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Résumeé. En France, on estime a 32000 le nombre de patients ayant débuté une maladie
d'Alzheimer ou un syndrome apparenté avant 65 ans, dont 5000 avant 60 ans. La disparité
des situations est une des principales caractéristiques des malades jeunes atteints de mala-
die d'Alzheimer ou apparentée, du fait du plus grand nombre d'étiologies de syndromes
démentiels, de la grande variabilité de la présentation clinique des principales affections,
de la plus grande fréquence des formes d'origine génétique et de la variabilité du contexte
social et familial. Le facteur le plus discriminant pour I'individualisation de ces malades n’est
pas I'age de début, mais la grande difficulté a répondre a leurs besoins spécifiques du fait
de la rigidité des systemes médicaux et sociaux. La confrontation de la variabilité de leurs
besoins a notre offre de soins, limitée et inadaptée, doit nous conduire & une réflexion sur
nos capacités a respecter |'autonomie et la dignité des malades Alzheimer et apparentées
a tous les ages de la vie.

Mots clés : démence du sujet jeune, Alzheimer, dégénérescence frontotemporale,
éthique, aidant

Abstract. The number of patients with young onset dementia (YOD) (that is before age 65)
is estimated at 32,000 in France, and 5000 with onset dementia before 60 years. These
patients differ from older ones by the greater number of rares causes (29%), heterogeneity
of the presentation among the usual diseases, such as non-amnestic phenotypes of Alz-
heimer’s disease, high frequency of frontal symptoms, and possible genetic origin. These
aspects must be taken into account for the diagnosis, often more difficult than in older
ones because patients have a little knowledge of the YOD, excepted in the genetics forms.
YOD patients can still work or drive a car, and we should choose between the respect for
autonomy and the security for the patient and their carers. YOD patients can be more often
included in pharmacological trials because they have lower associated disorders. Individual
non-pharmacological treatment should be priviledged because they don’t easily accept col-
lective activities with other patients over 60 years of age. Excepted for the very young
patients (onset before 45), the survival is longer than in late onset dementia, with some-
times severe behavioral problems related to frontal syndrome. In France, the caregiving at
home has been improved since the possibility for the YOD patients to receive a financial
assistance reserved for the disabled patients, but admission to a nursing home before 60
is very difficult and increases the caregiver burden and perception of unfairness. There is a
discrimination between young or older demented patients related to the great difficulty to
meet the needs of younger patients, due to the rigidity of the medical and social systems.
The presentation of a limited offer for the YOD patients must initiate reflections on our
capacities to respect the autonomy and the dignity of the Alzheimer’s patients regardless
of age.

Key words: young onset dementia, Alzheimer’s disease, frontotemporal dementia, ethics,
caregiver

ien que le processus dégénératif propre a la mala- classée comme « démence sénile », mais appartenant
die d'Alzheimer ait été reconnu comme étant une toutes deux aux « démences tardives » suivant la déno-
maladie particuliére par Alois Alzheimer chez des mination de Delay et Brion [1]. Bien que minoritaires, les
personnes dites « préséniles », il touche tres majoritaire- syndromes démentiels (maladie d'Alzheimer et apparen-
ment des personnes de plus de 65 ans, maladie longtemps tées) a « début précoce » ou « du sujet jeune », suivant la
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terminologie actuelle, débutant avant 65 ans, toucheraient
32000 personnes en France suivant le rapport de I'OPEPS
(2005).

Le 3° plan Alzheimer a individualisé 2 mesures cen-
trées sur les malades jeunes qui représenteraient 5 a
8000 patients selon le Centre national référent maladie
d'Alzheimer jeune ou selon les données de l'assurance-
maladie, en retenant I'age de 60 ans comme frontiére en
raison de la séparation des systémes d'aide médico-sociale
a cet age, tout en précisant que I'dge n'est pas un critere
permettant de définir une entité nosologique spécifique.
Qu'est ce qui justifie ces distinctions d'age qui peuvent
paraitre arbitraires ? Les malades jeunes ont-ils des particu-
larités, des problématiques spécifiques ? Quelles en sont
les conséquences dans I'accompagnement, comme dans
la réflexion éthique ?

