont contenir 

notamment la protéine TDP-43 [39,40]. 
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 La traduction Repeat-associated Non ATG (RAN) de la protéine C9ORF72 a été 

découverte. La séquence GGGGCC va être traduite par un enchaînement de deux acides 

aminés, qui sont les suivants : poly Gly-Arg, poly Gly-Pro, poly Gly-Ala. Ces protéines sont 

toxiques et vont ensuite s'accumuler dans le cytoplasme des neurones [40,41]. 

 

3.2.2.3 Le gène progranulin 

 

 

 

 Le gène GRN est positionné sur le chromosome 17, sur le bras long en position 21, 

proche de l'emplacement du gène MAPT [42-44]. Le gène contient treize exons délimitant 

sept domaines renfermant une répétition de douze motifs cystéines (Figure 7) [45]. Après la 

traduction du gène, la protéine : la granuline (ou progranuline) sera formée de 593 acides 

aminés [46]. 

 

 

Figure 7 : Organisation du gène progranulin (modifié d'après [43]) 
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 La granuline (ou progranuline) joue un rôle dans : 

  - l'embryogenèse, 

  - la croissance et la survie cellulaire, 

  - la régulation de la transcription, 

  - l'inflammation, 

  - la cicatrisation des plaies [43,44]. 

 

 

 

 A cause des différentes mutations sur le gène GRN, une diminution de la synthèse de 

granuline sera découverte. Des mutations non-sens, des mutations sur le site d'épissage vont 

être observées mais également des mutations engendrant des changements du cadre de lecture 

du gène. 

 Les mutations non-sens ainsi que celles modifiant le cadre de lecture vont conduire à 

une protéine instable ou non fonctionnelle. 

 Les mutations survenant sur le site d'épissage, avec l'apparition d'un codon stop plus 

prématurément, la granuline sera donc une protéine plus courte [43,47,48]. 

 Toutes ces mutations vont conduire à une diminution de la production de la protéine 

granuline et par conséquent un affaiblissement de ces fonctions [49]. 

 

 

  



18 

 

3.2.2.4 Le gène Transactive Response DNA Binding Protein 

 

 

 

 Le gène TARDBP est situé sur le bras court du chromosome 1, en position 36. Le gène 

est organisé en différents domaines avec un domaine de liaison particulier en région C-

terminale. Ce domaine, riche en acide aminé glycine, va permettre de lier des 

ribonucléoprotéines nucléaires hétérogènes comme : des ADN, des ARN et des protéines 

(Figure 8) [50-52]. 

 

 

Figure 8 : Disposition du gène Transactive Response DNA Binding Protein (modifié 

d'après [53]) 

 

 Ce gène code pour une protéine connue sous le nom de TDP-43, elle est composée de 

414 acides aminés. 

 

 

 

 La protéine TDP-43 intervient dans : 

  - la stabilité de l'ARNm, 

  - la régulation de la synthèse des protéines (par l'intermédiaire de l'épissage). 

 Toutes ces fonctions sont possibles grâce au domaine d'interaction avec les 

ribonucléoprotéines nucléaires hétérogènes [52,54]. 
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 Les différentes mutations faux-sens sur le gène vont porter sur la région C-terminale 

au niveau du domaine de liaison avec les ribonucléoprotéines. Cela va donc engendrer une 

perturbation de l'épissage de l'ARNm, une diminution de l'activité transcriptionnelle ainsi 

qu'un déséquilibre dans le transport des ribonucléoprotéines nucléaires hétérogènes qui vont 

être rattachées au gène [50,55]. 

 

3.2.2.5 Le gène Valosin-Containing Protein 

 

 

 

 Le gène VCP est positionné sur le bras court du chromosome 9, en position 13. Ce 

gène appartient à la famille des Adénosines TriPhosphatases Associated with diverse cellular 

activity. Le gène est divisé en dix-sept exons, il code pour la protéine VCP, qui est divisée en 

plusieurs domaines (Figure 9) [56,57]. 

 

 

Figure 9 : Organisation de la protéine Valosin-Containing Protein (modifié d'après [58]) 

 

 Les fonctions de liaison et d'hydrolyse de l'Adénosine TriPhosphate (ATP) de la 

protéine VCP seront détenues par deux domaines distincts. Le domaine N-terminal va servir 

de liaison pour les cofacteurs du gène VCP. Le domaine C-terminal va permettre la régulation 

de l'assemblage du réticulum endoplasmique [58]. 
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 La protéine VCP intervient dans de nombreux processus cellulaires, notamment : 

  - la division cellulaire, 

  - la reconstruction de l'enveloppe nucléaire, 

  - le réassemblage de l'appareil de Golgi après la mitose, 

  - la dégradation des protéines par l'intermédiaire de l'ubiquitinylation par le  

protéasome, 

  - l'inhibition de l'apoptose, 

  - la réparation de l'ADN endommagé [56,59,60]. 

 

 

 

 Les mutations sur le gène VCP vont conduire à un changement de structure de la 

protéine VCP, et donc à une altération de ses fonctions. L'interaction entre les protéines 

ubiquitinylées et la protéine VCP sera diminuée et par conséquent leur dégradation par le 

protéasome sera réduite. Les protéines devant être dénaturées vont donc s'accumuler dans les 

cellules cérébrales, mais également au niveau des os et des muscles [58,60]. 

 

3.2.2.6 Le gène FUsed-in Sarcoma 

 

 

 

 Le gène FUS est situé sur le chromosome 16. Le gène FUS contient plusieurs 

domaines : un domaine N-terminal activant la transcription, un domaine de liaison à l'ADN ou 
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l'ARN et un domaine C-terminal constituant le signal de localisation nucléaire (Figure 10) 

[61-63]. Le gène code pour la protéine FUS, composée de 526 acides aminés. 

 

 

Figure 10 : Structure de la protéine FUsed-in Sarcoma (modifié d'après [63]) 

 

 

 

 La protéine FUS possède plusieurs fonctions : 

  - la réparation de l'ADN, 

  - la régulation de la transcription, 

  - la régulation de l'épissage, 

  - le couplage de la transcription et de l'épissage, 

  - le transport de l'ARNm entre les compartiments intracellulaires, 

  - le contrôle de la diffusion cellulaire. 

 La protéine FUS, diffuse entre le noyau et le cytoplasme de la cellule, afin de réaliser 

ces différents processus [62-64]. 
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 Quatre mutations différentes sur la protéine FUS vont conduire à la formation d'une 

protéine anormale. Celle-ci ainsi que d'autres protéines, vont former des inclusions protéiques 

cytoplasmiques. La protéine FUS mutée ne pourra plus se mouvoir vers le noyau cellulaire 

cela débouchera sur une perte de toutes ses fonctions [61-64]. 

 

3.2.2.7 Le gène CHarged Multivesicular body Protein 2B 

 

 

 

 Le gène CHMP2B est situé sur le chromosome 3. La protéine CHMP2B contient 213 

acides aminés, elle fait partie d'une sous-unité du complexe Endosomal Secretory Complex 

Required for Transport-III (ESCRT-III). 

 Cette protéine est composée de trois régions : 

  - un domaine N-terminal, 

  - un domaine central, région de liaison des microtubules, 

  - un domaine C-terminal [65,66]. 

 

 

 

 Le complexe ESCRT-III permet l'endocytose, à l'aide de la protéine CHMP2B [67]. 
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Bref rappel sur la dégradation des protéines 

 Les protéines peuvent être dégradées de trois manières différentes (Figure 11) : 

 - par le protéasome, c'est un grand complexe enzymatique qui va scinder la 

protéine en acides aminés et en peptides. La protéine pourra être clivée après 

avoir été poly-ubiquitinylée au préalable. 

 - par apoptose ou mort cellulaire programmée. La destruction des protéines se 

fait par des protéases cytoplasmiques, les caspases. 

 - par autophagie. Il s'agit d'une autodigestion d'organites cellulaires ou de 

macromolécules suite à la fusion de cette cellule avec un lysosome. 

 - par le système lysosomal, décrit ci-dessous [68-71]. 

 Une protéine va pouvoir être endocytée grâce à une invagination de la membrane 

cellulaire, aboutissant à la formation d'une vésicule. Une fusion de cette vésicule avec un 

endosome précoce sera observée, puis celui-ci va donner un endosome tardif, qui sera mature. 

Ce dernier va alors s'assembler avec le lysosome pour conduire à l'étape ultime : la 

dégradation des protéines par les cathepsines, ces protéases seront actives en milieu acide [68-

70,72-74]. 

 

Figure 11 : Schéma général de la dégradation des protéines (modifié d'après [71]) 
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 La région C-terminale de la protéine CHMP2B, lorsqu'elle est présente, inhibe 

l'endocytose par le complexe ESCRT-III [75]. 

 

 

 

 Sur ce gène deux types de mutations peuvent être retrouvés : une mutation faux sens et 

une mutation non-sens. Par conséquent, la protéine CHMP2B sera active, puisque ces 

mutations vont aboutir à une protéine tronquée sans région C-terminale. Le complexe 

ESCRT-III va s'assembler, les endosomes ainsi que les protéines anormales vont s'accumuler 

dans la cellule [66,75]. 

 

3.2.3 ASPECTS NEUROLOGIQUES 

 

 L'atrophie et les inclusions protéiques cérébrales sont deux particularités 

neurologiques qui seront observées chez les patients atteints de DFT. 

 

3.2.3.1 Atrophie cérébrale 

 

 La DFT est caractérisée par une atrophie des régions lobaires frontale et temporale. La 

diminution du volume cérébral est bilatérale, bien que l'hémisphère droit soit le plus affecté 

[76]. Selon l'hémisphère cérébral atteint des troubles comportementaux différents pourront 

être observés. 

 En fonction du gène impliqué dans la pathologie, l'atrophie sera différente au niveau 

de son étendue et de sa localisation. Chaque sous-type de DFT aura des aspects en imagerie 

qui lui sont propres [77]. 

 Sur la Figure 12, le patient atteint de DFT présente une atrophie prédominante en 

région frontale avec une hydrocéphalie. 
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Figure 12 : Imagerie par résonance magnétique d'un patient atteint de démence fronto-

temporale [78] 

 

 L'atrophie est la conséquence de la perte neuronale au niveau des régions frontale et 

temporale [15]. Le lobe frontal intervient dans le langage, la planification, la coordination 

motrice volontaire et la coordination musculaire [79]. Le lobe temporal possède des fonctions 

sensorielles, comme par exemple au niveau du goût ou de l'audition. Ce lobe sera également 

sollicité pour le langage, la mémoire et les émotions [12,80]. 

 

3.2.3.2 Inclusions protéiques 

 

 La classification des DFT se fera en fonction de la protéine présente dans les 

inclusions. Deux types de protéines anormales pourront être retrouvés dans les inclusions : la 

protéine Tau et la TDP-43 [78]. 

 Autrefois, ces inclusions étaient appelées corps de Pick, car les gènes ainsi que les 

protéines présentes dans ces inclusions n'avaient pas encore été découverts. 
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 Les mutations sur le gène MAPT, au niveau de l'exon 10 vont conduire à une 

augmentation de l'isoforme 4R par rapport à l'isoforme 3R. Or, l'isoforme 4R se lie avec une 

affinité plus forte pour les microtubules que l'isoforme 3R. Par conséquent, une augmentation 

de la formation de filaments de microtubules anormaux sera relevée (Figure 13). 

