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Le diagnostic tardif :
est-ce une realité ?
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Le diagnostic tardif : est-ce une réalité ¢ 3

Table 2 Comparison of the diagnostic pathways for dementia with Lewy bodies (DLB) group versus non-DLB group®

DLB group, Non-DLB group,
mean (s.d.) range mean (s.d.) range Student's t-test P
o Etude dans 2 régions d’Angleterre Timo bewoen s sscondary are appoimmentand il digross years 120190, 0601005 Y pe
Number of imaging tests before final diagnosis (including FP-CIT scan) 17 (1.0)0-5 1.2(0.8) 04 3.09 0.002
H ini fi i i 9(/. B2 . L
o 74 patients avec DCL, Numoer o circ apponimonts efre el cogross 766700 1502013 s 15
0 72 avec pathologies neuro-cognitives autres, e e e B e e e
O appariés en age, genre, performances cognitives
o (+38 PDD et 35 MDPI)
REGION
s 7T Sianngie
g ° R=-044; P <0.001
[ \ £~ 60
Les cas avec maladie a corps de Lewy 81 .
E% } e
- mettent plus de temps a avoir un diagnostic final a partir du ler RDV £® | o
; 20 ° - T~ oe
- avec un délai encore plus prononceé s'ils sont jeunes = SN
. . 7 7 A °© Si“oc, o8 “‘“’00_‘ [ ]
- passent plus d'imageries cérebrales et T L = L —-L
- ontinitialement plus de diagnostics alternatifs Y st s e

Surendranathan et al, BJPsych (2020)
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Le diagnostic tardif : est-ce une réalite 2 4

o Symptomes cardinaux : les frois premiers peuvent apparaitre fres tot et persister
pendant |I'évolution

Fluctuations cognitives avec des variations prononcées de I'attention et de la vigilance
Hallucinations visuelles
Troubles du comportement en sommeil paradoxal (TCSP)

Un ou plusieurs signes cardinaux spontanés du syndrome parkinsonien : bradykinésie,
tremblement de repos, ou rigidite.

© O O O

o Symptomes en faveur

0 Hypersensibilite aux neuroleptiques, instabilité posturale, chutes répétees, syncopes ou
breves pertes de connaissances, dysautonomie sévere par exemple constipation,
hypotension orthostatique, incontinence urinaire, hypersomnie, hyposmie, hallucinations
autres que visuelles, idées délirantes systématisées, apathie, anxiété - dépression
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Le diagnostic tardif : est-ce une réalité ¢ 5

Le diagnostic de MCL est probable si :

0 a) Deux (ou p.lug} signes cardinaux sont présents avec ou sans la présence de
biomarqueur indicatif ou

o0 b) Un seul signe cardinal est présent, mais avec au moins un biomarqueur indicatif.

Une MCL probable ne doit pas étre diagnostiquée sur la base des seuls biomarqueurs.

o)
Le diagnostic de MCL est possible si :
o0 a) Un seul signe cardinal est présent, sans biomarqueur indicatif ou

o b) Udr) OLf plusieurs biomarqueurs indicatifs sont présents, mais il n'y a pas de signe
cardinal.
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Le diagnostic tardif : est-ce une réalité ¢

22 études sélectionnées soit 1585 patients

Focus sur les criteres McKeith de 2005
évalués sur les stades tardifs:
o Sensibilté specificité et exactitude étaient

de 91.3%, 66.7% et 81.6%, respectivement,

pour un diagnostic possible

o de 88.3%, 80.8%, 90.7% pour diagnostic
probable,

O mais de 85.6%, 77.1% et 81.7% si on ne
considerait que les criteres cliniques

m A2MCL

4 . ; )
Avu fur et a mesure des revisions,

les criteres diagnostiques sont devenus
plus sensibles et moins specifiques

\_ et sans changement dans la fiabilité . )

,D’autres études sont nécessaires pour
evaluer les criteres revises du consensus
de 2017

Rizzo G et al, J Neurol Neurosurg Psychiatry.
2018, Apr;89(4):358-366
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Le diagnostic tardif : est-ce une réalité ¢ 7

