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VNI : Ventilation Non Invasive 

EFNS : European Federation of Neurological Sciences 

SF36 : Short Form 36 Health Survey 

WHOQOL : World Health Organization Quality of Life  

SEIQOL : Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life 

SEIQOL-DW : Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct 

Weighting 

SIP : Sickness Impact Profile  

MQOL : Mac Gill Quality Of Life Questionnaire  

CPK : Créatinine phospho-kinase 

Ac anti-GM1 : anticorps anti-gangliosides type 1 

EFR : Epreuve Fonctionnelle Respiratoire 
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FACIT-Sp-12 : Functional Assessment of Chronic Illness Therapy - Spiritual Well-

Being 

IADL : Instrumental Activity of Daily Life 

SISC : Structured Interview Assessment of Symptoms and Concerns in Palliative 

Care 

ESAS : �O�¶Edmonton Symptom Assessment Scale 

ALSFRS-R : ALS Functional Rating Scale �±Revised  

HADS : hospital Anxiety and Depression Scale 

CESD-S : Center of Epidemiologic Study Depression Scale  

PHQ : Patient health Questionnaire 

STAI : Spielberg State-Trait Anxiety Inventory 

BDI : Beck Depression Inventory 

MRC : Medical Research Council 

MMT : Manual Muscle Testing 

ALSSSS : ALS Severity Score 

UPDRS : Uniform Parkinson Disease Rating Score   
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I. Introduction  

 

La sclérose latérale amyotrophique est définie par la dégénérescence progressive 

des motoneurones centraux et des motoneurones périphériques.  Elle est décrite 

pour la première fois par Jean-Marie Charcot et Alexis Joffroy en 1869. Son évolution 

est marquée par le développement progressif et irréversible �G�¶�X�Q�H�� �S�D�U�D�O�\�V�L�H. La 

motricité des membres est touchée ainsi que la déglutition, la phonation et la 

respiration. Les symptômes évoluent en quelques mois �M�X�V�T�X�¶�D�X�� �G�p�F�q�V�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W. 

Les troubles moteurs sont a�F�F�R�P�S�D�J�Q�p�V�� �G�¶�X�Q�H��atteinte cognitive frontale chez la 

moitié des patients avec une démence dans cinq pour cent des cas.  

Le patient est conscient dès le diagnostic �G�¶�r�W�U�H���D�W�W�H�L�Q�W �G�¶�X�Q�H���P�D�O�D�G�L�H���G�R�Q�W���R�Q���Q�H���S�H�X�W��

�H�[�S�O�L�T�X�H�U���O�¶�R�U�L�J�L�Q�H���H�W �S�R�X�U���O�D�T�X�H�O�O�H���R�Q���S�H�X�W���S�U�p�G�L�U�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���I�D�W�D�O�H���H�Q���T�X�H�O�T�X�H�V���P�R�L�V��

ou années. Il assiste aux modifications corporelles qui transforment progressivement 

son image et le limitent dans ses activités�����O�¶�H�P�S�r�F�K�D�Q�W���G�H��tenir ses rôles sociaux et 

familiaux. Il est confronté à la complexité des propositions thérapeutiques, 

notamment de suppléance respiratoire et digestive. Ces traitements visent à la fois à 

améliorer son confort et sa qualité de vie sans pouvoir modifier le pronostic vital, et 

marquent dès le diagno�V�W�L�F���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H���H�W���O�¶�D�S�S�U�R�F�K�H���G�H���O�D���P�R�U�W��  

 

La question de la dignité est donc �D�X���F�°�X�U���G�H�V���H�Q�M�H�X�[���G�H���O�D���S�U�L�V�H���H�Q���F�K�D�U�J�H���G�H���F�H�V��

patients. �/�¶�Ldée de dignité a pris �G�H�S�X�L�V�� �O�¶�D�Q�W�L�T�X�L�W�p plusieurs sens parfois 

contradictoires. Elle est encore aujo�X�U�G�¶�K�X�L�� �O�¶�R�E�M�H�W �G�H�� �G�p�E�D�W�V�� �H�W�� �G�¶�L�Q�F�R�P�S�U�p�K�H�Q�V�L�R�Q�V��

dans le domaine de la santé et particulièrement chez les patients en fin de vie. 

D�D�Q�V���O�H���E�X�W���G�¶�D�P�p�O�L�R�U�H�U���O�H���E�L�H�Q-être des patients, de nombreuses échelles cherchent 

à mesurer la gravité de la maladie, évaluer les souffrances et les besoins des 

patients et quantifier les bénéfices apportés par leur prise en charge. Ces mesures 

normatives se basent essentiellement sur la quantification des symptômes et des 

incapacités, de la dépression et de la qualité de vie. �(�O�O�H�V���Q�¶�Lntéressent pas la notion 

de dignité. 