 

Figure 13 : Inclusions protéiques de Transactive response DNA binding Protein 43 et de 

Tau [45,81] 

Observation en microscopie optique par immunomarquage à l'aide d'anticorps. 

a : inclusion de TDP-43 dans la couche cérébrale ; b : inclusion de TDP-43 dans les 

cellules granulaires du gyrus denté. c : inclusion de Tau dans les cellules nerveuses de la 

matière grise ; d : inclusion de Tau dans les cellules gliales de la substance blanche 

 

 Le microscope optique est la technique la plus souvent employée en microscopie, il 

permet de visualiser des coupes par l'intermédiaire de la lumière visible. L'immunomarquage 

est un procédé qui va permettre de repérer des protéines au sein d'un tissu grâce à la réaction 

antigène-anticorps. L'antigène va être dirigé contre une protéine, ici la protéine Tau ou TDP-

43. Un antigène secondaire va venir se fixer sur l'antigène primaire pour permettre la 

révélation colorimétrique du complexe formé, à l'aide d'une réaction enzymatique [82-84]. 
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 Les autres mutations sur le gène MAPT, en dehors de l'exon 10, vont conduire à une 

diminution de l'affinité des microtubules pour la protéine Tau. Dans ce cas là, la protéine Tau 

va se rassembler sous forme d'inclusions [33,34]. 

 

 

 

 Les inclusions de protéine TDP-43 sont identifiées, après des mutations sur quatre 

gènes distincts : le gène C9ORF72, GRN, TARDBP et VCP. Ces inclusions seront présentes 

au niveau des neurones et des cellules gliales [50]. 

 

 La protéine TDP-43 va lier l'ARN des protéines impliquées : C9ORF72, progranuline, 

VCP et elle-même, par l'intermédiaire de son domaine de liaison aux ribonucléoprotéines. 

Une fois ce complexe formé, la protéine TDP-43 va devenir hyperphosphorylée, ubiquitinylée 

et le fragment C-terminal va être coupé. L'ARN associé au fragment C-terminal va se 

déplacer jusqu'au cytoplasme pour former des inclusions protéiques de TDP-43 (Figure 13) 

[43,58]. 

 

 La présence de ses inclusions de TDP-43 va perturber le fonctionnement 

physiologique des cellules, ou elles sont présentes et conduire à une dégénérescence 

neuronale, cependant le processus n'est pas encore connu [38,60]. 
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3.3 SEMIOLOGIE CLINIQUE 

 

 La DFT est définie par des altérations comportementales, cognitives mais également 

par une modification de la personnalité de l'individu. 

 

3.3.1  MODIFICATIONS COMPORTEMENTALES 

 

 Les troubles du comportement sont stéréotypés et souvent caractéristiques de la DFT. 

La présence de cette désorganisation est corrélée à une atrophie de l'hémisphère droit [85]. 

 Des perturbations au niveau des conduites alimentaires peuvent être observées. Le 

patient aura un changement des habitudes (avec une attirance pour le tabac, l'alcool, etc. qui 

n'existait pas avant la maladie) et des tendances alimentaires avec une appétence particulière 

pour la nourriture sucrée. L'appétit est régulé par l'hypothalamus, or chez les patients atteints, 

une atrophie de celui-ci sera constatée donc le contrôle de l'appétit par cette structure va être 

diminué. L'appétit va donc être augmenté et par conséquent une prise de poids sera observée 

chez ces sujets [86,87]. 

 

 Chez ces patients, une modification des convenances sexuelles sera répertoriée avec 

une désinhibition, une perte du contrôle des impulsions et une recherche de stimulation 

importante. L'hypersexualité est relativement fréquente, elle est estimée entre 8 et 18 % selon 

une étude de 2005 (Mendez, Chen, Shapira et Miller) [88]. 

 

 Ces personnes vont avoir une négligence physique avec notamment un désintérêt de 

l'hygiène, pouvant aboutir, à l'extrême, au syndrome de Diogène (cette pathologie se 

définissant par une hygiène pratiquement absente et par un logement insalubre) [89]. 
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3.3.2  MODIFICATIONS COGNITIVES 

 

 L'anosognosie est un symptôme présent chez tous ces individus. En effet, le patient ne 

prend pas conscience de sa pathologie ainsi que de toutes les altérations qui se seront 

produites à la suite de celle-ci. 

 Des troubles du langage, de même qu'une déstabilisation de la mémoire 

autobiographique pourront être présents. Les patients vont devoir supporter le fait de ne pas 

pouvoir récupérer les souvenirs qu'ils détiennent, surtout les plus anciens [89,90]. 

 Au fur et à mesure de l'évolution de la maladie, un déficit des fonctions exécutives va 

apparaître. Le patient sera incapable de gérer les activités de la vie quotidienne : il ne pourra 

pas se repérer dans le temps et l'espace, gérer son argent, aller au travail et même prendre son 

traitement [85]. 

 

3.3.3  MODIFICATION DE LA PERSONNALITE 

 

 Quand la maladie apparaît, le patient va progressivement changer de personnalité. Le 

premier signe qui apparaît, c'est l'apathie, c'est-à-dire une baisse d'enthousiasme et d'intérêt 

pour toutes les activités de la vie quotidienne [89]. 

 Leurs humeurs seront instables et souvent inadaptées. La personne peut rire et la 

seconde suivante pleurer sans raison particulière, dans des circonstances inadéquates. Le 

patient pourra passer par des phases de colère suivies instantanément d'une phase d'euphorie. 

Il sera également sujet à des impulsions ou compulsions, comme par exemple acheter de 

nombreuses choses dont il n'aura pas l'utilité et cela sans porter attention à l'argent qu'il 

possède. Le patient peut également être agressif ou irritable [85,89]. 

 

 Au début de la maladie, le patient peut conserver son emploi, mais avec l'évolution, 

son estime, sa personnalité ainsi que son apparence physique (notamment l'hygiène) vont 

contribuer à son renvoi. Cela va aboutir à un isolement social du patient, sa famille elle-même 

ne le reconnaissant pas suite à tous ces changements [89,91].  
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4.1 DIAGNOSTIC 

 

 Le diagnostic d'une pathologie démentielle repose sur plusieurs étapes essentielles qui 

vont être décrites ci-dessous. 

 

4.1.1 EVALUATION DE L'ETAT COGNITIF DU PATIENT 

 

4.1.1.1 Entretien 

 

 Dans le cas d'une DFT, le patient est anosognosique, il n'ira donc pas consulter de lui-

même son médecin traitant. La consultation se fait généralement suite à la demande de ses 

proches puisque ceux-ci trouvent son changement de comportement inhabituel. 

 Cet entretien se fait tout d'abord en présence du patient seul puis avec un 

accompagnant, afin que celui-ci confirme les déclarations du malade. Il va permettre de 

connaître les antécédents médicaux et psychologiques et de comprendre ces changements 

d'attitude. Cela va permettre d'estimer l'apparition des troubles mais également de juger leurs 

progressions [89,92]. 

 

4.1.1.2 Evaluation globale du patient 

 

 

 

 Il peut se dérouler en même temps que l'entretien. Le médecin va examiner l'état 

général du patient : poids, tension artérielle, fréquence cardiaque, etc. [92,93]. Les 

comorbidités présentes chez le patient vont être recherchées, comme le diabète, l'hypertension 

artérielle ou une dérégulation des hormones thyroïdiennes. En effet, certaines pathologies 

peuvent représenter des facteurs de risques pour la DFT. L'hypertension artérielle est présente 

chez 28 % des déments fronto-temporaux [93,94]. 



32 

 

 Les déficits sensoriels (visuel et auditif) vont être évalués ainsi que les déficits 

moteurs qui pourraient entraver le bon déroulement des tests [92]. Le traitement du patient va 

être examiné ainsi qu'une éventuelle prise d'alcool, pouvant être à l'origine de cette démence. 

 

 Lors de cet examen, les autres causes pouvant être cachées sous les mêmes symptômes 

que la DFT, comme par exemple une dépression, un état de confusion ou encore une autre 

maladie psychiatrique, vont être éliminées. Grâce au bilan sanguin, il sera possible d'exclure 

toutes les causes curables à l'origine de ces troubles [92]. 

 

 Un bilan sanguin complet va être réalisé avec dosage de : 

  - la thyréostimuline hypophysaire, 

  - la protéine C réactive, 

  - les ions sodium et les ions calcium, 

  - la glycémie, 

  - l'albuminémie. 

 

 Un hémogramme sera également réalisé ainsi qu'un bilan rénal avec une évaluation de 

la créatinine et de la clairance (déterminée avec la formule de Cockroft et Gault). 

 Selon les données recueillies, les dosages suivants vont pouvoir être ajoutés au bilan : 

  - la vitamine B12, 

  - la vitamine B9 (ou folates), 

  - les enzymes hépatiques (transaminases et gammaglutamyl-transférases), 

  - la sérologie syphilitique, 

  - la sérologie du Virus de l'Immunodéficience Humaine (VIH), 

  - la sérologie de la maladie de Lyme [92,93]. 



33 

 

 La Haute Autorité de Santé (HAS) recommande obligatoirement une imagerie 

cérébrale pour tout nouveau diagnostic de démence. 

 Une Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) avec plusieurs séquences et plusieurs 

coupes va être réalisée, en cas de contre-indication à l'IRM le scanner cérébral pourra être 

utilisé. Cela va permettre d'observer les différentes structures du cerveau afin de déceler des 

lésions vasculaires ou des atrophies. Grâce à cette imagerie, le médecin va pouvoir établir un 

diagnostic différentiel avec les autres démences [92,93,95]. 

(Figure 14) 
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Figure 14 : Imagerie comparative entre un individu sain et un sujet atteint de démence 

fronto-temporale [96-99] 

A. Coupe axiale IRM B. Reconstruction en trois dimensions du cerveau C. Imagerie 

SPECT 
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 Sur la Figure 14, partie droite, l'IRM montre une atrophie bilatérale du lobe frontal et 

du lobe temporal (symbolisée par les flèches). La reconstruction en trois dimensions, sur la 

partie droite de la Figure 14, permet aussi de montrer l'atrophie par l'intermédiaire de 

l'élargissement des sillons présents à la surface du cerveau. 

 Dans le cas d'une DFT, l'imagerie SPECT (Single Photon Emission Computed 

Tomography) ou, en français, Tomographie par Emission Monophotonique va être pratiquée 

visualisant le métabolisme cérébral par l'intermédiaire d'un traceur. Avec cette analyse, un 

hypométabolisme du lobe frontal et temporal sera constaté [93,100,101] (représenté par les 

flèches, partie droite de la Figure 14). 

 Chez les patients ayant une description inhabituelle au niveau de la pathologie, le 

Liquide Céphalo-Rachidien (LCR) pourra être analysé [92]. 

 

 

 

 Grâce à cette évaluation, le médecin va connaître le retentissement des troubles du 

patient sur ses activités quotidiennes. Ces examens vont permettre d'estimer la dépendance du 

patient par l'intermédiaire de deux échelles : 

- l'instrumental activities of daily living ou échelle d'activités instrumentales de la vie 

courante (Annexe 2), 

 - l'activities of daily living ou échelle d'autonomie (Annexe 3) [102,103]. 

