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Liens d’intérêt
Ø Aucun en lien avec cette présentation



Handicap mental

• Définition DSM-5 : handicap intellectuel/trouble du développement intellectuel 
• A Déficit des fonctions intellectuelles 
• B Déficit des fonctions adaptatives 
• C Début pendant la période de développement  (et avant 18 ans)

nNiveau de sévérité : 
nLéger nMoyen nGrave nProfond

• Causes multiples et hétérogènes+++ et INCONNUE dans au moins un tiers des cas
– à la conception (maladies génétiques, aberrations chromosomiques – trisomie, syndrome de l’X fragile –, 

incompatibilité sanguine…) 
– pendant la grossesse (radiation ionisante, virus, médicaments, parasites, alcool, tabac…)
– à la naissance (souffrance cérébrale du nouveau-né, prématurité…)
– après la naissance (maladies infectieuses, virales ou métaboliques, intoxications, traumatismes crâniens, accidents 

du travail ou de la route, noyades, asphyxies…).



« Vieillissement » chez l’adulte atteint de handicap 
mental (ou déficience intellectuelle)

• Retard mental en France: 1 à 3% de la population, prépondérance masculine (1.6 
garçon pour 1 fille)
• Environ 700000 personnes en France (UNAPEI, 2013)
• En pratique, les personnes atteintes de HM ont une espérance de vie en 

augmentation
• Pour certaines, se pose la question d’un déclin cognitif et de sa cause

- Domaine émergent





« démences » (TNM) et handicap 
mental: les enjeux

• Les démences sont-elles plus 
fréquentes chez les personnes 
atteintes de HM?

- Pas clair: le risque est considéré 
comme égal, ou supérieur (et 
même 3 fois supérieur)

- Pour la trisomie: risque plus élevé, 
et début précoce





Les problèmes dans l’évaluation d’une démence chez 
une personne HM

• Les phases précoces passent inaperçues
- Manque de reconnaissance des troubles (par les familles et les soignants)
- Manque d’outils
- Manque de cliniciens

o Intérêt du NTG EDSD (Early Detection and Screening for Dementia)
• les différences avec les autres aidants de TNM

- L’âge des parents
- Leur qualité d’aidant depuis longtemps: habitude des aides, des structures 
- Les différents circuits qui ne communiquent pas: celui du handicap et les autres, l’absence de 

langage commun
- Pas (encore) de littérature sur l’aidant de patient déficient intellectuel atteint de TNM

• Les points communs
- Le déclin
- Les troubles psycho-comportementaux
- La dépendance



Encore des problèmes

• Pas d’augmentation des aides lorsque la personne atteinte de HM 
développe une démence++
• Une situation qui rend la coopération d’autant plus nécessaire entre les 

deux champs : Le parent âgé/aidant lui-même atteint de TNM







• Recueillir les antécédents et historique des 
troubles auprès d’un informant fiable (parents, 
structures etc..)

• Recueillir la plainte de la personne

• Identifier les principaux symptômes qui posent 
problème

• Identifier les circonstances qui déclenchent les 
troubles du comportement

• Expliquer au sujet la consultation et dédramatiser

• Expliquer ce qu’on va faire ensuite



Maladie d’Alzheimer et trisomie 21





Les personnes trisomiques vivent plus longtemps: espérance de vie de 
l’ordre de 60 ans

• La forme la plus fréquente d’anomalie chromosomique s’accompagnant de 
« retard mental »
• Lié à l’âge maternel plus élevé
• Phénotype caractéristique: petite taille, microcéphalie
• En anglais Down’s syndrome
• Le degré de retard intellectuel est variable
• Reconnu comme lié à la triplication du chromosome 21 en 1959
• Le déclin cognitif précoce est connu depuis 1876, très peu après l’identification 

du syndrome



Strydom et coll: Revue de littérature de 1997-2008 (Journal of Policy and Practice in 
Intellectual Disabilities)
Fréquence de la démence dans la trisomie