Particularités cliniques,
étiologiques et annonce
diagnostique

Bien que les étiologies rares, s'exprimant souvent par
un syndrome démentiel dit « plus » car accompagné
d'autres symptomes neurologiques ou non, soient beau-
coup plus fréquentes chez les patients a début précoce
(29 %) [2], les 4 causes habituelles du déclin cognitif du
sujet agé que sont la maladie d'Alzheimer et la démence
mixte, la maladie a corps de Lewy, la démence vascu-
laire et la dégénérescence lobaire frontotemporale (DLFT),
le sont également chez le sujet jeune mais avec des
spécificités.

La maladie d’Alzheimer

Un tiers des maladies d'Alzheimer touchant les sujets
jeunes ne débute pas par un syndrome amnésique [3], mais
par un syndrome dysexécutif, un trouble du langage sur
tout de type logopénique, un trouble praxique, un syndrome
frontal ou un trouble visuo-spatial progressif. De la méme
facon, lors d'études neuropathologiques, les formes épar
gnant la région hippocampique concernent plus souvent
des malades décédés plus jeunes [4]. Les patients jeunes
ont aussi moins de co-morbidités et les formes associées
a une maladie vasculaire cérébrale sont moins fréquentes
que chez les sujets 4gés. Les symptdmes dépressifs sont
fréquents, 65 % des patients en utilisant I'échelle MADRS
[5]. Le début précoce est aussi un facteur de risque de
survenue d'épilepsie durant la maladie [6]. Les formes
autosomiques dominantes de la maladie d'Alzheimer dues
a une mutation d'un des 3 genes identifiés dans 85 %
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de ces cas (APR PSEN1, PSEN2) représentent moins
de 1 % de I'ensemble des maladies d’'Alzheimer et sur-
viennent avant I'dge de 60 ans dans la grande majorité
des cas. D'autres symptdmes atypiques pour une mala-
die d'Alzheimer peuvent également étre observés dans ces
formes autosomiques dominantes comme une paraplégie
spastique, des signes extrapyramidaux précoces ou une
ataxie cérébelleuse [7].

La dégénérescence lobaire frontotemporale

La DLFT débute le plus souvent avant 65 ans et
représente une étiologie fréquente chez le sujet jeune,
concernant 10 a 15 % des cas de démences [8]. Les
phénotypes sont tres variés, comportementaux, séman-
tiques, langagiers avec parfois des signes extrapyramidaux
ou d'atteinte de la corne antérieure, peu influencés par
I'dge de survenue [9] a I'exception des formes treés pré-
coces qui peuvent donner des tableaux schizophréniques
[10]. Une mutation génétique est observée dans environ un
cinquieme des cas, plus souvent dans les formes comporte-
mentales que sémantiques, mais la trés récente découverte
d'une nouvelle mutation sur le chromosome 9p21, pour
rait révéler un pourcentage beaucoup plus élevé d'origine
génétique de la maladie, cette mutation ayant été mise
en évidence aussi dans des formes sporadiques [11]. Un
age de début précoce est plus souvent rapporté lors de
mutation associée a la MAPT que lors de mutation du
gene de la progranuline [2], et au niveau biochimique lors
du sous type FUS, rapporté parfois méme avant 40 ans
[2].

