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Introduction
Sur les 32  000  nouveaux cas de démence qui 
surviennent chaque année en Suisse, seuls 50% 
environ font actuellement l’objet d’une évalua-
tion approfondie. Sur un total de 150  000 per-
sonnes atteintes de démence en Suisse, la cause 
du déclin cognitif progressif n’est donc pas 
connue pour au moins 75  000 d’entre elles [1].

Les raisons de cette situation ne sont pas en-
tièrement élucidées. La perception de la maladie 
par la population et l’attitude des médecins de 
famille quant à l’utilité d’une évaluation de la dé-
mence jouent toutefois un rôle majeur [2]. Si la 
démence est considérée comme un «processus 
de vieillissement normal» ou comme une fata-
lité non influençable, il est fort probable qu’au-
cun examen supplémentaire ne soit effectué. 

Contrairement à cette idée reçue, il vaut la 
peine de déterminer l’origine de la démence à 
tout âge. 

Clarification de la cause de la démence
L’étendue des examens varie fortement – 
chaque personne concernée ne nécessite pas la 
réalisation de tous les examens diagnostiques 
disponibles. L’expérience de centres spécialisés, 
tels qu’une clinique de la mémoire, constitue 
un grand atout pour déterminer quels examens 
complémentaires sont judicieux. Des indica-
tions sur la manière de procéder de façon diffé-
renciée dans diverses situations se trouvent 
dans les recommandations relatives au dia-
gnostic de la  démence de l’association Swiss 
Memory Clinics (SMC) sous www.swissmemo-

ryclinics.ch [3]. Il faut au minimum procéder 
à un examen  clinique approfondi, y compris 
un bilan neurologique et de médecine in-
terne, avec une anamnèse et une hétéro- 
anamnèse détaillées, complétés par des tests 
 cognitifs et une imagerie cérébrale. 

Ce bilan de base permet d’atteindre une cer-
titude diagnostique de 70–75% [4]. Lors de l’en-
tretien diagnostique, les médecins traitants de-
vraient discuter avec les personnes concernées et 
leurs proches pour savoir si ce degré de (in)certi-
tude est suffisant. Si une certitude diagnostique 
plus élevée est souhaitée, il existe  aujourd’hui des 
méthodes établies, incluant la détermination de 
biomarqueurs, la réalisation d'une imagerie par 
résonance magnétique (IRM avec morphomé-
trie) et des examens de médecine nucléaire, qui 
augmentent la certitude diagnostique jusqu’à 91% 
[5]. En particulier, la détermination des biomar-
queurs  aujourd’hui disponibles permet d’aug-
menter considérablement la certitude diagnos-
tique. Des recommandations d’application pour 
leur utilisation ont été  publiées récemment [6]. 

Les raisons possibles d’un bilan approfondi 
sont résumées dans le tableau 1 (modifié d’après 
[7]). En règle générale, ce diagnostic élargi 
comprend également une analyse du liquide 
céphalorachidien et un examen neuropsycho-
logique détaillé.

Particulièrement concernant l'évaluation 
des démences rapidement progressives et l’uti-
lisation de biomarqueurs dans la maladie d’Alz-
heimer, le domaine du diagnostic de la 
 démence s’est massivement développé des der-

nières années, de sorte que ces points sont 
abordés de manière plus détaillée ci-dessous.

Démence rapidement progressive
La démence rapidement progressive (DRP) 
 décrit un trouble cognitif à évolution rapide, 
avec une progression entre les premiers symp-
tômes et le stade de démence (trouble neuro-
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Tableau 1: Indications pour une éva-
luation détaillée de la cause de la 
démence (d‘après [7])

Démence rapidement progressive (y compris 
suspicion d‘encéphalopathie auto-immune)

Jeune âge (<65 ans)

Pose de l‘indication pour des traitements 
médicamenteux (y compris les nouveaux 
traitements anti-amyloïdes)

Pose de l‘indication pour des traitements non 
pharmacologiques ciblés

Distinction entre démence, dépression ou autres 
maladies psychiatriques

Exclusion de causes traitables (par ex. hydro-
céphalie à pression normale ou tumeur cérébrale)

Symptômes initiaux atypiques (par ex. aphasie 
primaire progressive, troubles comportementaux, 
hallucinations)

Évaluation de l‘aptitude à la conduite

Évaluation de la capacité de discernement

Intérêt à participer à une étude

Antécédents familiaux positifs
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cognitif sévère selon la terminologie  actuelle) 
qui se fait en moins de 1–2 ans, le plus sou-
vent en quelques semaines ou mois, sans qu’il 
existe une définition temporelle claire dans la 
littérature [8, 9]. Le tableau 2 résume les étiolo-
gies les plus fréquentes de la DRP.