 

 L'échelle d'activités instrumentales de la vie courante va permettre de déterminer si le 

patient peut gérer certaines situations tout seul comme faire des courses ou faire une lessive ; 

et l'échelle d'autonomie estimera l'autonomie de celui-ci sur des activités courantes. 
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 L'utilisation d'une échelle simplifiée peut être employée avec seulement quatre 

catégories : 

  - l'utilisation du téléphone, 

  - l'utilisation des transports, 

  - la prise de médicaments, 

  - la gestion des finances. 

 

 Ces échelles vont permettre de juger de l'autonomie du patient dans toutes ses activités 

et d'évaluer le déficit engendré par cette démence. Cela permettra également de déterminer si 

une aide est nécessaire pour que le patient puisse se livrer à ses occupations habituelles 

[92,93]. 

 

 

 

 La HAS recommande de procéder à l'évaluation cognitive globale par l'intermédiaire 

du test Mini-Mental State Examination ou MMSE (Annexe 4). C'est un examen standardisé 

qui va apprécier les capacités intellectuelles du patient [92,93]. Le MMSE va estimer la 

sévérité des troubles cognitifs présents chez le patient mais aussi permettre d'effectuer un 

suivi afin de visualiser l'évolution des troubles [104,105]. 

 Pendant le déroulement de l'épreuve, certains paramètres seront à prendre en compte 

pour le score final du MMSE, notamment : 

  - l'âge, 

  - le niveau socioculturel, 

  - l'activité professionnelle et sociale, 

  - l'état affectif, 

  - le niveau de vigilance du patient [92,93]. 
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 Différents tests peuvent encore être utilisés pour évaluer les fonctions cognitives du 

patient comme le test des cinq mots ou encore le test de l'horloge [92]. 

 

 

 

 La détermination du statut psychique du patient va reposer sur la réalisation du test 

gériatric depression scale ou échelle gériatrique de dépression en français. Ce test va présenter 

une valeur indicative quant à une dépression potentiellement installée chez ce patient. En 

effet, le diagnostic de dépression repose sur des critères cliniques du DSM V, et non sur le 

résultat au geriatric depression scale. L'examen peut être effectué par le patient lui-même ou 

par le personnel soignant [92]. 

 

4.1.1.2.4.1 L'échelle gériatrique de dépression 

 

 L'échelle gériatrique de dépression peut se dérouler de deux façons, soit : 

  - à 15 items, qui se déroulera rapidement, 

  - à 30 items, qui sera l'examen standard (Annexe 5). 

 A chaque item, en fonction de la réponse, un point pourra être ou non attribué servant 

ensuite pour le calcul du score final. Si le score total est inférieur à 10, le patient n'est pas en 

dépression. Pour un résultat supérieur à 11, l'hypothèse de la dépression pourra être confirmée 

[106]. 

 

 Les troubles du comportement pourront être estimés par des moyens divers : 

  - l'inventaire neuropsychiatrique ou neuropsychiatric inventory, 

  - l'échelle de dysfonctionnement frontal [92,93]. 
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4.1.1.2.4.2 L'inventaire neuropsychiatrique 

 

 L'inventaire neuropsychiatrique peut se développer de deux manières : 

  - l'inventaire neuropsychiatrique réduit sera employé pour une évaluation plus  

brève des troubles (Annexe 6), 

- l'inventaire neuropsychiatrique classique sera adopté par l'équipe soignante 

pour son diagnostic (Annexe 7) [107-109]. 

 

 L'inventaire neuropsychiatrique va permettre d'aborder douze caractères distincts afin 

de mieux évaluer les troubles présents. Pour chaque rubrique, en fonction de la sévérité, de la 

fréquence et du retentissement des troubles présents, les points obtenus seront comptabilisés. 

 Pour les patients atteints de DFT, des scores plus élevés seront rapportés dans les 

catégories suivantes : 

  - l'apathie, 

  - le comportement moteur aberrant, 

  - la désinhibition, 

  - les troubles de l'appétit [105,110]. 

 

4.1.1.2.4.3  L'échelle de dysfonctionnement frontal 

 

 L'échelle de dysfonctionnement frontal va aborder des attitudes différentes de 

l'inventaire neuropsychiatrique, tout en restant centrée sur les troubles comportementaux : 

  - les troubles du contrôle de soi ou self-control, 

  - les troubles de l'humeur, 

  - la manifestation d'une baisse d'intérêt, 

  - la négligence physique (Annexe 8) [104,111,112]. 
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 Chaque réponse positive à une rubrique va rapporter un point. Le score total est sur 4, 

pour tout résultat égal ou supérieur à 3, le diagnostic de DFT sera mis en cause. 

 L'échelle de dysfonctionnement frontal va orienter vers un diagnostic de DFT ou non, 

alors que l'inventaire neuropsychiatrique va permettre d'observer et de mesurer l'évolution des 

troubles [105]. 

 

4.1.2 DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE 

 

 L'origine du syndrome démentiel doit être déterminée par un médecin spécialisé. La 

HAS recommande l'application des critères de Neary et al. (1998) afin de diagnostiquer les 

dégénérescences lobaires fronto-temporales et en particulier la DFT [92]. 

 

4.1.2.1 Critères diagnostiques de Neary et al. 

 

 Les catégories suivantes vont être développées pour conduire à un diagnostic de DFT :

  - les critères diagnostiques majeurs, 

  - les critères en faveur du diagnostic, 

  - les critères d'exclusion. 

 Ces différentes altérations peuvent être présentes à un moment donné de la maladie, 

sans forcément perdurer par la suite. Chaque patient présentera des troubles différents des 

autres malades [113]. 
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4.1.2.1.1.1 Troubles comportementaux 

 

- Début insidieux et progression lente 

- Perte précoce de la conscience personnelle (négligence de l'hygiène personnelle, manque 

de soins) 

- Perte précoce des convenances sociales (manque de tact, écarts de conduites comme vol 

à l'étalage) 

- Signes précoces de désinhibition (sexualité non réfrénée, comportement violent, jovialité 

inappropriée et déambulation) 

- Rigidité mentale et inflexibilité 

- Hyperoralité (changement d'habitude alimentaire, augmentation de l'appétit, manie 

alimentaire, consommation excessive de tabac et d'alcool, exploration orale des objets) 

- Comportement stéréotypé et permanent (errance, tics comme frapper dans ses mains, 

chanter, danser, activités rituelles comme changer de vêtements, collectionnisme d'objets, 

aller aux toilettes) 

- Conduite d'utilisation (exploration non réfrénée des objets dans l'environnement) 

- Distractibilité, impulsivité et impersistance 

- Perte précoce de la conscience de l'installation d'une démence [111,114,115]. 
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4.1.2.1.1.2 Symptômes affectifs 

 

 - Dépression, anxiété, sentimentalité excessive, idées suicidaires 

 - Hypochondrie 

 - Indifférence affective, manque d'empathie et de sympathie, apathie 

 - Amimie (inertie, aspontanéité) [111,114,115]. 

 

4.1.2.1.1.3 Troubles du langage 

 

 - Diminution progressive du langage 

 - Langage stéréotypé (répétition d'un nombre limité de mots, économie d'élocution) 

 - Echolalie et persévération 

 - Mutisme tardif [111,114,115]. 

 

4.1.2.1.1.4 Préservation de l'orientation spatiale et des praxies 

 

 Capacités intactes à exploiter son environnement [111,114]. 

 

4.1.2.1.1.5 Signes physiques 

 

 - Réflexes primitifs précoces 

 - Incontinence précoce 

 - Akinésie, rigidité et tremblement tardifs 

 - Tension artérielle faible et instable [111,114]. 
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4.1.2.1.1.6 Investigations paracliniques 

 

 - ElectroEncéphaloGramme (EEG) normal malgré une démence cliniquement évidente 

 - Image cérébrale structurale et fonctionnelle : anomalie prédominante en région 

frontale et temporale antérieure (ou les deux) 

 - Neuropsychologie : déficit profond aux tests frontaux en l'absence d'amnésie sévère, 

d'aphasie ou des désordres spatiaux [111,114]. 

 

 

 

 - Début avant l'âge de 65 ans 

 - Histoire familiale de troubles similaires chez un parent de premier degré 

 - Paralysie bulbaire, faiblesse et atrophie musculaire, fasciculations (maladie du 

motoneurone) [111,114]. 
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 - Survenue brutale avec évènements ictaux 

 - Traumatisme crânien en lien avec l'apparition 

 - Amnésie sévère et précoce 

 - Désorientation spatiale précoce, perte dans le voisinage, difficulté à localiser des  

objets 

 - Apraxie sévère et précoce 

 - Langage logoclonique avec perte rapide du fil de la pensée 

 - Myoclonie 

 - Déficits corticaux bulbaires et spinaux 

 - Ataxie cérébelleuse 

 - Choréathétose 

 - Anomalie de l'EEG sévère et précoce 

- Imagerie cérébrale : altération fonctionnelle et structurale prédominante en  

post-central et lésions multiples visibles au scanner ou à l'IRM 

 - Tests évoquant une atteinte cérébrale ou une pathologie inflammatoire (comme une 

sclérose en plaques, une syphilis, un Syndrome de l'ImmunoDéficience Acquise ou 

une encéphalite herpétique) [111,114]. 
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 - Alcoolisme chronique 

 - Hypertension artérielle chronique 

 - Antécédents de pathologie vasculaire comme l'angor [111,114]. 

 

4.1.2.2 Différents tests permettant d'évaluer la cause des troubles  

 

 Ces diverses enquêtes vont permettre de cerner les perturbations comportementales du 

patient, avec l'imagerie ces examens vont apporter une aide en ce qui concerne le diagnostic. 

 

 

 

 L'échelle de dysfonctionnement frontal (Lebert et Pasquier) va permettre d'estimer les 

écarts de conduite (Annexe 8) [92,93,105]. 

 

 

 

 L'inventaire neuropsychiatrique sous ses deux formes (réduite et classique) va 

permettre de tracer le portrait des altérations comportementales présentes. Ce test, 

contrairement à l'échelle de dysfonctionnement frontal, va aider à la surveillance des 

symptômes existants ainsi qu'à observer son évolution au cours de la démence (Annexes 6 et 

7) [92,93,105]. 
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 L'inventaire de comportement frontal a été conçu par Kertesz en 1997 sous le nom de 

test frontal behavioral inventory. Il se compose de vingt-quatre items divisés en deux, 

comportant douze attitudes positives et douze négatives. Pour chaque comportement, les 

points seront attribués en fonction de la sévérité des perturbations. Ce sera l'échelle la plus 

spécifique vis-à-vis d'une DFT. Le score final est compris entre 0 et 72, sachant qu'un score 

supérieur à 27 est en faveur d'une DFT. Ce test a un véritable intérêt pour le diagnostic mais il 

permettra également de suivre l'évolution de la pathologie (Annexe 9) [92,93,105,116]. 

 

 

 

 La batterie rapide d'efficience frontale est un test rapide (environ une dizaine de 

minutes), donnant à cet examen un avantage considérable. Il va permettre d'estimer les 

fonctions exécutives du patient exposées dans les six catégories suivantes mais il va 

également évaluer les dégradations cognitives (Annexe 10). 