La maladie a corps de Lewy

Les formes pures de maladie a corps de Lewy dif-
fus sans dégénérescence neuro-fibrillaire associée ont été
décrites initialement [12] surtout chez des malades jeunes
qui présentaient souvent des symptdmes parkinsoniens
inauguraux. La littérature sur les aspects spécifiques des
formes jeunes est toutefois modeste. Les formes jeunes,
parfois trés jeunes, ne sont pas rapportées que dans les
formes familiales [13]. Parmi les nombreuses mutations
observées dans la maladie de Parkinson (MP), peu ont été
également rapportées dans des maladies a corps de Lewy.
C'est toutefois le cas pour le géne de |'alpha-synucléine
que I'on peut observer lors de MP comme de maladie
a corps de Lewy diffus [14], mais sans un début parti-
culierement précoce. A I'inverse, les mutations du géne
Parkin mises en évidence dans les formes jeunes de MP.
ne l'ont pas été dans des cas de maladie a corps de
Lewy [14]. Les mutations sur le géne de la glucocérébrosi-
dase (1921) a transmission autosomique récessive sont des
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facteurs de risque de survenue d'une MP. mais encore plus
de maladie a corps de Lewy diffus [14] a début précoce,
la moyenne d'adge de début ayant été rapportée étant de
49 ans [15].

La démence vasculaire

Les causes habituelles des accidents vasculaires du
sujet jeune sont les pathologies dysimmunitaires et de
I'némostase : elles peuvent aussi étre impliquées dans la
survenue d'un syndrome démentiel du sujet jeune, mais
certaines sont génétiquement déterminées et spécifique-
ment a rechercher comme I'angiopathie amyloide cérébrale,
la maladie de Cadasil liée a la mutation de NOTCH 3, ou
encore des angiopathies plus rares en lien avec la mutation
Col4A1 ou HERNS.

L’age du malade modifie-t-il le
“que dire, quand et comment”
de I'annonce diagnostique ?

Toute personne a le droit d’étre informée sur sa santé,
mais pour cela le médecin référent doit avoir une idée assez
précise du diagnostic, ce qui est plus complexe chez le
sujet jeune par la longueur du bilan souvent nécessaire
et justifié par la rencontre avec plusieurs spécialistes. Ce
sera souvent plus un temps d'annonce qu’une consulta-
tion d’annonce que le médecin doit organiser pour exposer
la progression de I'avancée dans le diagnostic, mais tres
souvent aussi pour corriger une erreur de diagnostic neu-
rologiqgue ou méme psychiatrique, tandis que chez le sujet
plus agé les diagnostics sont plus caractéristiques, moins
sources de doutes et plus souvent confondus avec les effets
de I'dge qu’avec d'autres pathologies.

S'il est habituel de dire que le diagnostic de mala-
die d'Alzheimer n'a pas un caractere d'urgence, chez les
malades jeunes la modification des traitements doit parfois
se faire rapidement, car les traitements de certaines mala-
dies peuvent en aggraver d'autres, comme les inhibiteurs
de la cholinestérase lors de DLFT [16] ou les neurolep-
tiques lors de maladies neurologiques, ce qui justifie d"avoir
la possibilité de se libérer rapidement du temps avec le
malade pour I'accompagner dans son difficile chemine-
ment. La pluralité des formes cliniques des sujets jeunes
nécessite que le médecin ait une bonne évaluation du profil
neuropsychologique pour choisir les canaux de communica-
tion permettant une comprehension de la part du malade.
Une forme langagiére de la maladie d'Alzheimer rendra
I'explication verbale plus difficile que lors d'une forme pos-
térieure. Dans la situation d'une forme focalisée postérieure
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de la maladie, le malade se souviendra mieux des informa-
tions recues lors d'une consultation ultérieure que dans la
forme mnésique classique.