Les maladies à prions sont l’une des causes 
majeures et prototypiques de la DRP. La mala-
die à prions la plus fréquente est la maladie de 
Creutzfeldt-Jakob (MCJ) sporadique, dont la 
cause est l’agrégation de protéines prions mal 
repliées (PrPsc) dans le cerveau [10]. La mala-
die d’Alzheimer peut elle aussi se manifester 
sous forme de DRP, surtout si elle est associée à 
une angiopathie amyloïde ou à d’autres cofac-
teurs contribuant à une dégénérescence neuro-
nale accélérée. En outre, d’autres démences 
peuvent se manifester par des troubles cognitifs 
rapidement progressifs: 

 – démence à corps de Lewy; 
 – démence fronto-temporale;
 – démences vasculaires (leucopathie vascu-

laire avancée, accidents vasculaires céré-
braux ischémiques multiples, etc.); 

 – certaines maladies infectieuses (neurosy-
philis, VIH, encéphalite due au virus herpès 
simplex [HSV] ou au virus varicelle-zona 
[VZV] ou encore maladie de Whipple ou 
leucoencéphalopathie multifocale progres-
sive due au virus JC).

L’encéphalite auto-immune est une cause relati-
vement fréquente de DRP chez les patientes et 
patients jeunes (<45 ans). Elle peut souvent être 
traitée si elle est diagnostiquée tôt [11,  12]. Il 
existe deux types d’encéphalites auto-immunes, 
selon la cible antigénique de l’anticorps dans la 
cellule: les encéphalites avec anticorps dirigés 
contre des récepteurs de surface/synaptiques et 
les encéphalites avec anticorps dirigés contre 
des antigènes intracellulaires, appelées encépha-
lites «onconeuronales» [13]. Les encéphalites 
 onconeuronales sont principalement des syn-
dromes paranéoplasiques et il est supposé que 
l’anticorps détecté (par exemple anti-Hu) n’est 
qu’un reflet de la réponse immunitaire, sans être 
pathogène en soi. Dans les encéphalites à anti-
corps anti-récepteurs de surface/synaptiques, 
l’anticorps détecté est pathogène et reflète une ré-
ponse immunitaire humorale, avec une meilleure 
réponse à l’immunothérapie. Ces encéphalites 
peuvent être paranéoplasiques, post-infectieuses 
ou idiopathiques, les plus fréquentes étant les en-
céphalites à anticorps anti-récepteurs N-mé-
thyl-D-aspartate (NMDA) et anti-«leucine-rich 
glioma-inactivated protein 1» (LGI1) [14,  15]. 
Les encéphalites auto-immunes se présentent 
souvent sous forme d’encéphalite limbique. Elles 
provoquent des troubles cognitifs touchant prin-
cipalement la mémoire antérograde et s’accom-
pagnant de manifestations  psychiatriques.

Parmi les autres causes de DRP, il convient 
de mentionner les encéphalopathies métabo-
liques et toxiques. La consommation d’alcool, 
généralement associée à la malnutrition, peut 
provoquer une encéphalopathie de Wernicke 
(en lien avec une carence en vitamine B1) ou 
une encéphalopathie hépatique. Enfin, des 
causes plus rares de DRP doivent être prises en 
considération, comme les néoplasies du sys-
tème nerveux central (SNC), en particulier le 
lymphome primaire du SNC, et l’hydrocépha-
lie à pression normale.

Résumé
Les possibilités diagnostiques en cas de 
 démence se sont considérablement amé-
liorées au cours des dernières années. Pré-
cisément dans les DRP, tous les moyens 
 diagnostiques devraient être exploités, car il y 
a souvent dans ce groupe des malades qui 
peuvent bénéficier d’un traitement causal. 
Toutefois, même si aucune cause traitable n’est 
trouvée: la clarification précise de l’étiologie 
facilite la prise de décisions rapides et  ciblées 
en ce qui concerne le traitement symptoma-
tique et la prise en charge optimale des per-
sonnes concernées.
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Tableau 2: Causes de la démence rapidement progressive (d‘après [8, 9]) 

Maladies neurodégénératives classiques (phénotype rapidement évolutif / association avec des 
pathologies concomitantes)

Maladie à prions

Maladies inflammatoires du SNC

• Encéphalopathies auto-immunes

• Encéphalopathies infectieuses (VIH, syphilis, HSV, VZV, Whipple, virus JC, etc.)

Maladies vasculaires du SNC

• Leucoencéphalopathie vasculaire, accidents vasculaires cérébraux multiples, thrombose veineuse cérébrale

• Vascularite du SNC

• Angiopathie amyloïde cérébrale

Encéphalopathies toxiques et métaboliques

• Encéphalopathie de Wernicke-Korsakoff, encéphalopathie hépatique, troubles endocriniens, carence en 
vitamine B12 ou en folates, etc.

• Origine toxique (métaux lourds, etc.)

Autres causes

• Hydrocéphalie à pression normale

• Néoplasies (métastases, lymphome du SNC, etc.)

• Troubles psychiatriques

• Crises épileptiques récurrentes / état de mal épileptique non convulsif

VIH: virus de l’immunodéficience humaine; HSV: virus herpès simplex; VZV: virus varicelle-zona; SNC: système nerveux central.
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