/o Une évolution initiale, qui peut étre a bas brub /o Une sémiologie qui passe au dessous du rador\
o et d’évolution « lente » o des questions qui ne sont pas posées
o initialement sans froubles de mémoire (# MA) o et des patients pouvant initialement avoir une
, . certaine critique de leurs symptomes
O Ou avec une évolution fluctuante
\ paradoxalement rassurante (cf MMSE) / \ /
/ \ ﬂ) Des signes initialement mis sur le compte \

o Des symptdmes tres variés et mal compris

NP o d’'une dépression
o tels que chutes a repetition,

, . : o d'une maladie d'Alzheimer,
o0 épisodes de confusion

, o d’'une maladie de Parkinson,
0 ou froubles du sommeil paradoxal

\ / Q voire amenant d un adressage en psychio’rriy

m A2MCL
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Le diagnostic tardif : est-ce une réalité ¢ 8

&M NIH Public Access

gé:ﬁj Author Manuscript
Frps”

Published in final edited form as:
Parkinsonism Relat Disord. 2010 July ; 16(6): 388-392. doi:10.1016/j.parkreldis.2010.03.007.

962 qid q nts SUiViS SUr 6 mOiS LEWY BODY DEMENTIA: THE CAREGIVER EXPERIENCE OF
CLINICAL CARE
- Les présentations symptomatiques les plus Ao o 1 Sven i o B 1 M oL L
fréquentes rapportées par les aidants étaient :
Cog N I-I-ives (48%) , m O-I-rlc es (39%) ouU mix'l'es ( ] 3%) . First Diagnosis Given to LBD Patients Based on Initial Symptom Presentation

Type of Symptom Presentation (%)

First Diagnoses Motor Cognitive Both

. . . s . No diagnosis given 19.1 235 218
- Les premiers diagnostics donnés aux patients I
étaient : maladie de Parkinson ou apparentée

(39%), Alzheimer ou apparentée (36%), ou —
maladie psychiatrique (24%). Vnepecied demem | 32| 40| 63

FD 385 8.0 182
AD+PD 4.6 73 94
PD +MCI 32 26 24

- 50% des patients ont vu plus de 3 médecins, et AD + Depresion

fait plus de 10 visites sur un an avant le diagnostic — -
Bipolar disorder 04 2.1 0.6
Schizophrenia 0.4 1.2 0.6
Other 39 31 76
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L'analyse des symptomes
cliniques et ses difficultés
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L'analyse des symptdmes cliniques et ses difficultés 10

les hallucinations visuelles et les troubles du sommeil paradoxal

o Penser  poser les questions

o Trouver les mots
o Comprendre les symptdmes derriere P

ce qui est dit et les rationnalisations
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L'analyse des symptdmes cliniuges et ses difficultés 1]

les fluctuations

O

des épisodes de somnolence ou Iéthargie malgré des nuits considérées comme normales

une plage de sommeil avant 19h00

des épisodes durant lesquels le patient fixait du regard un espace sans particularité

des épisodes au cours desquels les idées semblaient désorganisées, sans clarté et sans logique.
O
O

« absence de ces 4 criteres : essentiellement sujets normaux.
- 1 ou 2 criteres : la moitié des MA et 1/3 des DCL
« 3 ou 4criteres : DCL (63%), MA (12%) et sujets normaux (0,5%).

o Valeur prédictive positive pour un diagnostic de DCL en présence de 3 ou 4 critéres : 83%

- DLB fluctuations: specific features that reliably differentiate DLB from AD and normal aging.
- Ferman TJ et al. Neurology 2004; 62: 181-187.
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L'analyse des symptdmes cliniques et ses difficultés 12

le syndrome parkinsonien

O On refrouve ce syndrome
parkinsonien chez 86% des
o Bradykinésie et/ou Rigidité et/ou patients,
Tremblement donc 14% n’ont pas de syndrome
o Donc un symptdome du parkinsonien

syndrome parkinsonien suffit. : ,
y cCompris en pré-mortem.
o Si doute, DAT-scan

o Ou maintenant PET a la fluoro-
dopa
\_ J \_ Y,

m A2MCL ?é
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L'analyse des symptdmes cliniques et ses difficultés 13

derriere des causes fréquentes d'hospitalisations en gériatrie chez des patients

non diagnostiqués

o Instabilité posturale et chutes a répétition
o Confusions a répétition

0 Syncopes ou breves pertes de
connaissances

o Troubles de la vigilance (Hypersomnie)
o Hallucinations visuelles, Idées délirantes

o Et aussi repérer I’hypersensibilité aux
neuroleptiques, sur l’'analyse des
changements récents de tfraitements
devant des aggravations de | état clinique
(cognitif, moteur, autre ...)