Cette adaptation aux capacités du malade est aussi
nécessaire au recueil de I'éventuel désir d'étre tenu dans
I'ignorance, qui est aussi un droit du malade. A I'annonce
diagnostique succéde I'accompagnement qui procéde de la
vérification des niveaux de compréhension de I'information
donnée comme de l'interrogation sur la représentation
que le malade peut se faire de la maladie. Cette repré-
sentation est souvent différente pour un sujet jeune ou
pour une personne agée. Elle peut étre violente dans
les formes familiales ou les enfants, a leur tour malades,
ont déja connu |'évolution inexorable de leur parent. Elle
peut ne pas exister par le fait que de nombreuses mala-
dies du sujet jeune sont rares et qu'elles ne véhiculent
pas de représentation sociale. Le seuil d'état dépressif
étant plus souvent atteint chez les malades jeunes, il doit
étre pris en compte dans I'accompagnement du malade a
I'annonce diagnostique d'une maladie grave et le risque sui-
cidaire évalué. Méme s'il ne touche qu'une minorité des
malades, méme des jeunes, le risque de révélation d'une
origine genétique est une de leurs particularités. Le méde-
cin peut proposer de rechercher une mutation génétique
lorsqu'il existe 2 cas de maladie survenant avant 65 ans
ou méme 1 seul cas survenant avant 50 ans lors de mala-
die d’'Alzheimer par exemple. Cette recherche diagnostique
fait I'objet d'une procédure identique a ce qui est proposé
pour la maladie de Huntington, exigeant un consentement
écrit de la part du malade. Les consignes de réalisation des
prélevements sont disponibles sur le site Centre de géné-
tigue moléculaire et chromosomique de la Pitié-Salpétriere
(http://www.cgmc-psl.fr). La révision des lois de bioéthique
en 2011 (Loi du 7 juillet 2011 relative a la bioéthique
http://www.legifrance.gouv.fr) incite fortement la diffusion
de I'information a la descendance, si possible par le malade,
nécessitant un important soutien lors de sentiment de
culpabilité ; comme une fréquente répétition par le médecin
des informations en raison des troubles cognitifs. La diffu-
sion de cette information nécessite parallelement une mise
en contact avec une structure de conseil génétique.

Particularités contextuelles

L’environnement familial

Les aidants sont souvent aussi jeunes, I'étude de Lus-
combe et al. [17] rapporte une moyenne d'age de 51 ans.
Parfois ils sont trés jeunes, car si ce sont leurs enfants qui
sont les aidants dans 12 % des cas, ce sont les parents qui
assurent le soutien dans 13 % d'autres cas [17]. Si l'aide
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est avant tout féminine chez les personnes agées, le pour
centage de référents masculins peut atteindre plus de 40 %
pour les malades jeunes [18]. Cinquante-sept pour cent des
aidants travaillent, mais la maladie nécessite souvent de
faire des concessions professionnelles, 41 % seulement
des interviewés déclaraient avoir pu garder le méme emploi
[18].

L’environnement professionnel

Par la précocité de I'dge de début, beaucoup de patients
sont encore en activité lorsque débute la maladie, le milieu
professionnel pouvant étre le lieu de révélation de la mala-
die [19]. L'information du médecin du travail avec I'accord
du patient est alors capitale aussi bien pour éviter la surve-
nue de fautes professionnelles ou les situations de danger,
que pour aménager un poste afin de maintenir le malade
dans son milieu ce qui peut étre un soutien psychologique
important [20] chez des malades qui expriment souvent
leur désir de rester actifs. La transmission d'éléments neu-
ropsychologiques au médecin du travail peut y contribuer.
Ce maintien au travail nécessite souvent une acceptation
de la révélation du handicap aux proches collégues de tra-
vail, potentiels acteurs de la sauvegarde d’'une relative et
temporaire autonomie professionnelle.

Conduite automobile et loisirs

Les capacités de conduite automobile et la pratique
de certains loisirs du fait de troubles cognitifs ou com-
portementaux (notamment lors de DLFT) peuvent s'avérer
altérées et dangereuses pour le sujet comme pour autrui
avec parfois I'absence de conscience de cette dangero-
sité. L'évaluation de la capacité de conduire fait partie de
I'accompagnement du malade jeune. Elle peut se faire
a travers des questionnaires remplis par le proche, par
des épreuves neuropsychologiques, par la recherche d'un
syndrome frontal comportemental ou par la réalisation
d'épreuves de simulation. Le médecin n‘a comme seule
possibilité s'il juge le malade dangereux que de le convain-
cre d'arréter sa pratique. Il peut le faire examiner par un
médecin agréé pour le contréle de I'aptitude a la conduite
automobile dont la liste est souvent disponible a la préfec-
ture. En dernier recours, il peut sensibiliser les proches a
I'intérét d’'un signalement a la commission des permis de
conduire.

