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I. La sclérose latérale amyotrophique : présentation générale

La sclérose latérale amyotrophique (SLA), plus communément appelée maladie de Charcot, est une
pathologie neurodégénérative rare de cause inconnue. Elle est caractérisée par la dégénérescence
progressive des neurones moteurs centraux et périphériques impliqués dans les mouvements
volontaires. L’entrée dans la maladie peut se faire via une atteinte centrale et/ou périphérique,
déterminée a partir de signes cliniques et d’examens paracliniques. Il existe deux formes d’atteinte
périphérique : la forme bulbaire et la forme spinale.

Rappel d’anatomie et de physiologie : Motoneurones centraux

(corticospinaux)

= Les motoneurones centraux (ou supérieurs) sont situés dans
le cortex cérébral moteur. lls sont impliqués dans la
programmation et I'ordre du mouvement.

= Les motoneurones périphériques (ou inférieurs) sont
localisés dans le tronc cérébral et la moelle épiniére. lls
envoient I'ordre de mouvement (recu par les motoneurones

Motoneurones
périphériques

centraux) aux muscles.

Que signifie I'acronyme « SLA » ?

¢ Aspect cicatriciel et fibreux des tissus lié a la

S = Sclérose dégénérescence des motoneurones

e Référence a la localisation de la moelle
L = Latérale épiniére ol cheminent les fibres provenant
du motoneurone central

e Fonte des muscles engendrée par la
dégénérescence des motoneurones

A = Amyotrophique
La SLA en quelques chiffres
Age moyen d'apparition : 60 ans
Prévalence : 4 500 a 6 000 personnes en France
Incidence : 2,5 nouveaux cas par an pour 100 000 habitants en France
Sex ratio : 1,5 hommes / 1 femme
SLA sporadique : 90% / SLA familiale : 10%

Survie moyenne a partir du diagnostic : 36 mois
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Signes cliniques d’atteinte du motoneurone central et périphérique

Atteinte centrale Atteinte périphérique
Perte d'habiletés Forme bulbaire :

- Dysarthrie

—_ . - Dysphonie

Spasticité (hypertonie) )
- Dysphagie
- Amyotrophie de la langue avec fasciculations
EXagération des réflexes ostéo- - Hypotonie du voile du pa|ais
tendineux

- Stases salivaires

Signes pseudo-bulbaires : rires
et pleurs spasmodiques, Forme spinale :
troubles de la déglutition... - Déficit moteur progressif
- Fasciculations
- Crampes

- Diminution ou abolition des réflexes ostéo-
tendineux

- Amyotrophie localisée (exemple : a la main)
Trois principaux stades d’évolution de la maladie

maintien de la

) respiration, la . aoj . . .
Atteinte dép iien Atteinte strateg|e§ Atteinte stratégies
modérée | g L moyenne compensatrices sévere palliatives

I'articulation, et facilitatrices
la phonation

Traitement de la SLA

e A I'heure actuelle, aucun traitement ne permet de
Traitement curatif stopper la maladie mais des recherches sont en
cours.

e Un seul traitement de fond, le Riluzole : pour

Traitement de fond prolonger la durée de vie du patient ou retarder la
mise en place de la ventilation mécanique assistée.

Traitement e Différents traitements en fonction des symptomes :
. crampes, fasciculations, spasticité, hypersalivation,
symptomatique troubles du sommeil, troubles du transit...



Il. Les troubles cognitifs et comportementaux dans la SLA

Quelle prévalence ?

Les troubles cognitifs et/ou comportementaux concerneraient 50% des patients présentant une

SLA. llIs peuvent se présenter de maniére isolée ou associée. Selon Carluer (2009), ces troubles
coexistent chez 25% des patients.

Symptomatologie cognitive et comportementale

Troubles cognitifs

¢ Syndrome dysexécutif au premier plan (planification,
inhibition, flexibilité mentale, raisonnement...)