m A2MCL

Table 5 Comparison of non-core features of dementia with Lewy

bodies (DLB) in the DLB and non-DLB groups

DLB Non-DLB

group, % (M) group, % () x*test P
Repeated falls 63.9 (46/72) 345(19/55) 107 0.001
Constipation 54.5 (30/55)  39.5 (17/43) 22 0.14
Urinary incontinence 64.4 (38/59)  36.8 (14/38) 7.1 0.008
Orthostatic hypotension ~ 44.7 (21/47)  24.1 (7/29) 33 007
Depression 400 (28/70) 397 (Z7/68) <01 097
Hallucinations (non-visual) 31.3 (Z1/67) 3.3 (2/61) 171 <000
Delusions 37.7(26/69) 6.3 (4/63) 184 <0001
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L'analyse des symptdmes et ses difficultés 14

Le syndrome de Cagras, ou syndrome de délire des sosies

Le syndrome Canada Dry !

i
[ Facial \
|

Recognition | )

A O/h ‘ '
=5 ‘ NORMAL
6&-'3;:9 \J
\ / \ N

Emotional | L/
Recognition | /
. V4

o0 « Caala couleur de l'alcoal,

~ ’
le goUt de I'alcool... e
mais ce n'est pas de I'alcool ». S
/ b Facial | L\\ =
( Recognition | 1 /~ R
o / [ o © \ CAPGRAS DELSUSION
[..> ‘wn,%@ ‘\._ ~ - /
« une personne a l'apparence f ] |/ -
74 A b Recognition |
de ce qu'elle prétend étre sans e
en avoir les qualités » S
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Les facteurs confondants
dans I'enquéte étiologique
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Les facteurs confondants dans I'enquéte éfiologique 16

Des symptomes qui perdent leur
« specificite »,
leur aspect discriminant,
avec I'avancée dans la maladie
« phénomene de I'entonnoir »

Et des symptomes
dont I'origine peut étre multiple

Un diagnostic clinique
qui devient plus difficile

m A2MCL
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Les facteurs confondants dans I'enquéte éfiologique 17

4 ) 4 Des troubles psycho- )
Un syndrome parkinsonien comportementaux qui ne
présent dans Y4 des cas de sont plus discriminants
maladie d’Alzheimer aux stades évolués des
au cours de I'évolution maladies
\_ Y, \_ nheurodégénératives /J
Fréquence des associations de pathologies, certaines étant par ailleurs des complications d’autres
("Fréquence de I'épilepsie : ) [ bes tableaux intriqués aux (" b qutres comorbidités ou
auire cause de conséquences des Iésions certaines therapeutiques
somnolence dl-urne ef de vasculaires cérébrales, peuvent « venir » colorer le
, fluctuations notamment chez le sujet tableau mais aussi étre des
Frequence du syndrome olus agé causes plausibles

\_ d'apnées du sommeil ) \_

m A2MCL
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Les facteurs confondants dans I'enquéte éfiologique 18

a) En présence de toute autre affection physique ou cérébrale, y compris
une maladie cérébro-vasculaire, suffisante pour expliquer en partie ou en
totalité du tableau clinique.

- Le diagnostic de MCL ne doit pas pour autant étre exclu et peut faire

envisager une des pathologies mixtes ou mulfiples expliquant le tableau
clinique.