 Le test a un total de 18, un résultat inférieur à 12 devient pathologique 

[92,93,105,117,118]. 

 

4.1.3 ANNONCE DU DIAGNOSTIC 

 

 Le diagnostic, établi sur les critères cités ci-dessus, va être annoncé de manière claire 

et précise par le médecin spécialiste qui s'occupe du patient. L'entretien se fera dans un lieu 

calme et sans sollicitations extérieures (espace de confidentialité, disponibilité du médecin). 

 

 L'annonce du diagnostic peut se faire sur une ou plusieurs entrevues, selon la capacité 

du patient à comprendre et accepter sa pathologie. Cette discussion se déroulera tout d'abord 
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avec le patient seul, puis le diagnostic pourra être annoncé à une personne de confiance ou 

une personne de son entourage, si le patient le souhaite. 

 Le médecin traitant va être informé par le médecin spécialiste qui a fait le diagnostic, 

dans les huit jours suivant la consultation. Le médecin spécialiste va vivement recommander 

au patient d'aller consulter son médecin traitant. 

 Le médecin traitant va interroger le patient sur sa pathologie pour savoir ce qui a été 

bien compris et/ou mal assimilé lors de son entretien avec le médecin spécialiste. Cela 

permettra au médecin traitant d'expliquer différemment la démence au patient mais également 

de répondre aux questions de celui-ci. 

 

 Le médecin traitant va jouer un rôle capital dans la prise en charge du patient : il va 

mettre en place un protocole de soins en lien avec les différents professionnels de santé 

(notamment le médecin spécialiste) mais il suivra également l'évolution de la démence 

[92,93,119]. 
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4.2 TRAITEMENTS 

 

 A ce jour, les différentes recherches n'ont permis d'aboutir à un traitement curatif de la 

DFT ; certains médicaments peuvent simplement diminuer les symptômes de la maladie, 

d'autres peuvent permettre de retarder légèrement son évolution et une meilleure qualité de 

vie peut être retrouvée grâce à la mise en place d'un plan de soins [120]. 

 

4.2.1 TRAITEMENTS PHARMACOLOGIQUES 

 

 Différentes classes thérapeutiques utilisées dans la DFT vont servir à réduire les 

troubles présents, notamment ceux relatifs au comportement. 

 

4.2.1.1 Antidépresseurs 

 
 Les antidépresseurs comme les Inhibiteurs Sélectifs de la Recapture de la Sérotonine 

(ISRS) ou le Moclobémide sont indiqués dans la dépression du sujet dément, étant donné que 

l'éventualité d'une dépression ait été écartée [93,107]. 

 

 

 

 La sérotonine est un neurotransmetteur déficient dans la DFT ou plus généralement 

dans la dépression. Les études se sont ainsi tournées vers les ISRS afin d'augmenter le taux de 

sérotonine, si celui-ci est insuffisant le patient sera dépressif, agressif et impulsif [120,121]. 

Ces médicaments sont utilisés en première intention pour le traitement des troubles 

comportementaux chez ces patients [122,123]. 
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 L'utilisation de ces antidépresseurs va permettre d'améliorer : l'état dépressif et 

agressif, les compulsions, les hyperoralités (notamment les fringales sucrées), les 

comportements sexuels inappropriés [110,122,124]. 

 De façon globale, l'utilisation des ISRS va entraîner une diminution de l'inventaire 

neuropsychiatrique et par conséquent, une amélioration des troubles du comportement [125]. 

 Les différents médicaments qui peuvent être utilisés sont les suivants : Fluoxétine 

(Prozac®), Fluvoxamine (Floxyfral®), Sertraline (Zoloft®), Paroxétine (Déroxat®) et 

Citalopram (Seropram®). 

 Une autre molécule est également connue dans cette classe thérapeutique, la 

Trazodone mais celle-ci n'est plus commercialisée en France. De façon générale, ce 

médicament est bien toléré mais il entraîne une sédation limitant ainsi son utilisation 

[125,126]. 

 

 

 

 La MonoAmine Oxydase (MAO) est une enzyme qui métabolise la sérotonine, la 

noradrénaline et la dopamine. Ces trois neurotransmetteurs sont déficitaires dans la 

dépression, une inhibition de cette enzyme va donc conduire à accroître leurs proportions et 

par conséquent à stabiliser l'humeur du patient [125,127]. 

 Il existe deux MAO : la A présente au niveau du système nerveux et la B est localisée 

au niveau du foie, de l'intestin et du rein. 

 Le Moclobémide (Moclamine®), inhibiteur de la MAO-A et la Sélégine (Déprenyl®), 

inhibiteur de la MAO-B sont tous les deux utilisés, ils vont permettre de réduire le score de 

l'inventaire neuropsychiatrique et d'améliorer le comportement du patient. Ces médicaments 

sont moins bien tolérés que les ISRS. 

 L'utilisation de la Sélégine, par rapport au Moclobémide va avoir un intérêt 

supplémentaire. L'usage du Déprenyl® permet d'obtenir un effet neuroprotecteur en évitant la 

formation de radicaux libres [125,126]. 

 



49 

 

4.2.1.2 Antipsychotiques 

 

 Les antipsychotiques seront utilisés en deuxième intention, après échec du traitement 

par les ISRS [107]. 

 Ces médicaments vont permettre de soigner les états de désinhibition, d'euphorie et 

d'agression du patient. Ils vont également permettre de rétablir le métabolisme du glucose au 

niveau cérébral. Le glucose est une source d'énergie indispensable au fonctionnement cérébral 

[110,122,124,128]. 

 

 Leur utilisation doit être analysée avec le patient et l'entourage de celui-ci afin de 

dialoguer par rapport aux bénéfices et aux risques attendus à la suite de ce traitement. En 

effet, la prise d'antipsychotiques atypiques accroît considérablement le risque de décès suite 

aux incidents cardiovasculaires [107,124]. Les effets indésirables de cette classe sont 

nombreux : un gain de poids, des signes extrapyramidaux et une somnolence [110,122,124]. 

 

 Selon la HAS, les médicaments utilisés seront la Rispéridone (Risperdal®) et 

l'Olanzapine (Zyprexa®) sur une courte durée, à une dose minimale efficace et avec une 

surveillance particulière (toutes les semaines) [107,110]. D'autres études montrent l'effet 

bénéfique de l'utilisation de deux autres médicaments qui sont : la Quétiapine (Xéroquel®) et 

l'Aripiprazole (Abilify®) [125,129]. 

 

4.2.1.3 Anxiolytiques 

 

 Les anxiolytiques doivent être utilisés en dernier recours ou dans des situations 

d'urgence pour traiter l'agitation et l'anxiété du patient. La prise doit toujours se faire sur une 

courte durée, avec une faible posologie, le médicament devra avoir une demi-vie brève et sans 

métabolite actif (afin de limiter les effets de la molécule dans le temps). 
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 L'usage des anxiolytiques sur du long terme ou en cas de fortes doses peut entraîner 

des effets indésirables graves : somnolence, sédation, chutes, agitation paradoxale. L'arrêt de 

ces médicaments doit se faire graduellement afin d'éviter un effet rebond [92,107]. 

 

 Les benzodiazépines seront prises pour diminuer cette agitation, comme par exemple 

l'Alprazolam (Xanax®), le Lorazépam (Témesta®) et le Diazépam (Valium®) [124]. 

 

4.2.1.4 Hypnotiques 

 

 Les hypnotiques ne doivent être consommés qu'après avoir mis en œuvre des mesures 

hygiéno-diététiques afin de faciliter le sommeil. Comme les anxiolytiques, il faudra que le 

traitement soit sur une durée limitée et que la molécule dispose d'une demi-vie faible, sans 

métabolite actif. 

 

 La HAS recommande pour les patients ayant des troubles du sommeil, la prise du 

Zolpidem (Stilnox®) ou du Zopiclone (Imovane®) [93,107]. 

 

4.2.1.5 Thymorégulateurs 

 

 La HAS ne recommande pas l'utilisation de cette classe de médicaments car les 

éléments sont insuffisants. Toutefois, certaines recherches énoncent un usage de Topiramate 

(Epitomax®) qui va permettre de réguler l'humeur du patient mais également de modérer son 

appétit ainsi que sa consommation éventuelle d'alcool [107,124,129,130]. 

 

 Le Lithium (Téralithe®), de même que l'Acide Valproïque (Dépakine®) pourraient être 

employés car ils empêcheraient l'hyperphosphorylation de la protéine Tau [130]. 
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4.2.1.6 Médicaments de la maladie d'Alzheimer 

 

 La HAS ne recommande pas l'utilisation de médicaments spécifiques pour la maladie 

d'Alzheimer dans le traitement de la DFT [92,109]. 

 

 

 

 L'acétylcholine est un neurotransmetteur qui n'est pas affecté dans la DFT, 

contrairement à la maladie d'Alzheimer. Ces médicaments vont inhiber la dégradation de 

l'acétylcholine par son enzyme, l'acétylcholinestérase. 

 

 Ainsi, la prise des molécules suivantes : le Donépézil (Aricept®), la Galantamine 

(Reminyl®) et la Rivastigmine (Exelon®) va entraîner une exacerbation des troubles 

comportementaux comme une agitation et une agressivité [125,126,129]. De plus, l'usage de 

ces produits va pouvoir augmenter la confusion du patient, ce qui est un frein supplémentaire 

à sa prescription [122]. 

 

 

 

 Le principal médicament présent dans cette classe est la Mémantine (Ebixa®). La 

molécule va se fixer sur les récepteurs N-méthyl D-aspartate, empêchant ainsi le passage du 

glutamate, neurotransmetteur excitateur, dans la cellule nerveuse post-synaptique. Ce 

médicament va permettre de normaliser le taux de glutamate, d'éviter ainsi une stimulation 

continue du cerveau et par conséquent de le protéger [131]. Ce médicament est bien toléré 

chez les patients ayant une DFT, il devrait contribuer à ralentir l'évolution de la maladie 

[110,126]. 

 En 2005, une étude sur l'utilisation de la Mémantine a été mise en place au Centre 

Hospitalier Universitaire (CHU) de Nantes dirigée par le Docteur Vercelletto Martine 
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[131,132]. Le résultat de cette analyse va démontrer que la Mémantine ne va pas apporter 

d'amélioration significative par rapport à un traitement placebo, dans le cas d'une DFT 

[110,131]. Une autre étude réalisée à San Francisco, en 2007, a abouti au même résultat 

concernant l'efficacité de la molécule [133,134]. 

 

4.2.1.7 Autres médicaments pouvant être utilisés dans la démence fronto-

temporale 

 

 Des médicaments stimulants peuvent être utilisés notamment le Méthylphénidate 

(Ritaline®) afin de diminuer les attitudes compulsives et les prises de risques [124,125,129]. 

 L'usage d'antihypertenseurs a été répertorié avec les alphabloquants, comme par 

exemple la Clonidine (Catapressan®) mais également les bêtabloquants. La prise des 

antihypertenseurs permettrait de diminuer l'angoisse et l'agitation du sujet dément [124]. 