L’age modifie-t-il I'analyse contextuelle ?

Les personnes jeunes sont beaucoup plus impliquées
dans des activités sociales que les sujets agés et n'ont
pas d'autres facteurs limitant ces activités que la mala-
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die neurologique, la rendant plus pénalisante lors d'une
éventuelle interruption. L'accompagnement médical néces-
site une évaluation précise des capacités d'autonomie du
malade qu’elles soient décisionnelles ou exécutionnelles.
Les profils neurologigues sont en effet éminemment variés.
Seule une réflexion de type bénéfice-risque peut conduire
a une recommandation de réduction d'activités ou mieux
a une proposition d'adaptation ou a une mise en place
d'alternatives dans des sphéres ou la loi n'est que peu
limitative comme la conduite automobile. Un bilan neu-
ropsychologique et ergothérapique orienté sur |'évaluation
des capacités et des adaptations possibles est a recom-
mander, avec des propositions qui peuvent faire appel a la
domotique souvent mieux acceptée par les patients jeunes
et particulierement intéressante dans le cas des atrophies
corticales postérieures ou dans les maladies a corps de
Lewy. Une protection juridique peut étre nécessaire lors
d'accés a un compte bancaire, d'utilisation d'une carte de
crédit, sans aidant légal proche pouvant aider au contrble
des dépenses, ou lors de charge financiere d'une famille
reposant sur le malade ou encore d'appétence pour les
jeux d'argent, symptéme auquel il faut savoir penser lors
de DLFT.

Particularités du projet de soins
et de vie

Traitements médicamenteux

Dans la maladie d'Alzheimer, les traitements ont été
expérimentés a leur début dans des études dont les per
sonnes de moins de 60 ans étaient exclues. C'est beaucoup
moins le cas dans les essais thérapeutiques actuels, seuls
les malades de moins de 50 ans sont habituellement exclus
(www.clinicaltrials.gov). La possibilité d'inclure des malades
jeunes est d'autant plus importante qu'il y a moins d'états
polypathologiques souvent facteurs d'exclusion, qu'ils sont
plus en demande et plus préts a faire des déplacements
fréquents parfois pour la journée entiére que des malades
agés plus fatigables. Le centre de référence Alzheimer
jeune (http://www.centre-alzheimerjeunes.com) [21] et le
centre des démences rares (http://www.cref-demrares.fr)
sont en capacité d'indiquer les essais pharmacologiques
accessibles aux malades jeunes suivant les maladies.

Parmi les thérapeutiques actuellement disponibles,
I'dge pourrait avoir des conséquences sur réponse et
tolérance. Bullock et al. [22] ont rapporté une meilleure
efficacité de la rivastigmine que du donepezil dans la mala-
die d’Alzheimer seulement avant 75 ans, tandis que lors
de DLFT la durée de traitement par trazodone nécessaire
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et tolérée était plus longue chez les malades les plus
jeunes [23]. En matiere d’antipsychotiques, il semble que
les besoins de certains malades jeunes soient plus impor-
tants que ce que recommande le référentiel de mai 2009
de I'HAS portant sur les troubles du comportement pertur-
bateurs [24].