¢ Difficultés attentionnelles

¢ Atteinte de la cognition sociale (reconnaissance des émotions
et théorie de I'esprit)

e Atteinte langagiére (réduction de la fluence verbale, anomie,
perte de la syntaxe et de I'orthographe)

¢ Atteinte mnésique (mémoire de travail, mémoire a long terme)
¢ Atteinte visuo-spatiale/visuo-constructive (plus rarement)

Troubles comportementaux et/ou de I'humeur

¢ Apathie (symptéme le plus fréquent)

¢ Désinhibition

e Irritabilité/impulsivité

e Agitation

. e Indifférence affective/manque d'empathie
e Labilité émotionnelle

e Symptdémes anxieux

Y e Symptomes dépressifs

& Ces listes de symptomes ne sont pas exhaustives et different d’un patient a I'autre.

Les patients avec atteinte cognitive présenteraient plus de troubles comportementaux et de
I’humeur que les patients sans atteinte cognitive (Witgert et al., 2010).




Facteurs de risque
comportementaux

de développer des troubles cognitifs

Forme de SLA a début bulbaire ++
Age avancé du patient

Niveau d'éducation faible

Impacts des troubles cognitivo-comportementaux

Déglutition

Communication

Prises de décisions

Adhésion /
Acceptation

Aidants

Survie du patient

*Majoration du risque de fausse route en cas d'alimentation
compulsive, de rires et pleurs spasmodiques intempestifs lors
des repas

*Qubli ou non-adhésion aux consignes et postures de sécurité

eDes difficultés de compréhension, d'attention, de mémoire et de
fonctions exécutives peuvent étre des freins a la mise en place
d'outils de CAA (Communication Alternative Augmentée)

eImpact sur les choix et prises de décisions du patient au cours de
la maladie : ventilation non-invasive (VNI), gastrostomie,
trachéotomie, directives anticipées

ePerturbation de I'observance thérapeutique

eNon-adhésion aux propositions thérapeutiques, aux
adaptations, aux consignes de sécurité pour la déglutition...

eAggravation du fardeau de I'aidant
eModification des relations sociales et familiales

eDiminution du pronostic de survie du patient en présence
d'anomalies cognitives et comportementales

et



lll. L’association SLA-DFT

10 a 15% des patients atteints de SLA avec troubles cognitifs et/ou
comportementaux présentent une démence fronto-temporale (DFT) associée !

Pour aller plus loin...

La DFT, aussi connue sous le nom de variant
comportemental, est une des trois formes cliniques
principales des dégénérescences lobaires fronto-
temporales (DLFT). Le variant comportemental est la
forme la plus fréquente de DLFT, devant le variant
sémantique et I'aphasie progressive primaire (APP) non
fluente. Méme si la SLA peut s’associer avec chacune
des formes cliniques de DLFT, c’est bien le variant
comportemental qui est le plus largement représenté.

Focus sur I’association SLA-DFT

DLFT
Variant APP non
sémantique fluente
DFT (variant
comportemental)
++

Formes de SLA a
début bulbaire
le plus souvent

Symptomatologie :
atteintes motrices de la
SLA et syndrome frontal

avec trouble des fonctions
exécutives, troubles du
comportement,
perturbation des conduites
sociales et personnelles

Question d'un
continuum entre
la SLA et la DFT :

poles extrémes

d'une méme
pathologie ?

Association
SLA-DFT

Plusieus genes
impliqués :
CI90RF72 ++,
TARDBP, FUS,
UBQLN?2...

Processus
neuropathologique
commun : agrégats

d'une protéine
anormale (TDP-43)




IV. Evaluation cognitive et comportementale

Méme si les troubles cognitifs et comportementaux ne semblent pas prioritaires face aux autres
atteintes que peuvent présenter les patients atteints de SLA, ils peuvent néanmoins avoir de
multiples impacts et influencer a leur échelle le suivi des patients et la relation avec les aidants. De
nos jours, la littérature estime que le dépistage de ces troubles est souhaitable et que ces derniers
doivent étre recherchés par des tests adaptés (Haute Autorité de Santé, 2015). Pour certains auteurs
comme Viader (2014) et Shoesmith (2020), il serait bénéfique de réaliser ce dépistage au début de
la maladie.

