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On devrait envisager la démence frontotemporale chez les adultes de 50-75 ans qui
présentent des modifications de leur comportement ou de leurs aptitudes langagiéres
Il s’agit de la deuxiéme cause de démence la plus fréquente chez les adultes de moins de 65 ans,
aprés la maladie d’Alzheimer?. La dégénérescence du lobe frontal et du lobe temporal entraine une
modification du comportement et des aptitudes langagieres (annexe 1, accessible en anglais au
www.cmaj.ca/lookup/doi/10.1503/cmaj.230407/tab-related-content)?.

Lorsqu’on soupconne une démence frontotemporale, on doit aussi envisager d’autres
causes, comme un diagnostic psychiatrique

On doit mener une évaluation cognitive au moyen de tests sensibles aux dysfonctionnements exécutifs (par
exemple, le Montreal Cognitive Assessment). On doit employer 'imagerie cérébrale, préférablement
limagerie par résonance magnétique (IRM), afin d’écarter les |ésions cérébrales structurelles et d’étudier la
présence d’atrophie frontotemporale. On doit procéder a des analyses de laboratoire afin d’exclure les causes
traitables des déficiences comportementales (p. ex., la vitamine B12, la thyréostimuline). Les professionnelles
et professionnels de la santé devraient ensuite orienter la personne pour une consultation en neurologie.

Le handicap fonctionnel s’installe dans les 3 ans suivant le diagnostic, mais sa
manifestation initiale varie d’une personne a autre

Les personnes chez lesquelles les symptomes langagiers s’observent en premier viennent a présenter
par la suite des symptdmes comportementaux, et vice versa. L’apathie peut constituer un symptéme
apparent pouvant finir par outrepasser la désinhibition. Les patientes et patients succombent a un
stade avancé de la maladie, a la suite de complications comme la malnutrition, des chutes ou une
pneumonie d’aspiration. Une manifestation précoce des symptdmes, des variations génétiques par-
ticuliéres, un variant comportemental de la démence frontotemporale et une maladie concomitante
des motoneurones laissent présager les pronostics les plus défavorables*.

Des soins multidisciplinaires soutiennent le diagnostic et la résolution des problémes
fonctionnels et sociaux

Lorsque ces services sont offerts, la personne doit obtenir des soins en neurologie comportementale
ou en neuropsychiatrie. On doit procéder a une consultation en génétique clinique lorsque
d’importants antécédents familiaux sont présents. En raison des effets néfastes de la maladie sur les
aptitudes cognitives, 'impulsivité et le jugement, une planification préalable des soins peut aborder
les enjeux légaux (p. ex., une procuration) et de sécurité (p. ex., la conduite automobile)*.

On ne peut pas modifier ’évolution de la démence frontotemporale avec les options de
traitements actuels

Les inhibiteurs de la cholinestérase employés dans le traitement de la maladie d’Alzheimer ne sont pas
bénéfiques et pourraient aggraver les symptomes neuropsychiatriques. Des antidépresseurs (comme
la trazodone) peuvent atténuer les symptémes comportementaux. Des antipsychotiques sont indiqués
chez les personnes qui présentent des comportements dangereux, mais doivent autrement étre évités,
en raison de leurs effets indésirables®. L’efficacité des stratégies non pharmacologiques pour la mai-
trise des symptomes est limitée.
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