• Elle augmente avec l’âge, dans les deux sexes:
- Etude Holland (1998)

o 3.4% de 30 à 39 ans
o 10.3% de 40 à 49 ans
o 40% de 50 à 59 ans

- Etude Tyrell (2001)
o 1.4% avant 40 ans
o 5.7% de 40 à 49 ans
o 30.4% de 50 à 59 ans



J Intellect Disabil Res. 2006 Oct;50(Pt 10):768-77.Dementia and mortality 
in persons with Down's syndrome
Coppus et al

• Ont étudié 506 personnes trisomiques de plus de 45 ans
• Diagnostic basé sur des données cognitives, fonctionnelles et physiques, 

répétées annuellement
• Si déclin, examen plus approfondi et diagnostic ICD 10 et protocole de 

consensus

http://www.ncbi.nih.gov/pubmed/16961706


Résultats

• Prévalence globale : 16.8%
• Jusqu’à 60 ans la prévalence double tous les 5 ans

- 45-49 ans: 8.9%
- 50-54 ans: 17.7%
- 55-59 ans: 32.1%

• Après 60 ans : 25.6% mais mortalité de 44.4% chez les trisomiques déments, vs 
10.7% chez les non déments, sur une période de 3.3 ans de suivi
• Résultats globalement comparables à ceux des autres études





77 patientes de plus de 35 ans en 1996  



Médiane de survie 7 ans



Comorbidités



Limites



Comment faire le diagnostic chez ces 
patients?

Tous les auteurs s’accordent sur le fait que ce n’est pas facile



Les premiers symptômes: ils sont mal connus et variés

• Le mode de début est difficile à déterminer
• Revue de littérature de Lautarescu (15 articles avec 831 participants) depuis 2000

- 9 début « frontal –like »: troubles des fonctions exécutives et/ou troubles psycho-
comportementaux
o Désinhibition et apathie surtout, souvent dépression
o Comportements « désadaptés »: impatience, non coopération, manque d’initiative, perte d’intérêt, 

repli
• Vraie différence avec la MA ou troubles plus repérables?

- 2 début mnésiques
- 4 pas de début particulier

• Autres
- trouble de la marche (apraxie)
- crises comitiales



Instruments pour le diagnostic de démence chez les 
patients HM

• 97 articles

• 114 instruments
- 79 avec la personne atteinte
- 35 avec l’accompagnant
- 4 batteries

• Intérêt du National Task Group (NTG) Early
detection screen for dementia (2012)





Cognition, fonction, comportement

• 47 études
• Instruments et échelles: 44

- Evaluation cognitive directe: 33 
- Questionnaire aidant: 11 (comportement, fonction)
- Combinaison des deux (batteries):10 (5 pour HM en général, 4 pour T21)

• Nombreuses échelles composites non traduites en français/non disponibles:
- Dementia Scale for Down’s Syndrome
- Dementia Questionnaire for People With Learning Disabilities (ex DQMR)
- Cambridge Examination for Mental Disorders of Older People With Down’s Syndrome, 
- Down’s Syndrome Mental State Examination
- Dementia Screening Questionnaire for Individuals with Intellectual Disabilities.
- Etc…
- MMS: pas très utile (effet plancher)

• Severe Impairment Battery (Saxton, 1993), traduite et validée en français (L  Hugonot- Diener)



Evaluation cognitive, fonctionnelle et comportementale en hétéroévaluation



GTN-ODPD





Ex: toilette et habillage





Troubles psycho-comportementaux



• Description hétérogène …
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Une population à risque:

A l’ADAPEI de la Gironde, les personnes atteintes de trisomie 21 représentent: 

•11 % de la population en ESAT ( 90 usagers sur 805)

•26 % de la population de Foyer Occupationnel (25 usagers sur 95)

Ces personnes présentent du fait de leur pathologie un risque majeur de développer la maladie d’Alzheimer (prévalence 
> 30% au-delà de 50 ans selon études européennes).