Ou

b) Siles symptomes parkinsoniens sont le seul critére cardinal et
apparaissent pour la premiere fois a un stade de demence severe
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Les facteurs confondants dans I'enquéte éfiologique 19

Etude rétrospective sur 5 mois des séjours en unité spécialisée

Unité de . . .
Neuro-Psycho-Gériatrie aigle Jgfeurl]ﬂgoé‘ "@] Og p 8OQJ”§ rgﬁs
Hopital Léopold Bellan Paris 14 Sexe ratio : 55% de femmes

sorties entre le 1/04 et le 26/8/2021,

Exclusion des patients Covid + A domicile (hors EH PAD) (69%)
- 46 % vivent seuls
- 39% n'ont pas d’'aide
La demande vient aussi des EHPAD (31%)

HDJ/cs mémoirBVIGE
7% 4%

transfert hors

gériatrie Patients ayant des troubles cognitifs séveres

11% W direct
i M urgences .
geriatrie m transfert gériatrie « dans 87% des cas, troubles cognitifs connus
' transfert hors gériatrie « dans 41 % des cas, non diagnostiqués
HDJ/cs mémoire « dans 53 % des cas, non suivis
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Les facteurs confondants dans I'enquéte étiologique

O Présence d’un trouble du
comporiement :

95% des cas (a 94% troubles
productifs)

O Avutres motifs
- 22% aggravation cognitive
« 20% chutes
« 14% confusion
- 10% pathologie somatique

m A2MCL

60%

50%

40%

30%

20%

10%

0%

Types de troubles du comportement

agitation

@)

déambulation agressivité

V)

Hsrf.d, L sapsld Fellan o fa 7
' i

troubles
psychotiques

20
troubles troubles
affectifs sommeil

W
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Les facteurs confondants dans I'enquéte éfiologique 21

Causes retrouvées durant le séjour
50

40
30
20
10

Epilepsie latrogénie Neuro et Infectieux Autres causes aucune cause
cardio_vasculaire somatiques retrouvée

o Dans 58% des cas, on retrouve au moins une cause somatique ou iatrogene
o alors que seuls 10 % des patients sont adressés pour une cause somatique

o L'épilepsie: complication fréquente, retfrouvée chez 18% des patients (confirmée par EEG)

m A2MCL ?d
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Les enjeux d'un diagnostic
au stade tardif
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Les enjeux d'un diagnostic au stade tardif 23

0 Quel stade tardif ?
- 2e phase de la courbe (ou I'évolution s’accélere) ou stade
des troubles psycho-comportementaux installes « severes » ¢
0 Qui demande et pourquoi ?
- Le patient ¢ L'aidant ¢ Le médecin ¢ Une éventuelle future
structure d’'accueill ¢
o Cela va-t-il impacter la prise en charge ?

« Impact sur les traitements symptomatiques ¢ : Inhibiteur de
I’oc“TejrryI-c_:holmes’rerQse, psychotropes, neuroleptiques,
melatonine...

( A un stade sévere et/ou en période aigUe, \
intérét et/ou possibilité limité(e)
d’'adresser pour des explorations complémentaires
(PET FDG, PET & la fluoro dopa...)
pour conforter un diagnostic
Et si on le fait, pas forcément pendant I"hospitalisation
\ La question des formes « jeunes » )
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Les enjeux d'un diagnostic au stade tardif 24

Diminution de fixation
généralisée du traceur de
perfusion en TEMP ou TEP avec

Healthy subjects vs DLB réduction de l'activité occipitale

P P

Anomalie (réduction) de
fixation du transporteur de
dopamine dans le striatum en
tomographie d’émission
monophotonique (DAT-scan) -

FIGURE 3|
control (A).
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Les enjeux d'un diagnostic au stade tardif 25

. . .. . - )
Difficultés rapportées pour avoir de i};ﬂl:tllr:ai?jee;t?;ﬁnces of living with Lewy body dementia:
I'information sur
- e diqgnosﬁcl Allison Bentley'2® | Tessa Morgan® | Yakubu Salifu? | Catherine Walshe? )
- I'évolution et
- la gestion des symptomes complexes P s W 26 articles retenus
=> Augmentation du fardeau pour I'aidant, g sur 1583 publiés
du stress et diminution de la qualité de vie o BT, entre 1995 et 2020,
& £ ", WA 20 etudes )
N A THEMES vos/vr,%o ¢
- Vivre avec un diagnostic et un pronostic i B
incertains ; Y
- Vivre avec la peur du présent et
I'inquiétude pour I'avenir , , ;
- Vivre avec des symptdmes psycho- 7 | R
comportementaux s, 9
- Maintenir une vie sociale et émotionnelle J Adv Nurs. 2021;00:1-14.