Traitements non médicamenteux et offres
de prise en charge

La prise en soins individuelle (orthophonique, neuropsy-
chologique, ergothérapeutique, psychomotricienne. . .) peut
s'avérer particulierement appropriée aux formes focales de
la maladie et donc aux malades jeunes qui en sont atteints.
Les aides qu’offre la prestation compensatrice du handicap
avant 60 ans peuvent aussi permettre de rémunérer une
auxiliaire de vie pour pratiquer des activités ludiques, spor
tives ou autres. Elles permettent aussi d'éviter les activités
de groupe avec des patients beaucoup plus agés, parfois
mal vécues. Des activités collectives de réminiscence ou de
musicothérapie ont été rapportées comme étant peu appré-
ciées des malades jeunes [21]. Un soutien psychologique
individuel peut aussi étre nécessaire en raison de moments
dépressifs plus fréquents chez des patients pouvant avoir
une bonne conscience de leurs troubles et devant faire un
deuil différent, celui de la vie active, confrontés au travail de
I'acceptation d'une forme de maladie qui se rapproche de
celle d'une maladie orpheline ou d’un vieillissement préma-
turé.

Contrairement a certaines régions d'Angleterre, ou des
accueils de jours spécifiques aux malades jeunes sont orga-
nisés avec une fréquentation de 40 % [25] a un stade
plutdét débutant avec peu de troubles du comportement, en
France, peu de malades jeunes utilisent les accueils de jour
souvent gériatriques, (environ 9 % avant I'age de 60 ans
[21]), dont la fréquentation demande le plus souvent une
dérogation d'age par le conseil général. Si peu I'utilisent
en France, le niveau de satisfaction apparait assez satisfai-
sant pour les aidants [21], tandis que les patients, tous en
demande de se sentir actifs et utiles quel que soit le pays,
réclament parfois un lieu spécifique a leur age comme dans
certaines expériences anglaises [26].

L'age modifie-t-il I'adéquation de I'offre
de soins ?

Seules les maladies d'Alzheimer et a corps de Lewy
ainsi que quelgues cas de maladies meétaboliques font
I'objet de recommandations en matiere de thérapeutiques
pharmacologiques, que I'on peut estimer a moins de 50 %
des malades jeunes, pourcentage trés inférieur a la possi-
bilité de traitement pharmacologique des malades a4gés. En
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revanche, ils peuvent plus facilement accéder aux essais
pharmacologiques que les personnes tres agées. Sans
parler de la nécessité d'avoir d'abord un diagnostic pré-
cis, les possibilités d'accompagnement pharmacologique
sont variables chez les malades jeunes. Cette variabilité
tient a I'existence de maladies parfois orphelines, rarement
source de recherches pharmacologiques, a la disponibilité
du proche alors qu'ils sont en charge de famille parfois
de type monoparental, souvent encore en activité profes-
sionnelle, alors que les essais pharmacologiques exigent
I'implication réguliere du conjoint. En matiere de traite-
ment non médicamenteux, le jeune age n'est pas pénalisant
lorsqu'il s'agit d'une activité individuelle ; lorsqu’elle est col-
lective, en raison au moins de |'aspect minoritaire de ces
malades et du besoin d'une réponse de proximité, I'offre, en
plus de devoir passer souvent par une dérogation d'age, ne
respecte que peu les besoins spécifiqgues de ces malades
de 20 ans plus jeunes que la moyenne d'adge des partici-
pants. Il peut étre alors compréhensible que malades et
proches le vivent comme des marques de discrimination et
d‘injustice, tandis que certaines équipes peuvent le perce-
Voir comme une réaction ségrégative de la part des malades
et de leurs familles.

Particularités de I'évolution

A I'exception des formes d'évolution trés rapide qui
touchent les malades de moins de 45 ans [27], I'espérance
de vie apres |'apparition des premiers symptdémes est plus
longue chez les malades jeunes que chez les malades agés.
La médiane de survie apres la survenue des premiers symp-
tbmes d'une démence aprés 65 ans en population générale
est estimée a 4,1 ans pour les hommes et 4,6 ans pour les
femmes [28], tandis que chez des patients ayant débuté
avant 65 ans atteints d'une MA ou d’'une démence vas-
culaire, la médiane de survie aprés le diagnostic est de
6 ans [29]. L'age tardif est aussi un facteur réduisant la sur-
vie dans la paralysie supranucléaire progressive ou la DLFT
[301].