Expérience à Bordeaux
Travail avec l’ADAPEI de la Gironde
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Le partenariat institué depuis 2008 avec le CMRR du CHU de Pellegrin, permet aux usagers présentant les 
premiers signes d’accéder à une consultation spécialisée.

Idée d’utiliser la SIB (Severe Impairment Battery) (SA)

Outil conçu en 1990 pour la MA sévère , la SIB a été adaptée et simplifiée ensuite ( Docteur Hugonot-Diener, 
gériatre, GRECO).

Ce test est capable d‘évaluer les capacités cognitives de ces malades pour lesquels les tests standards ne 
sont pas ou plus adaptés.

Le but de cette batterie est  d‘analyser les différents domaines cognitifs sur la base des capacités cognitives 
résiduelles de ces malades. 

Sont évaluées l‘interaction sociale, l‘orientation, l‘attention, le langage, la mémoire, les praxies, et les 
fonctions visuo-spatiales. 

Les enjeux
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Lieu

•Une pièce calme, sans éléments de distraction majeurs, où la personne est confortablement installée (table, chaise). L’évaluateur se place 
en vis-à-vis avec la personne.

Temps indicatif de passation : entre 15 et 25 minutes.

Recommandations pratiques pour la passation:

•La personne est prévenue la veille qu’elle va rencontrer un psychologue extérieur à l’institution pour passer un test. Lui demander son 
accord.

•Avant de démarrer le test et de recevoir la personne, le psychologue s’assure qu’il dispose du kit complet et que les éléments du kit ne 
sont pas visibles pour la personne à évaluer.

•Dès la prise de contact, le test démarre et la question 1 est posée.

•L’évaluateur doit présenter les tâches comme elles sont décrites en cherchant à respecter au plus prés les formulations et en veillant à ne 
pas expliquer les instructions. 

•Les items sont présentés d'une manière fluide, et de façon à mettre à l'aise et à amener une réponse naturelle. 

•La SIB est composée de tâches simples qui doivent être présentées avec des indices gestuels quand cela est énoncé.

Comment se passe le test ?
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« Je m’appelle… (Prénom, Nom ) J’aimerais que vous essayiez de vous rappeler mon nom parce que je vous le demanderai plus tard »

Pause

« Quel est mon nom ? » « Oui, je m’appelle… »

Répéter si nécessaire (3 fois au maximum). Indiquer en commentaires le nombre de répétitions nécessaires et reproduire ce qui a été restitué.

2 points = il répète correctement

1 point = Tout nom qui lui ressemble ou prénom seulement

0 point = pas de réponse ou erreur

« Ici, dans quelle ville sommes-nous ? »

Encouragement : « Est-ce…, … ou… ? » (ville correcte et 2 alternatives)

Indiquer en commentaire la réponse donnée. 

2 points = correct spontanément

1 point = correct après encouragement. Ville de résidence admise.

0 point = sans rapport avec le lieu présent 

Comment se passe le test ? 
Exemples de questions
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• « Dans quoi boit-on du café ? »

• Encouragement « Dans quel récipient (vaisselle) boit-on du café ? »

• Reformuler avec une autre boisson si vraiment nécessaire (thé, chocolat, lait).

• 2 points = tasse ou bol 

• 1 point = alternative proche (ex :verre, cafetière) ou correct après encouragement

• 0 point = mot sans rapport (ex : assiette)

Montrer une photo de tasse : « qu’est ce que c’est ? »

• Indiquer en commentaire la réponse donnée

• 2 points = tasse

• 1 point = alternative proche (ex : verre, bol)

• 0 point = pas de réponse ou réponse totalement fausse

• « Montrez-moi comment on s’en sert »

• (l’évaluateur a encore la photo sur la table)

• Noter en commentaire le nombre  d’encouragements nécessaires. 

