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DEMENCE/DEGENERESCENCE FRONTO-TEMPORALE Comment faire le diagnostic ?

Qu’est-ce qu'une Démence/Dégénérescence Fronto-Temporale (DFT) ? Si vous constatez des troubles mentionnés ci-dessus qui évoluent de maniére
progressive, il convient de consulter un neurologue qui vous adressera éventuellement a

Elle fait partie des Dégénérescences Lobaires Fronto-Temporales (DLFT) qui sont des notre Centre de Référence (Démences Rares ou Précoces) dont le réseau comprend 18
maladies apparentées a la maladie d’Alzheimer, bien qu'elles soient beaucoup plus rares. La centres experts couvrant I'ensemble du territoire national (le centre coordonnateur se
DFT, parfois encore appelé maladie de Pick, est une maladie rare (environ 6000-8000 situe & I'ndpital de la Pitié Salpétriére & Paris).
patients en France) qui est liée a un dysfonctionnement des régions frontales du cerveau. La
DFT affecte avant tout le contrble comportemental, touchant aussi souvent les hommes que Le bilan diagnostique comprend plusieurs examens :
les femmes. Les lésions cérébrales sont provoquées par l'agrégation anormale de 3 protéines 1/ Les tests neuropsychologiques et éventuellement orthophoniques qui

différentes (TDP-43, tau ou FUS). Les causes de ces lésions ne sont pas connues, en dehors
des causes génétiques qui sont impliquées chez 30 % des patients environ (particulierement
quand d‘autres personnes de la famille sont également touchées par la DFT).

évaluent les capacités de raisonnement, de jugement, d‘attention, de mémoire, ainsi
que des capacités de cognition sociale.

2/ Des examens d’'imagerie cérébrale comme ITRM (Imagerie par Résonance
Magnétique) qui montrent souvent une atrophie des lobes frontaux. La tomographie par
émissions de positons (TEP) permet d‘étudier plus précisément le fonctionnement
cérébral et montre des anomalies notamment dans les régions frontales.

3/ Des examens biologiques et un électroencéphalogramme permettent
At Amiere d'exclure d‘autres pathologies. La réalisation dune ponction lombaire peut étre

Quel tl t5 ” proposée dans certains cas (par exemple pour exclure une maladie d’Alzheimer).
uels sont les symptomes ?

4/ Une analyse génétique peut étre proposée si I'histoire familiale le justifie. Trois

La DFT débute le plus souvent de fagon insidieuse, souvent entre 50 et 70 ans. Elle se génes sont plus fréquemment impliqués (C9ORF72, PGRN, MAPT).

manifeste par des troubles comportementaux et parfois du langage. Les conduites sociales et le

contréle émotionnel sont altérés. Quels sont les traitements ?

& Les _trout_)Ies du comportement se mani_festent_s_oqvent par une iner_tie progress_ive_et un Il n'y a pas de médicament spécifique pour le moment mais la recherche thérapeutique
repli social. Les patients prennent moins d'nitiative, montrent moins de motivation et est trés active. Des traitements médicamenteux (antidépresseur par ex.) et une prise en

d’intérét pour leurs activités antérieures. Ils doivent souvent étre stimulés pour
entreprendre des activités comme I'habillage ou la toilette. Ces symptomes font parfois
penser a tort que le patient souffre de dépression.

charge adaptée permettent d'améliorer certains symptomes (orthophoniste, prise en
charge par une équipe d'accueil de jour). Le suivi par une équipe pluridisciplinaire
(neurologue, psychologue, orthophoniste, assistante sociale) permet d‘évaluer au mieux
les besoins, d'assurer une prise en charge optimale et de proposer une aide humaine et
sociale adaptée. Les assistantes sociales du Centre de Référence et les services sociaux
peuvent informer sur des aides sociales et financiéres (APA, aides a domicile, etc) et sur

& Plus rarement, la maladie se manifeste par un reldachement des comportements comme
une jovialité, une familiarité inappropriée avec I'entourage, un manque de pudeur, une
perte des convenances sociales.

& Les patients peuvent présenter des troubles affectifs, étre plus indifférents, manifester , ) i e !

moins d‘émotions lors des événements importants de la vie familiale, ou présenter des les structures d‘accueil temporaires ou définitives. Des mesures de protection peuvent
I ~ . . . . .

réactions émotionnelles inappropriées. Ils sont souvent peu conscients de leur maladie €tre mises en ceuvre. Les assodations de patients comme France-DFT peuvent aussi
et peu affectés par leurs propres troubles. représenter une aide pour informer et aider les familles dans leurs démarches.

® Des troubles de la conduite alimentaire sont fréquents. Les patients peuvent manger de
fagon gloutonne et précipitée. Ces modifications peuvent étre associées a une prise de Sites Internet
poids au début de la maladie.

* Une réduction progressive du langage peut conduire aprés des années a un mutisme. Centre de Référence Demences Rares ou Precoces - www.cref-demrares.fr

& La mémoire est relativement préservée, notamment au début de la maladie, a l'inverse Orphgngt
de la maladie d’Alzheimer. Il n’y a pas ou peu de probléme d'orientation spatiale. En Association France-DFT - www.france-dft.org

revanche, |'orientation dans le temps peut étre perturbée.
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