MEDECINE

@ Santé
Université Paris Cité

m A2MCL




Les enjeux d'un diagnostic au stade tardif

O Les thérapies non médicamenteuses...
Troubles cognitifs et orthophoniste
Troubles moteurs et kiné
Troubles psycho-comportementaux
Troubles de déglutition et diététique

Et thérapies médicamenteuses

Quid des ESA ¢ indications, intéréts et limites
Quid des UCC ¢

Quid d'un soutien psychologique pour |'aidant ¢
Quid de I'éducation thérapeutique ¢

© O O O O O

D'autres questions si pas abordées avant .

- conduite automobile, protection juridique ou
habilitation familiale, limitation des risques (gaz,
bracelet gps, ...)

0 Quid d'un réexamen du projet de vie ¢

m A2MCL
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Les enjeux d'un diagnostic au stade tardif 27

Les missions de I'UCC ne sont centrées :

Ni sur le bilan éfiologique de la maladie
sous-jacente,

UNITES COGNITIVO-COMPORTEMENTALES - UCC . Nisur le bilan ef la prise en charge de

EN SERVICES DE SOINS DE SUITE ET DE READAPTATION (SSR) I'éventuelle pathologie aigle a 1'origine de
la décompensation et nécessitant les
MESURE 17 du Plan ALZHEIMER 2008-2012 moyens d'un court séjour (syndrome

confusionnel)

Qu'est-ce qu'une UCC (Unites Cognitivo-Comportementales) ? C'est une

unité de 10 a 12 lits que I'on trouve au sein d’un service de Soins de Suite + Nisurles troubles du comportement
bty £ Bl o e et de i | el chroniques des MAMA (voir UHR)

comportement, grace a un programme individualisé de réhabilitation cognitive . . .

et comportementale, d'assurer les soins a I'origine de la situation de crise « Nisur |,O IQ”SG en Chorge des DthQ|Ogles

en l'absence d'une indication de court séjour en spécialité d'organe ou de psychiatriques de la personne dgee.
réanimation. Elle dispose, au sein de locaux adaptés, de personnels spécifiques

(psychomotricien, psychologue, ergothérapeute, assistante de gérontologie, ...) Néanmoins de nombreux pOTien’rs arrivent en
et d'un accés a du temps de psychiatre. Son but est de permettre le retour du ! . . . . .
patient & son domicile d'origine. UCC avec ces indications et sans diagnostic

connu préalable.
Personnes concernées ? Patients atteints de la maladie d’Alzheimer ou de
maladies apparentées, présentant I'ensemble des caractéristiques suivantes : mobilité

(patient valide), agressivité, troubles du comportement productifs (hyperémotivité, Ve a7 . .
hallucinations, troubles moteurs, agitation, troubles du sommeil graves). ( Nece55|te d un accord du patlent e \

cf liberté d’aller et venir,

Mode d'intervention ? L'orientation de patientsen UCC est faite par le médecin

de ville quand le malade est & domicile, soit par le médecin responsable du questionnement éthique : liberté versus sécurité
service court séjour gériatrique ou les autres services d'aigu apreés la réalisation ‘
d'un bilan médical approprié, pour les patients hospitalisés. L'UCC n’est pas un |ieu de vie

m A2MCL
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Les enjeux d'un diagnostic au stade tardif 28

4 N ( Animporte quel stade, )
A n'importe quel stade, intérét de parler des
on peut essayer de hypotheses diagnostiques
: reconstituer I'histoire de la des arguments et donner
\ maladie, méme si ce n'est une « grille de lecture » des
\_ pas forcément fiable ) \_ symptomes W,
g interét d'expliquer les A 4 Interét d'expliquer A (In’réré’r de hiérarchiser Ies\
intéréts ef les limites des I'évolution attendue. Ia L : )
traitements .. L ’ objectifs ef les interventions
: part d'imprevisible et cefte utiles pour le projet de soins
( Tdsymp.terGTlgt{els. - courbe d’évolution en 2 P Pro)
et des unités spécialisées temps
N / N / /
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