Les champs de I’évaluation cognitive et comportementale

Fonctions
exécutives

Comportement Mémoire
et humeur
Evaluation cognitive
, , et comportementale
Visuo-spatial
et visuo- Attention

construction

Cognition

. Langage
sociale g3as




Présentation de I’échelle ECAS

A I'heure actuelle, seule une échelle d’évaluation est destinée spécifiquement a la SLA. Il s’agit de
I’échelle cognitive et comportementale d’Edimbourg (ECAS) (Abrahams et al., 2014). Celle-ci est
disponible en francais et téléchargeable gratuitement sur internet.

e |dentifier d'éventuels troubles cognitifs et/ou
comportementaux et, le cas échéant, en spécifier leur nature
Objectifs et leur sévérité

e Dépistage essentiel pour adapter l'intervention orthophonique
aux besoins et aux capacités du patient

Conditions de o Adaptables selon les capacités du patient :
passation * Réponses orales/écrites/par désignation
e Evaluation des fonctions cognitives : langage, fonctions
exécutives, mémoire, capacités visuo-spatiales, cognition
sociale
Contenu : ¢ Evaluation comportementale par un entretien avec l'aidant :

désinhibition, apathie, perte d'empathie, comportement
3 parties compulsif/persévérations, hyperoralité et/ou modification des
préférences alimentaires

e Evaluation du comportement psychotique par un entretien
avec l'aidant : croyances/comportements  étranges,
hallucinations, sentiment de persécution

Pour plus d’informations
e Consignes de passation : ECAS consignes 2016.pdf (ed.ac.uk)
e Exemplaire de I’échelle ECAS : ECAS version francaise 2016.pdf (ed.ac.uk)

Outils d’évaluation non spécifiques a la SLA

D’autres outils d’évaluation cognitive et comportementale sont disponibles mais ne sont pas
destinés spécifiquement a la SLA (voir liste non exhaustive ci-apres).

L'utilisation de ces tests d’évaluation non spécifiques a la SLA comporte certaines limites :
» Difficultés d’évaluation en cas de :
e troubles moteurs (y compris arthriques)
e troubles visuels
o fatigabilité du patient
» Tests normés et validés auprés d’autres pathologies (pathologies vasculaires, autres
pathologies neurodégénératives...)


https://ecas.psy.ed.ac.uk/wp-content/uploads/2017/11/ECAS_consignes_2016.pdf#:~:text=L%E2%80%99%C3%A9chelle%20ECAS%20est%20une%20%C3%A9chelle%20comportant%20un%20certai,la%20d%C3%A9tection%20de%20troubles%20cognitifs%20dans%20la%20SLA.
https://ecas.psy.ed.ac.uk/wp-content/uploads/2017/11/ECAS_version-fran%C3%A7aise_2016.pdf

Liste non exhaustive d’outils d’évaluation non spécifiques a la SLA

DOMAINES
EXPLORES

TESTS ET ECHELLES

Efficience cognitive

Mini-Mental State Examination (MMSE) (Folstein et al., 1975)
Montreal Cognitive Assessment (MoCA) (Nasreddine et al., 2005)

globale Echelle de la Mattis (Mattis, 1976)
Batteries : Batterie rapide d’efficience frontale (BREF) (Dubois et
al., 2000), Batterie du groupe de réflexion sur I'évaluation des
. fonctions exécutives (GREFEX) (Godefroy & GREFEX, 2007)
Fonctions

exécutives

Planification : test du plan du zoo de la BADS (Behavioural
Assessment of the Dysexecutive Syndrom) (Wilson et al., 1996)
Flexibilité : Trail Making Test (TMT) (Reitan, 1971)
Inhibition/interférence : test de Stroop (Stroop, 1935)