 

4.2.2 TRAITEMENTS NON PHARMACOLOGIQUES 

 

 Les traitements non pharmacologiques seront exposés dans les différentes rubriques 

suivantes. Toutes ses interventions seront mises en place dans le protocole de soins, instaurées 

par le médecin traitant et elles devront se faire par des professionnels de santé qualifiés, soit 

au domicile du patient, soit au sein d'une structure, en cas d'hospitalisation [92,93,109]. 

 

4.2.2.1 Prise en charge psychologique 

 

 Le plan de soins va concourir à apporter une qualité de vie physique et psychique au 

patient, afin de faciliter le quotidien de celui-ci mais également de son entourage [92,93,109]. 

 La prise en charge psychologique se fait par des psychologues et/ou des psychiatres, le 

choix de la thérapie sera conditionné en fonction du stade de la démence. La consultation 

pourra se faire soit en ambulatoire (par exemple un accueil de jour ou un cabinet libéral) soit 
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au sein d'une structure de soins (comme un Etablissement Hébergement pour Personnes 

Agées Dépendantes (EHPAD) ou un hôpital) [92,109]. 

 

 L'acceptation du diagnostic par le patient et ses aidants constitue une étape importante 

au niveau psychologique. En effet, chacun doit prendre conscience des changements qui vont 

s'opérer principalement au niveau du comportement mais également au niveau de ses facultés 

cognitives dans les années à venir. Cette phase d'approbation est nécessaire pour une prise en 

charge optimale du patient et pour que celui-ci soit observant dans son traitement [135]. 

 

 L'impact de ses transformations sur l'harmonie familiale va être considérable. Les 

troubles du patient sont inconstants : colère, peur, perte des convenances sociales, agitation, 

agressivité, etc. Et ils vont conduire à un isolement progressif de l'aidant. Le conjoint se 

sentira débordé voire même incompétent pour gérer la maladie au quotidien [110,136,137]. 

 

4.2.2.2 Prise en charge orthophonique 

 

 Des troubles du langage peuvent apparaître au cours de la maladie, les orthophonistes 

vont donc les dépister puis les traiter. Selon la HAS, cette prise en charge n'est pas 

nécessairement recommandée chez les patients ayant une DFT car les troubles du langage ne 

sont pas en première ligne. Toutefois, une évaluation peut être réalisée par un spécialiste afin 

de déceler d'éventuelles difficultés d'élocution [92,93,109,138]. 

 Ces professionnels vont également permettre de maintenir une conversation avec le 

patient. L'orthophoniste va expliquer à l'entourage du patient, les manières de communiquer 

avec celui-ci sans engendrer de réactions démesurées et sans rompre le dialogue [92,93,109]. 

 Les troubles de la déglutition peuvent être présents, ils seront pris en charge par un 

orthophoniste [92,109]. 
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4.2.2.3 Prise en charge de la cognition 

 

 Les professionnels comme les ergothérapeutes ou les psychomotriciens vont permettre 

de stimuler les fonctions cognitives déjà présentes afin de faciliter les activités de la vie 

courante en préservant les capacités existantes. Ces spécialistes vont mettre en place des 

simulations sur les actes de la vie quotidienne, comme par exemple se préparer un plat, faire 

des courses, afin de maintenir les fonctions cognitives du patient [92,93,109,139]. 

 

 L'entourage va également pouvoir bénéficier d'une formation, afin de conserver une 

indépendance et de préserver le patient d'une hospitalisation. L'ergothérapeute peut venir au 

domicile du patient de façon à adapter l'environnement familial à ses capacités fonctionnelles 

[92,93,109,139]. 

 

 Tous ces exercices vont concourir au maintien des capacités cognitives et 

fonctionnelles afin que le patient puisse participer activement aux activités de la vie 

quotidienne et par conséquent de maintenir son autonomie [139]. 

 

4.2.2.4 Prise en charge de la motricité 

 

 Les ergothérapeutes, psychomotriciens et kinésithérapeutes vont faire pratiquer une 

activité physique adaptée aux compétences du patient. Le plus souvent, l'exercice se 

composera d'une marche, permettant de stimuler les facultés motrices du patient afin de 

minimiser les chutes mais également de les prévenir [92,93,109,139]. 

 Ces différents exercices vont permettre au patient de mieux savoir s'adapter à son 

environnement. De plus, ses proches seront capables de déceler les éléments pouvant 

entraîner des troubles chez le dément [92,93,109,139]. 

 

 Grâce à l'intervention de ces professionnels : kinésithérapeutes, ergothérapeutes et 

psychomotriciens, l'entourage du patient pourra mieux gérer tous les troubles présents mais 
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aussi les accompagner au maximum dans leurs différentes activités pour faciliter leur 

autonomie [92,93,109,139]. 

 

4.2.2.5 Prise en charge comportementale 

 

 Les troubles du comportement sont nombreux chez les patients ayant une DFT, il 

faudra donc recourir à des exercices ou activités pour que le patient puisse s'exprimer sans 

occasionner de malaise. 

 

 L'entourage du patient pourra freiner ces manifestations par la diminution voire la 

suppression de certains facteurs déclenchants [92,93,109]. En effet, les achats compulsifs 

pourront être évités par une limitation de l'accès aux cartes bancaires. Les conduites 

alimentaires excessives pourront être prévenues par une surveillance accrue du soignant. 

Ainsi, l'aidant pourra contrôler la prise de poids du sujet mais également modérer la quantité 

de nourriture ingérée [110]. La désinhibition sexuelle du patient ainsi que son hyperoralité 

pourront être écartées par une élimination des stimulations extérieures [128]. 

 

 Les troubles comportementaux pourront également être améliorés par différentes 

thérapies : la musicothérapie, l'aromathérapie, la thérapie assistée d'animaux, les massages ou 

encore la luminothérapie [92,93,109]. L'art-thérapie a montré aussi un intérêt dans les 

démences, pas seulement dans les DFT, cela va permettre de stimuler leur créativité 

compulsive, dans une peinture surréaliste [140]. 

 

 Le plan de soins mis en place va permettre de faire intervenir différents professionnels 

de santé conjointement (kinésithérapeutes, ergothérapeutes, médecins, aides à domicile) afin 

de minimiser au maximum l'apparition des troubles du comportement. La HAS a répertorié 

certaines attitudes à adopter pour éviter ces manifestations, comme inclure le patient dans la 

conversation ou lui laisser du temps pour qu'il puisse s'exprimer [107]. 
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5.1 PRESENTATION DE LA PATIENTE 

 

 Mme Z, née le 02/08/1935 (79 ans) vit seule à son domicile dans le centre-ville de 

Poitiers. Elle est divorcée, mère de deux fils, elle a trois petits enfants. 

 Elle est titulaire d'un baccalauréat et du Certificat d'Aptitude au Professorat de 

l'Enseignement du Second degré (CAPES) d'Anglais, lui permettant exercer le métier de 

professeur d'Anglais. Mme Z est une retraitée dynamique, elle fait de la gymnastique deux 

fois par semaine. Elle participe également à un atelier mémoire une fois par semaine. Mme Z 

est autonome mais une aide à domicile vient deux fois par semaine pour faire le ménage. 

 La patiente présente comme antécédent un syndrome dépressif, suite au décès de son 

fils aîné en 2006. Des troubles du sommeil se sont installés depuis cet évènement et perdurent 

jusqu'à aujourd'hui. 

 

5.2 HISTOIRE DE LA MALADIE 

 

5.2.1 LA PREMIERE CONSULTATION 

 

 La première consultation au CHU de Poitiers se fait avec un neurologue, le 22 

Décembre 2010. En effet, Mme Z souffre de troubles d'élocution ainsi que de troubles 

mnésiques concernant la mémoire récente qui se seraient aggravés depuis le mois d'Octobre 

2010. 

 Le neurologue observe des troubles du langage : manque de mots, paraphasies 

phonémiques (transformation des mots par l'introduction ou la suppression d'une lettre dans 

celui-ci, comme contiture pour confiture ou pischologue pour psychologue) ou verbales 

(remplacement d'un mot par un autre, comme "sac de toilette" au lieu de "trousse de toilette") 

et des troubles de la compréhension (du mal à se faire comprendre au téléphone). Des troubles 

de la mémoire ont également été répertoriés avec des épisodes de désorientation dans l'espace 

dans des lieux nouveaux (son véhicule était à contre sens sur la route). La patiente égare ses 

affaires et peut parfois faire répéter son entourage. Tous les troubles observés n'ont pour le 
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moment pas de retentissement significatif sur son autonomie puisqu'elle conduit et gère ses 

comptes bancaires. 

 Le médecin va demander la réalisation d'examens complémentaires : un bilan 

neuropsychologique, une scintigraphie et une ponction lombaire. Lors de cette consultation, le 

diagnostic d'aphasie logopénique sera évoqué, sous réserve du résultat de l'IRM. 

 

5.2.2 EXAMENS MEDICAUX 

 

5.2.2.1 IRM cérébrale 

 

 L'IRM cérébrale se déroulant le 03 Janvier 2011 révèle une anomalie, il s'agit d'une 

atrophie corticale frontale et temporale prédominante au niveau temporal interne et à droite. 

Le diagnostic d'aphasie logopénique peut donc être réfuté. 

 

5.2.2.2 Scintigraphie cérébrale 

 

 L'examen se déroule le 28 Février 2011, il va permettre d'évaluer la perfusion 

cérébrale. La scintigraphie montre une hypoperfusion au niveau de la région temporale interne 

et du thalamus. Des altérations de la perfusion sont constatées, elles vont toucher les régions 

proches du sommet du crâne mais également les régions pré-frontale et pariétale associative. 

 

5.2.2.3 Bilan neuropsychologique 

 

 L'examen est réalisé le 01 Mars 2011. Le bilan montre des troubles du langage avec 

des difficultés d'élocution, un manque de mot, une désorientation spatiale et des troubles 

mnésiques avec des pertes d'objets. L'examen révèle aussi des troubles de l'attention, ce qui 

nécessite une stimulation ainsi qu'un recadrage pendant les épreuves. 
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 Le score du MMSE est de 19 sur 30, ce qui montre un déficit cognitif sévère. Le score 

à la batterie rapide d'efficience frontale totalise un score de 6 sur 18 montrant un profil 

dyséxécutif. 

 En conclusion, le bilan neuropsychologique montre un déficit des fonctions exécutives 

avec un ralentissement de la vitesse de traitement. Au niveau de la mémoire, des troubles de 

la récupération sont découverts. 

 

5.2.2.4 Ponction lombaire 

 

 La ponction lombaire sera réalisée le 28 Février 2011. Les taux de protéines Bêta-

amyloïde et de protéines Tau sont normaux, permettant ainsi de réfuter l'hypothèse d'une 

maladie d'Alzheimer. Au niveau du LCR, les proportions de glucose et de chlore sont 

normales, mais les taux de protéines et d'acide lactique sont supérieurs à la normale. 

 Plusieurs sérologies sont recherchées pendant l'examen, permettant ainsi d'éliminer 

certaines hypothèses diagnostiques. Dans le LCR de Mme Z, les sérologies herpétiques, de la 

varicelle, du zona, de la syphilis et de maladie de Lyme sont normales. 