• 2 points = démonstration proche

• 1 point = geste approximatif

• 0 point = pas de geste ou faux

Comment se passe le test ?
Exemples de questions



Pour faire le diagnostic dans cette population

• Même bilan que dans la population générale:
- Documenter un déclin cognitif

oDe l’importance d’avoir une mesure de base+++
- Documenter un déclin fonctionnel
- Et éventuellement comportemental

• Et IRM/scanner cérébral, bilan biologique
• Ponction lombaire avec dosage des marqueurs de MA



A ne pas manquer

• Dépression+++
• Hypothyroïdie
• Syndrome d’apnées du sommeil
• Troubles sensoriels
• Iatrogénie



Physiopathologie

• La copie surnuméraire de l’APP (Amyloid Precursor Protein) sur le chromosome 21
- Augmentation du niveau de B amyloide

• Neuropathologie de type Alzheimer très fréquente et de développement très précoce (peut 
débuter avant l’âge de 10 ans), avec une réduction globale du volume cérébral

• Avec l’imagerie: l’atrophie est plus marquée chez les T21 « déments » que chez les « non 
déments »





• 49 adultes de 25 à 65 ans
• Diagnostic de démence Camdex DS (informant)
• 29 PIB –
• 20 PIB +
• Stable, déclin cognitif ou démence
Tous les + de 49 ans sont PIB + (quel que soit leur 
statut cognitif)
1 déclin cognitif (les 5 autres sur 6 sont +)  et 2 
« déments » PIB – (non MA ou faux négatif 
démence?)
Dans le groupe de 33 stables, 26 ont un PIB –
Corrélation négative avec les scores Camcog



• La région striatale est la première touchée
- Puis dorsal préfrontal et cingulaire antérieur
- Puis ventral pré frontal et pariétal
- Puis cortex latéro-temporaux et autres régions 

pariétales
- Puis aires primaires sensorielles et motrices
- Puis visuel et prémoteur
- Puis occipital
- Puis thalamus et cortex para-hippocampique

• L’amygdale la dernière

Un bon modèle pour les anti-amyloïdes?







Pourquoi faire ce diagnostic?

• Pour adapter l’environnement et ses exigences
- Le poste de travail, les activités en général

• Pour utiliser les médicaments à notre disposition
- Antidépresseurs, antiépileptiques

• Eviter les comportements inadaptés
- Soit surstimuler
- Soit au contraire anticiper trop vite la perte d’autonomie



Pourquoi faire ce diagnostic?

• Et prévoir la ré-orientation et les structures adaptées+++
- Au domicile : aide de la MDPH, puis:
- EHPAD?
- Maison d’Accueil Spécialisée? Foyer d’Accueil Médicalisé?



Conclusion 1

• Beaucoup de littérature, une recherche physiopathologique 
pointue dans certains centres
• Peu de recommandations pratiques, notamment pour les 

instruments à utiliser
• Pas de traitements spécifiques



Conclusions 2 (pratique)

• La survenue d’une démence change les perspectives et le pronostic chez les personnes 
déficientes mentales comme chez les autres personnes:

- Elle bouleverse l’équilibre familial, notamment les parents
• Le diagnostic est difficile mais tout à fait possible si l’on suit la même démarche que pour 

tous les troubles neurocognitifs majeurs
• Une évaluation de base devrait être réalisée chez tous les patients HM entre 20 et 30 ans
• En pratique, on peut utiliser:

- SIB
- GTN ODPD



Ce qu’il faut retenir…
Ø Le vieillissement des personnes handicapées mentales (HM) 

est une réalité et la possible survenue de pathologies 
démentielles est de plus en plus reconnue.

Ø Le diagnostic est plus difficile à faire chez ces personnes , mais 
il répond globalement aux mêmes règles que celles utilisées 
chez les personnes non HM: repérer le déclin par rapport au 
niveau antérieur, et en rechercher les causes grâce aux outils 
de neuropsychologie, de biologie, d’imagerie.

Ø Le diagnostic de maladie d’Alzheimer est fréquent et précoce 
au cours de la trisomie 21
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