Test des cloches (Gauthier et al., 1989)
Test des deux barrages de Zazzo (Zazzo, 1972)

Attention BAMS-T (Lahy, 1978)
Test of Everyday Attention (TEA) (Robertson et al., 1994)
Mémoire épisodique verbale : RL-RI 16 (Van der Linden et al.,
2004), test des 5 mots de Dubois (Dubois et al., 2000), BEM 144
(Signoret, 1991)

Mémoire Meémoire visuelle : test des portes (Baddeley et al., 1994)
Mémoire sémantique : Pyramids and Palm Trees Test (PPTT)
(Howard & Patterson, 1992)
Meémoire de travail et a court-terme verbale : empans de chiffres
Batterie d’évaluation des troubles lexicaux (BETL) (Tran &
Godefroy, 2011, 2015)
Batterie d’évaluation des connaissances sémantiques (BECS)

Langage

(Merck et al., 2011)
GREMOTS (Bézy et al., 2016)
Fluences verbales : test de fluence FAS (Michalon et al., 2014)

Cognition sociale

Batteries disponibles : Batterie de cognition sociale (BCS) (Ehrlé et
al., 2011), mini-SEA (Bertoux, 2014)

Reconnaissance d’émotions faciales : test d’Ekman et Friesen
(1978), Reading the Mind in the Eyes (Baron-Cohen et al., 2001)
Théorie de I’esprit : épreuve des faux pas sociaux (Baron-Cohen et
al., 1999), épreuve des fausses croyances (TOM-15) (Desgranges et
al., 2012)

Visuo-spatial /
Visuo-construction

Copie de la figure de Rey (Rey, 1941)
Copie de la figure de la BEM 144 (Signoret, 1991)
Test du dessin de I’horloge (Freedman et al., 1994)

Comportement et
humeur

Inventaire neuropsychiatrique (NPI) (Cummings et al., 1994)
Echelle de comportement frontal (FBI) (Kertesz et al., 1997)
Echelle DAPHNE (Boutoleau-Bretonniére et al., 2015)
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V. Quelle prise en soin ?

Place de la prise en soin cognitive dans la SLA

La question de la mise en place d’une prise en soin cognitive dans la SLA est trés peu évoquée dans
la littérature. De maniéere générale, elle ne semble pas prioritaire. Néanmoins, les auteurs rappellent
gue la détection des troubles cognitifs et comportementaux dans la SLA est primordiale et qu’il
est important d’en informer le patient et son entourage. La prise en soin des troubles cognitivo-
comportementaux dans la SLA repose alors essentiellement sur I'information de ces troubles
aupres du patient et de I’'entourage.

Certains auteurs comme Dib (2015) estiment toutefois qu’une stimulation cognitive peut s’avérer
bénéfique aupres des patients atteints de SLA. Plusieurs facteurs pourraient entrer en jeu dans la
mise en place ou non d’une prise en soin cognitive (voir schéma ci-dessous). Si une prise en soin est
indiquée, il est tout a fait possible pour I'orthophoniste de méler deux objectifs au sein de ses
propositions thérapeutiques, dont un tourné vers les fonctions cognitives (langage, mémoire,
fonctions exécutives, attention).

Plainte du
patient et/ou de
I'entourage
Sévérité des . Impacbtldes
troubles moteurs Facteurs a trou' €9
cognitivo-
par rapport aux prendre en
. comportementaux
troubles cognitivo compte quip 2 Ui, e
comportementaux -
quotidien...

Etat général du
patient
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Le role de I'orthophoniste auprés des aidants

COOPERATION GUIDANCE

ACCOMPAGNEMENT

GUIDANCE = information + conseils. Cette guidance vise a permettre une meilleure adaptation des
aidants face aux troubles cognitifs et comportementaux de leur proche. L’objectif est qu’ils puissent
réagir de maniére plus appropriée face a un trouble du comportement.
e Information : expliquer les troubles simplement, leur origine neurologique...
e Conseils : comment adapter la communication avec son proche pour la préserver, comment
faire face aux troubles du comportement...