 

5.2.2.5 Bilan d'hospitalisation 

 

 La patiente a été hospitalisée du 28 Février 2011 au 03 Mars 2011 dans le service de 

neurologie afin de réaliser les examens médicaux nécessaires pour le diagnostic. Le traitement 

de la patiente à l'entrée de l'hospitalisation comprend de l'Euphytose® et de la Piasclédine®. 

 Au niveau du langage, Mme Z souffre majoritairement d'un manque de mots. La 

patiente souffre d'écholalie, cela signifie qu'elle répète systématiquement les mots prononcés 

par son interlocuteur et elle emploie également des paraphasies phonémiques. La patiente 

confond les questions avec les affirmations, elle comprend et répond correctement aux 

questions posées ; cependant elle termine toujours une réponse par "voilà c'est ça". 

 Mme Z présente toujours des troubles de la mémoire. Elle est anosognosique 

puisqu'elle est indifférente aux troubles qu'elle présente. Il existe probablement des troubles 
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dyséxécutifs avec un comportement d'imitation, des troubles de programmation motrice. La 

compréhension est préservée mais elle devient plus difficile lorsque les consignes sont plus 

complexes. 

 L'IRM cérébrale montre une atrophie des régions frontale et temporale. 

 Le neurologue va revoir Mme Z en consultation afin de poser son diagnostic et de 

décider d'un éventuel traitement à mettre en place. La patiente ne souhaite pas de rééducation 

orthophonique. Durant son hospitalisation, suite aux examens médicaux, le neurologue pense 

plutôt à une pathologie neurodégénérative et plus particulièrement à une aphasie 

transcorticale, toutefois sans exclure la possibilité d'une taupathie sous-jacente. 

 

5.3 EVOLUTION DE LA PATHOLOGIE 

 

5.3.1 CONSULTATIONS AU SERVICE DE NEUROLOGIE 

 

5.3.1.1 Consultation du 15 Juin 2011 

 

 Des modifications du comportement chez Mme Z sont observées par son fils. Elle 

devient impatiente, a tendance à taper du poing sur la table à la moindre contrariété. Elle 

possède une certaine liberté sur le plan social, elle rentre plusieurs fois de suite chez sa 

voisine, qui était sous la douche. Elle se met elle-même en danger puisqu'elle a eu quelques 

accrochages en voiture, elle a accepté de recevoir un chèque de 850 euros avec une certaine 

naïveté, elle donne son code de carte bleue à voix haute. Il a également été observé chez la 

patiente des erreurs dans la prise de médicaments. 

 L'hypothèse diagnostique concernerait plutôt une dégénérescence lobaire fronto-

temporale, et plus particulièrement une DFT d'après les symptômes nouvellement apparus. En 

effet, la présence du syndrome dyséxecutif, les biomarqueurs en quantité normale lors de la 

ponction lombaire ainsi que les imageries montrant une atteinte des régions pré-frontale, 

pariétale associative et temporale interne vont conduire peu à peu à ce diagnostic. 
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 A la suite de cette consultation, le neurologue va mettre en place un traitement par 

Ebixa®. Il sera également nécessaire pour la patiente de maintenir un rééducation 

orthophonique. Elle doit arrêter la conduite automobile pour sa sécurité et celle des autres 

usagers. Son fils va mettre en place une sauvegarde de justice, il s'agit d'une protection 

juridique de courte durée afin que Mme Z puisse être représentée pour accomplir certains 

actes. 

5.3.1.2 Consultation du 15 Novembre 2011 

 

 Depuis le début de l'année 2011, les capacités cognitives de Mme Z se sont 

continuellement dégradées, surtout au niveau comportemental. Au niveau du langage, le 

comportement verbal stéréotypé s'est majoré depuis le mois d'Octobre 2011. Récemment, il a 

été découvert que Mme Z avait un comportement de déambulation nocturne traduisant la 

désorientation dans le temps et l'espace de la patiente. 

 Lors de la consultation, le neurologue va expliquer à son fils le diagnostic de la DFT 

ainsi que l'évolution de la pathologie. 

 Le traitement par Ebixa® ne montrant pas de réelles améliorations sur l'état de santé de 

la patiente, il sera arrêté. La perte progressive de l'autonomie de la patiente va contribuer à 

mettre en place des aides à domicile par l'intermédiaire du réseau gérontologique : une aide 

pour la préparation des repas et le passage d'une infirmière le matin pour les médicaments. La 

sauvegarde de justice a été mise en place ainsi que la demande de curatelle qui va permettre à 

Mme Z d'être conseillée ou supervisée par son fils pour des actes de la vie civile. 

 L'aggravation de l'état de la patiente vis-à-vis de son autonomie traduit l'évolution de 

la pathologie vers un stade démentiel. Le neurologue va donc discuter avec son fils pour 

anticiper une éventuelle précarité pour maintenir Mme Z à son domicile, en prévoyant un 

dossier auprès d'une structure adaptée pour l'accueillir. 

  



62 

 

5.3.2 HOSPITALISATION DU 26 MARS 2012 AU 05 AVRIL 2012 

 

5.3.2.1 Bilan d'hospitalisation 

 

 Mme Z est hospitalisée pour un problème de maintien à domicile dans le service de 

neurologie au CHU de Poitiers, dans le cadre d'une DFT. La désorientation dans le temps et 

l'espace s'est accentuée. De plus, la patiente présente une anxiété se manifestant par une 

hyperactivité motrice ; elle tambourine à la porte de ses voisins et elle déambule sans cesse. 

 

5.3.2.2 Traitement 

 

 Au cours de son hospitalisation, un traitement thymorégulateur va être instauré par du 

Lamictal® 25 mg matin et soir. L'anxiété va être temporisée par le Lyrica® 25 mg matin et 

soir. Les troubles du comportement vont être traités par un neuroleptique Tercian® 10 gouttes 

matin et midi et 15 gouttes le soir. 

 Le neurologue a rencontré le fils de Mme Z afin de lui expliquer la nécessité de la 

placer dans une structure adaptée. Mme Z sera transférée dans le service de gériatrie en unité 

cognitivo-comportementale le 05 Avril 2012 dans l'attente d'une place en établissement 

spécialisé. 

 

5.3.3 HOSPITALISATION DU 05 AVRIL 2012 AU 02 MAI 2012 

 

5.3.3.1 Bilan d'hospitalisation 

 

 Le fils souhaite être démis de la curatelle car les décisions sont difficiles à prendre. 

Une demande pour le placement en EHPAD a été faite à Mignaloux-Beauvoir et à Smarves. 

 La patiente présente une instabilité psychomotrice, elle déambule continuellement, 

venant sans cesse au poste de soin des infirmières, allant jusqu'à les suivre pendant leurs soins 
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; elle fera également plusieurs tentatives de fugue. Elle montrera également une intolérance à 

la frustration ; elle prend les affaires de sa voisine pour les siennes (lunettes, sac). Elle souffre 

de gloutonnerie ; le repas doit être servi plat après plat au risque de s'étouffer ou de faire une 

fausse route. Elle fait de l'hyperphagie et il faut lui retirer le plastique d'emballage sinon elle 

mange tout. De plus, Mme Z refuse de manger dans la salle commune car elle ne veux pas se 

retrouver avec des "vieillards".  

 Mme Z est très agitée, elle effraie sa voisine ainsi que la famille de celle-ci, en 

frappant violemment sur la porte de la chambre ou encore en jouant avec la commande des 

volets électriques de la chambre. Elle se déshabille et se rhabille plusieurs fois. Elle demande 

constamment d'appeler son fils pour être rassurée. Son anxiété devient disproportionnée ; elle 

pense que son frère et son fils complotent contre elle. Elle a besoin d'être rassurée par une 

présence permanente des infirmières auprès d'elle. 

 Le 02 Mai 2012, Mme Z va être placée en EHPAD à Smarves. 

 

5.3.3.2 Traitement 

 

 Le traitement instauré par le neurologue va être arrêté par le gériatre car il n'y a pas eu 

d'essai concernant l'utilisation de ces molécules en première intention pour gérer les 

symptômes comportementaux et psychologiques des formes de démence. Le médecin va 

introduire du Séresta® 10 mg à deux comprimés par jour, la posologie pourra être augmentée 

en fonction de l'anxiété de la patiente. La patiente aura un traitement antidépresseur avec un 

ISRS, le Séroplex® 10 mg, il sera augmenté à la posologie de 15 mg le matin dix jours plus 

tard. 

 Le gériatre va mettre en place un deuxième traitement antidépresseur, l'Athymil® 10 

mg un comprimé le soir. Puis, le traitement sera arrêté cinq jours plus tard suite à 

l'aggravation des troubles. Ensuite, le Norset® va donc être introduit à la posologie de 15 mg 

deux comprimés le soir. Le Séroplex® va être arrêté à cause de son interaction avec le 

Norset®, celui-ci sera d'ailleurs augmenté. 

 Le traitement de sortie est composé de Séresta® 10 mg un comprimé le matin, un à 16h 

et un le soir et de Norset® 15 mg trois comprimés le soir pour son effet hypnotique et 

anxiolytique. 
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5.3.4 HOSPITALISATION DU 05 AOUT 2012 AU 22 AOUT 2012 

 

 La patiente est hospitalisée dans l'unité cognitivo-comportementale au CHU de 

Poitiers pour une exacerbation des troubles du comportement avec une hétéro-agressivité. 

 

5.3.4.1 Bilan d'hospitalisation 

 

 Mme Z est très agitée, elle touche à tout (téléphone, ordinateur), elle prend le 

traitement des autres patients. La patiente a perdu son autonomie, elle ne peut se déplacer 

toute seule à l'extérieur et elle a besoin d'une aide pour sa toilette. Elle cherche constamment 

le contact avec l'équipe soignante. L'atelier de musicothérapie va permettre d'apaiser Mme Z. 

 Le traitement par le Neurontin® a permis d'améliorer significativement son irritabilité 

et son intolérance à la frustration. 

 

5.3.4.2 Traitement 

 

 Le traitement à l'entrée dans le service est composé de Norset® 15 mg trois comprimés 

par jour, Séresta® 10 mg six comprimés par jour et Tiapridal® 5 mg vingt gouttes par jour. Ce 

dernier a été introduit à l'EHPAD pour diminuer l'agressivité de la patiente. 

 

5.4 TRAITEMENT DE SORTIE 

 

 Le traitement antidépresseur avec Norset® et Séresta® va être poursuivi. Le Tiapridal®, 

utilisé à visée neuroleptique, va être arrêté puisqu'il y a une interaction avec les deux autres 

médicaments entraînant une augmentation de l'hétéro-agressivité. Il sera donc remplacé par le 

Neurontin® 200 mg un comprimé matin et soir. 
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6 . CONCLUSION 
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 La DFT est une maladie neurodégénérative touchant le lobe frontal et temporal. Cette 

pathologie implique sept gènes différents, engendrant au niveau cérébral des inclusions 

protéiques de deux sortes selon la protéine concernée (Tau ou TDP-43). Une atrophie 

cérébrale pourra également être décelée chez les patients atteints. Toutes ces modifications 

vont engendrer des troubles du comportement et de la personnalité qui va, à terme, écarter le 

patient de tout lien social. 