 

�8�Q�H���Q�R�X�Y�H�O�O�H���D�S�S�U�R�F�K�H���G�H���O�¶�p�W�X�G�H��de la souffrance des patients en fin de vie propose 

une analyse quantitative de leur perception de la dignité. Cette échelle, le Portrait de 
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la Dignité du Patient, a été développée par le Docteur Harvey Max Chochinov, 

chercheur en soins palli�D�W�L�I�V�� �j�� �O�¶�8�Q�L�Y�H�U�V�L�W�p�� �G�X�� �0�Dnitoba au Canada, �j�� �S�D�U�W�L�U�� �G�¶�X�Q��

modèle empirique de la dignité. Ce modèle est basé sur la compréhension du terme 

« dignité » par les patients et sur ce qui en soutient ou altère la perception. Le 

Portrait de la Dignité du Patient a été évalué en oncologie palliative sur des patients 

cancéreux en fin de vie. 

Nous étudierons la faisabilité de cette mesure auprès des patients atteints de 

sclérose latérale amyotrophique et nous analyserons les particularités de la 

perception de la dignité chez ces patients qui associent à différents degrés une 

atteinte cognitive frontotemporale à leur déficit moteur. 
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II. Recherche bibliographique  

 

A. La sclérose latérale amyotrophique  
 

La sclérose latérale amyotrophique (SLA) est définie par la dégénérescence 

progressive des motoneurones centraux situés dans le cortex moteur et donnant 

naissance au faisceau pyramidal, et des motoneurones périphériques, classés en 

territoires spinal et bulbaire.  Elle est décrite pour la première fois par Jean-Marie 

Charcot et Alexis Joffroy en 1869 (1). �(�Q�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H�� �P�D�U�T�X�H�X�U�� �E�L�R�O�R�J�L�T�X�H ou 

�G�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �K�L�V�W�R�O�R�J�L�T�X�H possible���� �O�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F�� �S�R�V�L�W�L�I�� �G�H�� �6�/�$�� �U�H�S�R�V�H�� �V�X�U�� �O�¶�D�Q�D�O�\�V�H��

clinique, combinée aux résultats �G�H���O�¶�p�O�H�F�W�U�R�Q�H�X�U�R�P�\�R�J�U�D�S�K�L�H��(2).  Il était d'usage de 

différencier la SLA proprement dite, ou maladie de Charcot, des autres affections 

dégénératives intéressant le motoneurone. La tendance actuelle est de considérer 

que toutes ces affections « dégénératives » du motoneurone font partie d'une même 

entité. On parle de maladies du motoneurone ou motor neuron diseases (au pluriel) 

lorsqu'il s'agit d'affections qui intéressent d'une façon ou d'une autre le motoneurone. 

On parle de maladie du motoneurone ou motor neuron disease (au singulier) lorsqu'il 

s'agit du groupe de maladies gravitant autour de la SLA. Ce groupe comprend la SLA 

sous forme sporadique ou familiale, la paralysie bulbaire progressive, l'atrophie 

musculaire progressive, la sclérose latérale primitive, la forme juvénile de SLA et 

l'amyotrophie monomélique. Pour beaucoup, les termes de SLA et de maladie du 

motoneurone recouvrent la même maladie (3). 
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1. Physiopathologie , génétique  et formes familiales  

 

La sclérose latérale amyotrophique est caractérisée par la dégénérescence des 

premiers et seconds motoneurones. Le noyau du premier motoneurone est situé 

dans le cortex moteur, et son axone est connecté au second motoneurone dans les 

noyaux moteurs bulbaires et dans la corne antérieure de la moelle épinière. �/�¶�D�[�R�Q�H��

du second motoneurone se projette sur les muscles squelettiques. La SLA donne 

une atteinte diffuse, en épargnant en général les noyaux oculomoteurs (1, 4). Elle 

�F�R�Q�G�X�L�W���F�R�Q�V�W�D�P�P�H�Q�W���D�X���G�p�F�q�V���H�Q���J�p�Q�p�U�D�O���G�¶�R�U�L�J�L�Q�H���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H���� �D�Y�H�F���X�Qe médiane 

�G�H���V�X�U�Y�L�H���G�¶�H�Q�Y�L�U�R�Q���W�U�H�Q�W�H���V�L�[ mois (5). 