Quelques exemples de conseils a partager aux aidants
COMPORTEMENT :

- D’une maniere générale pour les troubles du comportement : ne pas chercher a raisonner
son proche, ne pas chercher a modifier le comportement problématique, mieux vaut
chercher a Iéviter

- Siapathie : stimuler, initier les activités et valoriser son proche

- Siirritabilité : rester calme, chercher a comprendre |’état émotionnel de son proche

COGNITION :
- Siralentissement : laisser plus de temps pour répondre
- Sidifficulté d’élaboration de la pensée : poser plus de questions fermées

ACCOMPAGNEMENT = accompagnement dans I'acceptation des difficultés du proche malade, dans
I’adaptation des exigences des aidants et de leur communication avec leur proche

COOPERATION = les aidants deviennent des partenaires sur différents plans :
e Lamise en place d’un outil de communication alternative
e L’évaluation des troubles comportementaux et de I’lhumeur avec les hétéro-questionnaires
e Le partage des changements repérés dans le quotidien concernant la cognition, le
comportement et I’"humeur
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VI. Ressources

Coordonnées des centres référents SLA

Angers: CHU d’Angers, Pole NVMS, Service
Neurologie —02 41 3559 31

Bordeaux : CHU de Bordeaux, Hopital Pellegrin,
Tripode 10°™ étage, Aile 3—0557 82 13 70
Caen: CHRU site Cote de Nacre,
Neurologie —02 31 0646 17
Clermont-Ferrand : CHU Gabriel-Montpied, Péle
RMNDO, Service Neurologie —04 73 75 20 43
Dijon: CHU Frangois Mitterrand de Dijon-
Bourgogne —03 80 29 51 31

Lille: Hépital Roger Salengro, Clinique
Neurologique, Neurologie A — 03 20 44 67 52
Limoges : CHU Dupuytren, Service Neurologie —
05 55 05 65 59

Lyon : Hépital Neurologique Pierre-Wertheimer,
Electromyographie et pathologies
musculaires —04 72 3572 18
Marseille : CHU de Marseille, Hopital La Timone,
Service Neurologie — 04 91 38 65 79

Montpellier : Clinique du Motoneurone, CHU
Gui-de-Chauliac, Service Explorations
Neurologiques — 04 67 33 02 81

Service

neuro-

Filiere et associations sur la SLA

Nancy : Hopital Central, Batiment Neurosciences
Jean Lepoire—03 83 85 16 88

Nice : CHU de Nice, Hopital Pasteur 2, Parvis +1 —
Zone C, 5°™ niveau — 04 92 03 55 04

Paris : Hopital de la Salpétriére, Pole des Maladies
du Systéme Nerveux, Département de Neurologie,
Batiment Paul-Castaigne — 01 42 16 24 72
Réunion : CHU Réunion Sud région, Pdle des
sciences  neurologiques, Service
neurologiques rares — 02 62 71 98 67
Saint-Brieuc: CH de Saint-Brieuc,
Neurologie —02 96 01 80 12
Saint-Etienne: CHU Hoépital Nord, Service
Neurologie, Batiment A—04 77 12 78 05
Strasbourg : CHU Hautepierre, Hopital de jour de
neurologie (UF6973, 9™ étage) — 03 88 12 85 84
Toulouse : CHU de Toulouse, Hopital Pierre-Paul
Riquet, Département Neurologie — 05 61 77 94 81
Tours : CHRU de Tours, Hopital Bretonneau, Pole
téte-cou, Service Neurologie —02 47 47 37 24

maladies

Service

- ARSLA : Association pour la Recherche sur la Sclérose Latérale Amyotrophique
- FILSLAN : Filiere Sclérose Latérale Amyotrophique et autres maladies du Neurone moteur

- SLAQu'es Aquo?

- Tous en selles contre la SLA
- Espoir SLA

- Les Papillons de Charcot
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