 Le diagnostic se base sur des questionnaires et des examens afin de déterminer les 

altérations que présentent le patient. Pour cette démence, il n'y a pas de traitement curatif mais 

principalement des thérapies (médicamenteuses ou non) permettant de retarder l'évolution de 

la maladie et de préserver les capacités restantes du patient. 

 Le cas clinique permet de montrer l'évolution de la pathologie démentielle. Les 

troubles du comportement sont présents assez rapidement et s'accentuent de jour en jour 

jusqu'à mettre en danger sa vie et celle des autres, ce qui va conditionner l'entrée en institution 

spécialisée de Mme Z. 

 

 L'évolution de la DFT sera évaluée au cours d'un suivi régulier du patient par le 

médecin traitant en collaboration avec le médecin spécialiste (gériatre, neurologue ou 

psychiatre). 

 La surveillance par le médecin spécialiste doit se faire dans les six mois suivant le 

diagnostic, pour la surveillance et l'adaptation du traitement. La consultation doit se faire tous 

les ans afin que le spécialiste coordonne la prise en charge du patient. Il prend en compte les 

bilans faits par le médecin traitant et il répond aux questions du patient et des aidants 

[92,93,109]. 

 Le suivi par le médecin traitant doit se faire au minimum une fois par an mais 

également lors de tout changement sur l'état de santé du patient. Cette surveillance va 

permettre de considérer l'état de santé du patient lui-même mais également celui de son 

entourage. Lors de chaque visite, le médecin doit procéder à un examen clinique et contrôler : 

le poids, la tension artérielle, l'état nutritionnel, l'observance au traitement ainsi que les chutes 

et le risque que celles-ci surviennent [92,93,109]. 

 Lors de cette consultation, le médecin va évaluer l'état cognitif du patient à l'aide du 

MMSE (Annexe 4), cela permettra de suivre la progression des troubles et en fonction des 
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résultats d'ajuster la prise en charge. Il pourra estimer les troubles du comportement par 

l'intermédiaire de l'inventaire neuropsychiatrique (Annexes 6 et 7) ainsi que l'autonomie du 

patient grâce à l'échelle d'activités instrumentales de la vie courante (Annexe 2) et l'échelle 

d'autonomie (Annexe 3). Ensuite, le médecin examine l'environnement et les risques qu'il 

comporte pour le patient comme par exemple la gazinière sans système de sécurité ou les 

tapis non fixés. Le généraliste va déterminer si le sujet peut gérer seul son budget ou s'il est 

apte à la conduite automobile, sinon des dispositions particulières pourront être prises 

[92,93,104,105,109]. 

 La surveillance peut porter sur les aidants et les proches du patient. En effet, le 

médecin va vérifier si les personnes ne présentent pas des signes de fatigue et de souffrance 

ainsi que d'un sentiment d'épuisement. Ces consultations vont permettre de rompre la solitude 

de l'entourage face à la pathologie. L'aidant pourra participer à des groupes de parole, 

dialoguer avec des associations ou avec des familles cela lui apportera du réconfort et une 

écoute attentive. Il pourra également être mis en place des aides afin d'améliorer le quotidien 

du patient mais également celui de son entourage comme des aides à domicile ou encore le 

portage des repas [92,93,107,109]. 

 

 Devant l'aggravation de la démence, il n'est pas rare que le patient rentre en institution 

spécialisée. C'est une étape difficile à franchir pour le patient mais également pour la famille 

qui éprouve un sentiment d'abandon. 

 Il est important d'anticiper cette entrée en institution afin de préparer le patient et la 

famille à cet évènement. En effet, le fait d'aborder assez tôt la question de 

l'institutionnalisation va permettre au patient lui-même de décider de l'institution qu'il 

souhaiterait intégrer. Le changement d'environnement du patient lui procure un sentiment de 

stress qui peut être minimisé par une entrée progressive dans l'institution afin que celui-ci 

prenne ces repères et qu'il se sente en sécurité et rassuré dans ce nouvel établissement. Cette 

entrée progressive va également permettre de lever la culpabilité de la famille et le sentiment 

de séparation qu'elle ressent. 

 Il est important que la famille et le patient soient accompagnés dans cette épreuve 

notamment par des professionnels de santé mais également par leur entourage. Toutes les 

décisions concernant le choix des structures ainsi que la prise en charge se feront en accord 

entre le médecin traitant, la famille et le patient [92,93,107,109,119]. 
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Glossaire 
 

Akinésie : Lenteur et diminution dans l'élaboration et le déroulement des mouvements 

corporels. 

 

Amimie : Diminution des expressions du visage, en dehors de toute paralysie. 

 

Anticorps : Glycoprotéine du système immunitaire se liant spécifiquement à un antigène, 

étranger à l'organisme, le complexe ainsi formé va déclencher une réponse immunitaire. 

 

Antigène : Substance étrangère à l'organisme qui va stimuler le système immunitaire par la 

production d'anticorps. 

 

Apathie : Etat de fatigue et de nonchalance complété par un sentiment d'indifférence affective. 

 

Appareil de Golgi : Organite intracellulaire constitué par un empilement de saccules 

membranaires en forme de disque. Sa principale fonction est de réguler la circulation des 

protéines au sein de la cellule. 

 

Apraxie : Difficulté à effectuer convenablement ces gestes (manipulation d'objets par 

exemple). 

 

Ataxie : Trouble de la coordination des mouvements volontaires avec, par exemple, une 

atteinte au niveau du cervelet (ataxie cérébelleuse). 
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Cellule gliale : Cellule présente dans le système nerveux. Elles vont permettre le 

fonctionnement physiologique d'un neurone en assurant sa nutrition, son soutien. Certaines 

cellules gliales pourront remplir des fonctions particulières comme la défense des neurones ou 

la synthèse de myéline. 

 

Choréathétose : Etat regroupant des mouvements choréiques (définis par des gestes rapides, 

irréguliers et asymétriques le plus souvent) et athétosiques (caractérisés par une lenteur avec 

un déplacement ondulatoire au niveau des extrémités). 

 

Echolalie : Trouble du langage, où l'individu répète régulièrement les dernières paroles qu'il 

vient d'entendre. 

 

Electroencéphalogramme : Examen permettant de mesurer l'activité électrique du cerveau 

grâce à des électrodes placées sur le cuir chevelu du patient. 

 

Endocytose : Processus biologique où les molécules vont pouvoir s'introduire dans une 

cellule. 

 

Hydrocéphalie : Présence d'une quantité inhabituelle de liquide céphalo-rachidien au niveau 

des membranes cérébrales, ou le plus souvent (comme ici) au niveau des ventricules 

cérébraux (cavités localisées entre les structures cérébrales). 

 

Incidence : Outil de mesure statistique médicale. Elle permet d'estimer le risque pour une 

personne de développer cette maladie. Elle est mesurée généralement sur une population de 

100 000 personnes pendant un temps donné (le plus souvent un an). 
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Lysosome : Petit organite intracellulaire sphérique permettant la dégradation des protéines 

anormales grâce à ses enzymes. 

 

Prévalence : Outil de mesure statistique médicale. Elle renseigne sur le nombre de personnes 

atteintes par une maladie (c'est-à-dire les nouveaux cas ainsi que les cas antérieurs), au sein 

d'une population à un moment donné. 

 

Protéasome : Vaste complexe enzymatique composé de deux sous-unités. Ce complexe va 

dégrader les protéines en acides aminés et en peptides. 

 

Réticulum endoplasmique : Organite intracellulaire constitué par des tubes interconnectés 

entre eux. Il va permettre la synthèse des protéines intracellulaires et extracellulaires. 
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Annexe 1 : La classification des démences selon leurs étiologies [5] 
 

  

D
E

G
E

N
E

R
A

T
IV

E
 

Corticales sans 

troubles 

moteurs 

Maladie d'Alzheimer, Sclérose ammonienne, Démence à grains 
argyrophiles 

Dégénérescences lobaires fronto-temporales 

Autres atrophies corticales focales 

  

Sous corticales 

avec troubles 

moteurs 

Maladie de Parkinson avec démence 

Maladie de Steele-Richardson-Olszewski ou paralysie progressive 
supranucléaire 

Maladie de Huntington 

  

Cortico-sous-

corticales avec 

troubles 

moteurs 

Démence à corps de Lewy diffus 

Dégénérescence cortico-basale 

   

V
A

S
C

U
L

A
IR

E
 

Lésion 

cérébrale 

unique 

Thalamus 

 

Hippocampe 

  

Lésions 

multiples 

bilatérales 

Démence par infarctus multiples 

Démence par hémorragies multiples 

Lacunes 

  

Ischémie de la 

substance 

blanche 

 

Maladie de Binswanger (ou lencoencéphalopathie hypertensive) 

 

 
  

INFECTIEUSE 

Paralysie générale (syphilis tertiaire) 

Maladie de Whipple 

Maladie de Creutzfeldt-Jakob 

Maladie de Gerstmann-Sträussler-Scheinker 

Démence liée au VIH 

Séquelle d'encéphalite virale (herpétique) 

Leucoencéphalite subaiguë sclérosante 

Leucoencéphalopathie multifocale progressive 

   

TOXIQUE 

ALCOOLIQUE 

Intoxication au monoxyde de carbone/Anoxie 

Post-radiques et post-radio-chimiothérapiques 

Démence alcoolique 

Maladie de Marchiafava-Bignami 

 
  

NEURO        

CHIRURGICALE 

Hydrocéphalie à pression normale 

Malformations artério-veineuses 

Tumeurs 
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INFLAMMATOIRE 

Sclérose en plaques 

Maladie de Behçet 

Maladies systémiques inflammatoires 

 

DYSMETABOLIQUE 

Maladie de Wilson 

Carences en vitamines B12/Folates 

Leucodystrophies métachromatiques 

Adrénoleucodystrophies 

Céroïde-lipofuscinose 

Autres neurolipidoses 

   

TRAUMATIQUE ET 

POST 

TRAUMATIQUE 

Lésions traumatiques 

Commotions cérébrales 

Hydrocéphalie post-traumatique 

Lésions secondaires (oedèmes,etc.) 

   

PARA 

NEOPLASIQUE 

Encéphalite limbique 

Encéphalomyélonévrites 
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Annexe 2 : Echelle d'activités instrumentales de la vie courante ou instrumental 

activities of daily living (modifié d'après [102]) 
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Annexe 3 : Echelle d'autonomie ou activities of daily living [103] 
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Annexe 4 : Mini-Mental State Examination dans sa version consensuelle établie par le 

Groupe de Recherche et d'Evaluation des Outils Cognitifs [93] 

MAI 2009. Document de la Haute Autorité de Santé, 

disponible sur le site www.has-sante.fr 

 

 

 



6 

 

 

 
 
  



7 

 

Annexe 5 : Echelle gériatrique de dépression ou geriatric depression scale [106] 
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Annexe 6 : Inventaire neuropsychiatrique réduit [108] 

Février 2013. Document de la Haute Autorité de Santé, 

disponible sur le site www.has-sante.fr 
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Annexe 7 : Inventaire neuropsychiatrique [109] 

 

Décembre 2011. Document de la Haute Autorité de 

Santé, disponible sur le site www.has-sante.fr 
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Annexe 8 : Echelle de dysfonctionnement frontal (Lebert et Pasquier) [112] 
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Annexe 9 : Inventaire de comportement frontal de Kertesz (modifié d'après [116]) 

 

  Item Description 0 1 2 3 

1 Apathie 
A-t-il/elle perdu de l'intérêt pour ses amis ou 

ses activités habituelles?         