 

a. Histologie  

 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �K�L�V�W�R�O�R�J�L�T�X�H�� �G�X�� �E�X�O�E�H�� �R�X�� �G�H�� �O�D�� �F�R�U�Q�H�� �P�p�G�X�O�O�D�L�U�H�� �D�Q�W�p�U�L�H�X�U�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�R�V�V�L�E�O�H��

�T�X�¶�H�Q��post mortem. Elle se caractérise par une perte motoneuronale (4), donnant 

�O�¶�D�V�S�H�F�W�� �G�H�� �V�F�O�p�U�R�V�H�� �G�p�F�U�L�W par Charcot en 1869 (1). Les motoneurones observés 

présentent des inclusions cytoplasmiques de différents types : 

- les corps de Bunina sont des inclusions hyalines éosinophiles, situés dans le 

cytoplasme périnucléaire et dendritique mais pas dans les axones, contenant 

des neurofilaments. Ils se colorent en rouge en coloration hématéine-éosine.  

- l�H�V���L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�V�� �F�R�Q�W�H�Q�D�Q�W�� �G�H���O�¶ubiquitine qui peuvent être de profil filamentaire 

(groupe des inclusion en écheveau) ou sphérique (elles sont alors similaires 

aux corps de Lewy) (4, 6)���� �/�H�X�U�� �R�E�V�H�U�Y�D�W�L�R�Q���Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �S�R�V�V�L�E�O�H�� �H�Q�� �F�R�O�R�U�D�W�L�R�Q��

standard �H�W���Q�p�F�H�V�V�L�W�H���O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�H���O�¶�L�P�P�X�Q�R�K�L�V�W�R�F�K�L�P�L�H.  

Par ailleurs, on trouve une réaction pé�U�L�D�[�R�Q�D�O�H�� �G�¶�D�V�W�U�R�J�O�L�R�V�H�� Cette gliose est 

observée dans de nombreuses situations pathologiques neuronales, considérée 

comme une réponse non spécifique à différents facteurs. Des modifications 

astrocytaires précoces, avec notamment des inclusions similaires à celles des 

motoneurones atteints, ont été mises en évidence dans le processus pathologique 

de la SLA (7, 8).  
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b. Mécanismes patho logiques  

 

�6�X�U�� �O�H�� �S�O�D�Q���p�W�L�R�O�R�J�L�T�X�H���� �D�X�F�X�Q�H�� �R�U�L�J�L�Q�H�� �H�Q�Y�L�U�R�Q�Q�H�P�H�Q�W�D�O�H���� �L�Q�I�H�F�W�L�H�X�V�H�� �Q�L�� �W�R�[�L�T�X�H���Q�¶�D��

été mise en évidence (9), bien que de nombreuses pistes aient été envisagées (6). 

�/�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�H�V�� �U�H�F�K�H�U�F�K�H�V�� �V�X�U�� �Oa physiopathologie de la SLA a �S�H�U�P�L�V�� �G�¶�L�G�H�Q�W�L�I�L�H�U��

plusieurs phénomènes pathologiques. Les études �V�¶�D�S�S�X�L�H�Q�W��largement sur des 

modèles animaux, l�¶�p�W�X�G�H�� �V�X�U�� �O�¶�K�R�P�P�H�� �p�W�D�Q�W�� �U�H�Q�G�X�H�� �G�L�I�I�L�F�L�O�H��par �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H��

données nécropsiques au stade précoce de la maladie (4). 

 

�/�¶�H�[�F�L�W�R-toxicité du glutamate est �U�H�V�S�R�Q�V�D�E�O�H�� �G�¶�X�Q�H�� �G�p�S�R�O�D�U�L�V�D�W�L�R�Q�� �P�H�P�E�U�D�Q�D�L�U�H��

�S�H�U�P�D�Q�H�Q�W�H�� �H�W�� �G�¶�X�Q�H�� �H�Q�W�U�p�H�� �G�H�� �F�D�O�F�L�X�P��conduisant à la mort cellulaire. Ce 

phénomène est connu dans la dégénérescence neuronale. Le taux de glutamate 

dans le sérum et le liquide céphalorachidien (LCR) des patients SLA est plus 

important que celui de la population générale. Ces patients présentent une 

diminution du nombre de récepteurs du glutamate dans le cortex moteur et la corne 

antérieure (10). Ceci suggère �O�¶�L�P�S�O�L�F�D�W�L�R�Q de la toxicité du glutamate dans la 

pathogénie de la SLA et a conduit à la découverte du riluzole, un inhibiteur de la 

libération du glutamate, pour le traitement de la SLA (6, 11). 