L"évolution de la perte d'autonomie dépend de facon
importante de la forme de la maladie : elle est faible dans
les cas d'aphasie primaire progressive, elle est en revanche
trés importante dans les formes postérieures de MA ou
les patients a un stade sévere de la maladie présentent
une cécité corticale. L'évolution comportementale dépend
aussi beaucoup de I'étiologie. Si a un stade léger a modéré
de MA, les malades ont un score moins élevé de difficul-
tés comportementales avec moins de signes psychotiques
que les malades plus &gés [31], I'agressivité a été rapportée
chez les malades jeunes comme pouvant survenir avec une
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intensité forte ou trés forte chez 34 % des malades jeunes
dans I'expérience irlandaise [32]. Dans certaines maladies
apparentées, le syndrome frontal comportemental est trés
handicapant dés les stades de début.

Comme chez des personnes agées, le maintien au domi-
cile des «malades jeunes » n'est pas toujours possible, mais
parfois pour d'autres raisons. Schématiquement deux cas
de figures existent : d'une part, les patients dont I'entourage
familial et professionnel est insuffisamment disponible pour
apporter occupations, sécurité et aides ou lorsque le malade
ne souhaite pas que la charge de sa dépendance repose sur
sa famille et, d'autre part, les malades dont la sévérité des
troubles du comportement est dangereuse pour eux et leur
entourage, nécessitant un lieu de soins, permettant aussi
de réduire I'épuisement des proches [33]. Dans les études
anglo-saxonnes, la fréquence de I'utilisation d'un établisse-
ment médico-social avoisine 25 % des situations [17]. En
France, deux orientations sont possibles, un EHPAD avec
une demande de dérogation d'age ou une maison d'accueil
spécialisée. Dans les 2 cas, la population accueillie est bien
différente soit par le type de handicap soit par I'age des
malades. Dans les 2 cas, les formalités administratives sont
contraignantes, notamment dans le cas de la demande de
dérogation d'age, plus encore que chez le sujet agé.

Le déces des malades jeunes a été rapporté comme
survenant majoritairement a I'hépital, puis dans 24,5 % en
établissement médico-social et dans 20 % des cas seule-
ment au domicile [29]. Lors d'hébergement en EHPAD,
la durée de séjour, en moyenne 4,1 ans, est plus longue
chez les malades jeunes que les chez les plus agés [33].
Les pneumopathies sont la premiere cause de leur déces
[33, 34]. Dans la DLFT, l'atteinte de la corne antérieure
ou une dysautonomie entrainant une mort subite, peuvent
conduire aussi au déces des malades [35].

L’accompagnement habituel est-il
adapté a I'évolution des malades
jeunes ?

La faible connaissance des besoins des malades
jeunes, la longueur des démarches administratives pour
une demande ‘de situation d'exception comme une offre
tres limitée dans le champ du handicap mettent les
professionnels en situation d'incapacité a répondre aux
besoins de chaque malade, trés hétérogénes entre eux.
La réalisation d'un projet individualisé devient tres diffi-
cile avec I'évolution menacant le respect de la dignité,
réduisant I'équité de prise en charge entre les ages,
les malades jeunes étant toujours en situation de mino-
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rité. Malgré tout, lI'accés a un certain nombre d'aides
spécifiques aux jeunes, comme a la prestation .compensa-
trice du handicap, a permis d'améliorer considérablement
I'aide a domicile de ces malades (www.centre-alzheimer-
jeunes.fr/vie_quotidienne.php) ces derniéres années.