2 Aspontanéité 
Commence-t-il/elle de lui/elle-même ses 

activités ou doit-il/elle être stimulé(e) pour le 

faire?         

3 
Emoussement 

affectif 

A-t-il/elle des manifestations de joie ou de 

tristesse inadaptées aux situations ou a-t-il/elle 

perdu sa capacité de réagir au plan 

émotionnel?         

4 Rigidité mentale 
Peut-il/elle changer d'avis en raisonnant ou 

apparaît-il/elle comme borné(e), rigide du 

point de vue intellectuel ces derniers temps?         

5 
Perte de la 

perspicacité 

Interprète-t-il/elle ce qui est dit de façon 

appropriée ou choisit-il/elle uniquement les 

significations concrètes de ce qui est dit?         

6 

Négligence 

physique et 

vestimentaire 

Pense-t-il/elle changer de vêtements, se 

préoccupe-t-il/elle de son hygiène et de son 

apparence comme autrefois?         

7 
Troubles de 

l'organisation 

Peut-il/elle planifier et organiser des activités 

complexes ou en est-il/elle facilement 

distrait(e), inconstant(e) ou incapable 

d'accomplir une tâche?         

8 Distractibilité 
Est-il/elle distractible, fait-il/elle attention à ce 

qui se passe ou semble-t-il/elle perdre le fil ou 

ne pas suivre du tout?         

9 
Troubles de 

l'introspection 

Est-il/elle conscient(e) des problèmes ou des 

changements, ou en est-il/elle inconscient(e) 

ou les nie quand on en parle?         

10 
Réduction du 

langage 
Bavarde-t-il/elle comme avant ou son discours 

a-t-il considérablement diminué?         

11 Apraxie verbale 
S'exprime-t-il/elle clairement ou commet-il/elle 

des erreurs en parlant? Bafouille-t-il/elle ou 

hésite-t-il/elle?         
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12 Persévérations 
Fait-il/elle les mêmes gestes, les mêmes 

actions, répète-t-il/elle ou persévère-t-il/elle 

sur des actions ou des remarques?         

13 Irritabilité 
Est-il/elle irritable, s'emporte-t-il/elle ou réagit-

t-il/elle au stress et à la frustration comme 

il/elle l'a toujours fait?         

14 
Jovialité 

excessive ou 

inappropriée 

Fait-il/elle des blagues ou des jeux de mots en 

excès ou à mauvais escient? 
        

15 
Trouble du 

jugement 

Agit-il/elle avec discernement pour des 

décisions ou pour la conduite, ou se conduit-

il/elle de manière irresponsable, de façon 

négligente ou sans discernement?         

16 
Comportement 

inadapté ou 

inapproprié 

Respecte-t-il/elle les règles et les convenances 

sociales ou a-t-il/elle fait ou dit des choses 

inacceptables à l'extérieur? A-t-il/elle été 

grossier(e), puéril(e) ou impudique? 
        

17 Impulsivité 
Parle-t-il/elle et agit-il/elle sans mesurer les 

conséquences de ses actes? A-t-il/elle agit ou 

parlé sans discernement, sur un coup de tête? 
        

18 Hyperactivité 
Est-il/elle agité(e) ou hyperactif(ve) ou son 

niveau d'activité est-il resté normal?         

19 Agressivité 
Se montre-t-il/elle agressif(ve), ou crie-t-il/elle 

ou agresse-t-il/elle physiquement n'importe 

qui?         

20 Hyperoralité 

Boit-il/elle plus que de coutume, mange-t-

il/elle n'importe quel aliment en vue et de 

manière excessive, ou même, met-il/elle des 

objets à la bouche?         

21 Hypersexualité 
A-t-il/elle des comportements sexuels 

inhabituels ou excessifs?         

22 
Comportement 

d'utilisation 
A-t-il/elle besoin de toucher, sentir, examiner 

ou saisir des objets à sa portée et en vue? 
        

23 Incontinence 
Se mouille-t-il/elle ou se souille-t-il/elle? (à 

l'exclusion d'une maladie physique, comme une 

infection urinaire ou une immobilité)         

24 Main étrangère 

A-t-il/elle des problèmes pour utiliser sa main 

sans interférer avec l'autre main? (à l'exclusion 

d'une arthrite, d'un traumatisme, d'une 

paralysie, etc,)         

  
Score total (0-

72)           
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Annexe 10 : Batterie rapide d'efficience frontale (modifié d'après [118]) 

Test Cotation 

Similitudes (conceptualisation) 

Nombre de réponses correctes :  

"En quoi se ressemblent : une banane et une orange, une table et une 

chaise, une tulipe, une rose et une marguerite".                                                             

Si le patient donne une réponse complètement incorrecte (il dit par 

exemple : "Ceux-ci n'ont rien en commun") ou en partie incorrecte 

("les deux ont une écorce"), vous l'aidez en disant : "une banane et 

aussi l'orange sont un fruit". N'attribuez cependant aucun point pour la 

réponse. N'aidez pas avec les items suivants. 

Fluence verbale (flexibilité mentale) 

0 = moins de 3 mots                                 

1 = 3 à 5 mots                                               

2 = 6 à 9 mots 

"Dites-moi autant de mots que possible qui commencent par la lettre S, 

sauf des prénoms ou des noms propres".                         

Donnez 1 minute de temps pour l'épreuve.                                                       

Si le patient n'a pas répondu au bout 5 secondes dites : "par exemple, 

serpent". Si le patient ne répond pas pendant pendant 10 secondes, 

faites une autre suggestion et dites-lui "N'importe quel mot qui 

commence par la lettre S" 

Séquence motrice de Luria (programmation) 
0 = ne peut pas effectuer 3 séquences 

consécutives correctement, même avec l'aide de 

l'examinateur                                         

1 = échoue seul mais peut effectuer 3 séquences 

correctes à l'aide de l'examinateur                                                       

2 = peut effectuer seul au moins 3 séquences 

consécutives correctement                                     

3 = Peut effectuer seul 6 séquences 

consécutives correctement 

"Regardez exactement ce que je fais".                                                     

L'examinateur est assis devant le patient et il effectue seul 3 fois la 

séquence "Poing - Bord de main - Paume" de la main gauche.                                                                                                                         

"Faites la même chose de la main droite d'abord avec moi puis tout 

seul".                                                                                                                               

L'examinateur effectue la série avec le patient 3 fois et dit ensuite : 

"Maintenant faites le tout seul". 

Consignes conflictuelles (sensibilité à l'interférence) 

0 = tape au moins 4 fois consécutives 

 comme l'examinateur                              

1 = plus de 2 erreurs                                                     

2 = 1 ou 2 erreurs                                                       

3 = aucune erreur 

"Tapez 2 fois quand je tape 1 fois".    Pour être sûr que le patient ait 

compris l'instruction, faites 3 fois  l'exercice : 1-1-1.                                                                

"Tapez 1 fois quand je tape 2 fois" Pour être sûr que le patient ait 

compris l'instruction, faites 3 fois l'exercice : 2-2-2.                                                             

L'examinateur effectue ensuite la série suivante : 1-1-2-1-2-2-2-1-1-2. 

Go/No go (inhibition de comportement) 

0 = tape au moins 4 fois consécutives 

 comme l'examinateur                              

1 = plus de 2 erreurs                                                   

2 = 1 ou 2 erreurs                                                      

3 = aucune erreur 

"Tapez 2 fois quand je tape 1 fois".  Pour être sûr que le patient ait 

compris l'instruction, faites 3 fois l'exercice : 1-1-1.                                    

"Ne tapez pas quand je tape 2 fois" Pour être sûr que le patient ait 

compris l'instruction, faites 3 fois l'exercice : 2-2-2.  L'examinateur 

effectue ensuite la série suivante : 1-1-2-1-2-2-2-1-1-2. 

Comportement d'utilisation (autonomie 

environnementale) 
0 = prend la main de l'examinateur bien qu'on 

lui ait dit de ne pas prendre la main                                                             

1 = prend la main de l'examinateur sans hésiter                                                                   

2 = hésite et demande ce qu'elle/il doit faire                                                                       

3 = ne prend pas la main de l'examinateur 

L'examinateur est assis devant le patient. Le patient met ses mains sur 

ses genoux plaçant ses paumes en haut. Sans rien dire et sans regarder 

le patient, l'examinateur place ses mains à la proximité de celles du 

patient et touche les paumes des deux mains du patient pour voir s'il 

saisit sa main.                                     Si le patient prend sa main, l'examinateur 

essaye de nouveau après avoir dit : "Ne me prenez pas mes mains cette fois-ci" 

Nom :                                Prénom :                                               

Date :  
Total de la BREF :  
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Résumé 

 

 La Démence Fronto-Temporale (DFT) est une dégénérescence du lobe frontal et 

temporal, elle touche des sujets plutôt jeunes (45-65 ans) contrairement aux autres démences. 

Cette pathologie implique sept gènes différents, engendrant au niveau cérébral des inclusions 

protéiques de deux types selon la protéine concernée (Tau ou TDP-43). Chez ces patients, les 

méthodes d'imagerie permettent de visualiser une atrophie et un hypométabolisme du lobe 

frontal et du lobe temporal. 

 Ces perturbations génétiques vont conduire à des modifications du comportement chez 

le patient avec des troubles alimentaires ou un manque d'hygiène, par exemple, des troubles 

de la mémoire et du langage, mais également de l'apathie ou de l'euphorie, révélant ainsi un 

changement de personnalité. 

 L'imagerie est un outil important pour le diagnostic de la pathologie mais il n'est pas 

suffisant à lui seul. Ainsi, pour procéder au diagnostic, les médecins pourront s'aider d'outils 

comme par exemple, le MMSE pour évaluer la sévérité des troubles présents. Ces échelles 

seront également utilisées pour suivre l'évolution des troubles au cours de la maladie. 

 A ce jour, il n'y a pas de traitement curatif de la DFT, les traitements médicamenteux 

proposés reposent directement sur la correction des troubles occasionnés par la démence. Le 

patient pourra se voir prescrire des antidépresseurs, antipsychotiques, hypnotiques, etc. La 

prise en charge globale du patient va se faire en collaboration entre plusieurs professionnels 

de santé (médecins généralistes, gériatres, psychologues, infirmières, kinésithérapeutes, 

ergothérapeutes) afin de maintenir l'autonomie du patient au quotidien et de préserver ses 

capacités par l'intermédiaire de soins. 

 L'entrée en institution du patient est une étape inévitable dans l'évolution de la 

pathologie. En effet, le sujet deviendra totalement dépendant de son entourage et son maintien 

à domicile sera impossible. Il est important que le patient et la famille soient accompagnés 

afin de leur apporter le soutien et le réconfort nécessaire pour surmonter toutes ces épreuves. 

 

Mots clés 

 

Démence fronto-temporale, dégénérescence, génétique, atrophie cérébrale, inclusions 

protéiques, troubles comportementaux, mémoire, diagnostic, hospitalisation, traitement, 

dépendance, accompagnement, institutionnalisation. 