 

Les premières découvertes génétiques sur la SLA portent sur les formes familiales, 

le plus souvent transmises sous forme autosomique dominante. 20 % de ces formes 

�I�D�P�L�O�L�D�O�H�V���V�R�Q�W���O�H���U�p�V�X�O�W�D�W���G�H���O�D���W�U�D�Q�V�P�L�V�V�L�R�Q���G�¶�X�Q�H���P�X�W�D�W�L�R�Q��du gène codant pour la 

superoxyd�H�� �G�L�V�P�X�W�D�V�H�� ���� ���6�2�'�������� �/�¶�H�Q�]�\�P�H�� �6�2�'���� �D�J�L�W�� �F�R�P�P�H�� �X�Q�� �D�Q�W�L�R�[�\�G�D�Q�W�� �H�W��

�S�U�R�W�q�J�H���O�D���F�H�O�O�X�O�H���G�H�V���O�p�V�L�R�Q�V���G�H���V�R�Q���$�'�1�� �O�L�p�H�V���j�� �O�¶�D�F�F�X�P�X�O�D�W�L�R�Q���G�H���U�D�G�L�F�D�X�[�� �O�L�E�U�H�V����

SOD1 �P�X�W�p�H�� �V�¶�D�F�F�X�P�X�O�H�� �V�R�X�V�� �I�R�U�P�H�� �G�H�� �I�L�E�U�L�O�O�H�V�� �D�P�\�O�R�w�G�H�V�� �G�D�Q�V�� �O�H�� �U�p�W�L�F�X�O�X�P��

endoplasmique des motoneurones, entrainant la mort cellulaire (6).  

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �G�H�V�� �L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�V�� �G�¶�X�E�L�T�X�L�W�L�Q�H�� �D�X�� �V�H�L�Q�� �G�X�� �F�\�W�R�S�O�D�V�P�H�� �G�H�V�� �P�R�W�R�Q�H�X�U�R�Q�H�V�� �G�H��

patients atteints de SLA sporadique ou de démence frontotemporale a révélé des 

formes hyperphosphorylées de TAR DNA binding protein-43 (TDP-43). Cette 

ribonucléoprotéine exprimée de façon ubiquitaire, joue un rôle dans la régulation de 

�O�¶épissage et donc de �O�¶�H�[�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�$cide RiboNucléique (ARN) (12, 13). Des 

mutations sur le gène codant pour TDP-43 (TARDBP) sont retrouvées sur le 

chromosome 1. Ces mutations sont retrouvées dans 5% des formes familiales de 
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SLA et dans 90% des formes sporadiques associées à la démence parkinsonienne 

de Guam (14, 15). Des mutations du gène FUS/TLS ont été identifiées chez des 

patients atteints de SLA sporadique ou familiale. Elles sont responsables du 

�G�p�Y�H�O�R�S�S�H�P�H�Q�W���G�¶�D�J�J�O�X�W�L�Q�D�W�V���F�\�W�R�S�O�D�V�P�L�T�X�H�V����Il est probable que cette mutation soit 

présente dans 80% des cas de SLA, sporadique ou familiale (16, 17).  

Ainsi, il semble que la SLA soit causée par l�¶�D�F�F�X�P�X�O�D�W�L�R�Q���G�¶agrégats cytoplasmiques  

de protéines mutées. Ces protéines sont normalement impliquées dans la régulation 

�G�H���P�p�W�D�E�R�O�L�V�P�H���G�H���O�¶�$�5�1 �H�W���G�D�Q�V���O�¶�D�X�W�R�S�K�D�J�L�H���T�X�L���S�H�U�P�H�W���O�D���U�p�J�X�O�D�W�L�R�Q et le turnover 

des protéines et organelles cytoplasmiques (18�±20). Ces agrégats peuvent  se 

développer dans la corne antérieure mais aussi parfois dans les lobes fronto-

temporaux. Il reste cependant à déterminer si la perte neuronale est liée à la perte de 

fonction des protéines mutées ou à la toxicité des agrégats (12, 21, 22). 

 

Des anomalies mitochondriales morphologiques  et fonctionnelles ont été mises en 

évidence dans la SLA chez des patients et des souris porteurs de la mutation SOD1 

(23). Le dysfonctionnement mitochondrial interrompt le métabolisme énergétique de 

la cellule, augmente le stress oxydatif et altère �O�¶�K�R�P�p�R�V�W�Dsie du calcium, entraînant 

�O�¶�D�S�R�S�W�R�V�H (20).  