Particularités du fardeau des proches

Les comparaisons en matiere de fardeau des aidants
entre malades jeunes et personnes plus agées divergent
[36]. Il apparaflt étre au moins aussi lourd que chez les per
sonnes plus dgées, peut-étre méme supérieur, surtout chez
les aidantes qui semblent étre en plus grande difficulté,
matériellement et psychologiquement [37]. Plus le malade
est jeune et plus le fardeau de l'aidant parait lourd [37].
Ces aidants se décrivent comme « frustrés, souffrants et
isolés » et peuvent développer un état dépressif dont la
séveérité reléve assez souvent de soins [17], surtout lorsque
le malade a une DLFT [38]. Dans ce cas, il arrive que
I'importance des modifications comportementales inexpli-
quées conduise a une séparation, a un divorce, a |'origine
d'une grande culpabilité lors de la reconnaissance de la
maladie dans I'origine des troubles. Les enfants sont aussi
en grande difficulté, en particulier lorsqu’ils sont tres jeunes
et que c'est le pére qui est malade. Un conflit parental peut
entrainer un échec scolaire [17]. La violence conjugale a
aussi été rapportée chez les malades jeunes, souvent tue
par les aidants [39]. Si la charge est lourde pour le proche,
elle est souvent peu partagée, I'absence totale d'aide de
la famille ou d'amis pouvant atteindre 67 % des situations
[26], avec une ambiance de conflit familial dans 41 % des
cas [17].

L’habituelle aide aux aidants est-elle adaptée
pour les malades jeunes ?

Les conditions de vie, travail, charge d’enfants en bas
age, difficultés financieres font que les aides traditionnelles
telles que les groupes de paroles ou les services munici-
paux assez adaptés aux besoins des sujets 4gés, ne le sont
pas pour les aidants des malades jeunes. Ces aidants ont
besoin d'aide aux heures non ouvrables, d’échanger avec
d'autres aidants de leur génération comme de recevoir par
fois des propositions de soutien scolaire pour leurs enfants,
ou encore des moyens de se protéger d'une violence conju-
gale. Les réseaux sociaux, les blogs, les sites d'information
sur internet sont parfois la principale source d'informations
et d'aides. Lorsque les situations au domicile arrivent a
leur limite, peu connaissent encore la possibilité d'utiliser
les unités cognitivo-comportementales pour les situations
d'urgence, alors qu'ils découvrent que la recherche d'un
autre lieu de vie que le domicile est un parcours du
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Maladie d'Alzheimer et syndromes apparentés

Points clés

e Le diagnostic de MA est difficile chez les sujets de
moins de 65 ans du fait de la disparité des situations
clinigues et le plus grand nombre d'étiologies.

e La maladie survient alors que le malade est en activité
et conducteur ce qui pose la question de |'évaluation
du respect de son autonomie par rapport a sa sécurité
comme a celles des autres.

e Les malades jeunes préféerent la mise en place des
traitements non médicamenteux en individuel plutot
qu’en groupes, car ils répondent mieux a leurs besoins
spécifiques et leur évitent la confrontation aux malades
ages.

e Si l'accés aux aides des personnes handica-
pées a permis d'améliorer le maintien a domicile,
I'institutionnalisation des malades jeunes reste trés dif-
ficile a obtenir et n'est pas toujours adaptée a leurs
besoins, ce qui majore I'épuisement et le sentiment
d'isolement des proches.

e La confrontation de la variabilité des besoins de ces
malades a |'offre de soins, limitée et inadaptée, est
source de réflexions sur les capacités des cliniciens a
respecter autonomie et dignité des malades a tous les
ages de la vie.

combattant par la lourdeur et la lenteur des démarches,
de la dérogation d'dge nécessaire dans certains départe-
ments, par le peu d'offres et par la souffrance morale d'étre
confronté au choc des rapprochements inadaptés des mala-
dies et des ages.
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Conclusion

Certains  professionnels  voient dans le fait
d'individualiser a nouveau les « formes jeunes » de la
MA et des syndromes apparentés le risque d'un retour en
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