 

Une réaction auto-�L�P�P�X�Q�H�� �H�V�W�� �V�X�J�J�p�U�p�H�� �S�D�U�� �O�D�� �S�U�p�V�H�Q�F�H�� �G�¶�D�X�W�R-anticorps dirigés 

contre des protéines de la moelle épinière. Leur �U�{�O�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �F�R�Q�Q�X���� �H�W�� �L�O�� �H�V�W��

�S�R�V�V�L�E�O�H�� �T�X�¶�L�O�V�� �Q�H�� �V�R�L�H�Q�W���T�X�¶�X�Q�H�� �F�R�Q�V�p�T�X�H�Q�F�H�� �V�H�F�R�Q�G�D�L�U�H�� �G�H�� �O�D��dégénérescence 

neuronale (24). 

 

Le système de pharmacovigilance de la Food and Drugs Administration a relevé un 

taux élevé de SLA chez les patients traités par statines. Les statines seraient 

impliquées par �X�Q�H�� �P�R�G�L�I�L�F�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�K�R�P�p�R�V�W�D�V�L�H�� �G�X�� �F�K�R�O�H�V�W�p�U�R�O, qui interviendrait 

comme cofacteur dans de nombreuses pathologies neurodégénératives, y compris 

dans la SLA. Une méta-analyse infirme cette hypothèse (25). 

Des facteurs environnementaux ont été évoqués. La popula�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�L�O�H�� �G�H�� �*�X�D�P����

dans le Pacifique, a subi une épidémie dans les années 50 et 60. Cette épidémie 

serait expliquée par une neurotoxine analogue du glutamate issue �G�¶�X�Q�H 
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cyanobactérie présente dans la nourriture à base de graines de grand cycas (Cycas 

circinalis), un palmier local (26, 27).  

Le tabagisme augmenterait le risque de développer une SLA �G�¶�H�Q�Y�L�U�R�Q�������� �G�¶�D�S�U�q�V��

certaines études (28�±30) bien que certaines méta-analyses ne confirment pas ces 

données (31). �'�¶�D�X�W�U�H�V�� �I�D�F�W�H�X�U�V�� �G�H �U�L�V�T�X�H�V�� �V�R�Q�W�� �V�X�J�J�p�U�p�V���� �F�R�P�P�H�� �O�¶�H�[�S�R�V�L�W�L�R�Q�� �D�X�[ 

métaux lourds, notamment au plomb, les pesticides et herbi�F�L�G�H�V�����O�¶�p�O�H�F�W�U�R�F�X�W�L�R�Q����les 

solvants, �V�D�Q�V���T�X�¶�Ducune étude ne soit concluante (32). 

 

c. Épidémiologie   

 

L�¶incidence de la sclérose latérale amyotrophique est de 1,4 à 2,3 pour 100 000 

habitants et par an, avec une prévalence de 3 à 6 pour 100000 habitants soit un 

�U�L�V�T�X�H���G�¶�H�Q�Y�L�U�R�Q�����������������G�H���G�p�Y�H�O�R�S�S�H�U���O�D���P�D�O�D�G�L�H���D�X���F�R�X�U�V���G�H���O�D���Y�L�H��(20, 32). 

Les hommes sont plus souvent atteints que les femmes avec un ratio 

hommes/femmes de 1,6/1. 

�/�H�V�� �G�R�Q�Q�p�H�V�� �S�X�E�O�L�p�H�V�� �j�� �S�D�U�W�L�U�� �G�H�V�� �U�H�J�L�V�W�U�H�V�� �H�X�U�R�S�p�H�Q�V�� �H�W�� �G�¶�$�P�p�U�L�T�X�H�� �G�X�� �1�R�U�G��

�P�R�Q�W�U�H�Q�W�� �T�X�H�� �O�¶�L�Q�F�L�G�H�Q�F�H�� �G�H�� �O�D�� �6�/�$�� �D�X�J�P�H�Q�W�H�� �j�� �S�D�U�W�L�U�� �G�H�� �O�¶�k�J�H�� �G�H�� ������ �D�Q�V���� �'�D�Q�V�� �O�D��

�P�D�M�R�U�L�W�p���G�H�V���p�W�X�G�H�V���G�H���S�R�S�X�O�D�W�L�R�Q�����L�O���H�[�L�V�W�H���X�Q���S�L�F���G�¶�L�Q�F�L�G�H�Q�F�H���G�D�Q�V���O�D���W�U�D�Q�F�K�H���G�¶�k�J�H��

������ �j�� ������ �D�Q�V���j���O�D���I�R�L�V���S�R�X�U���O�H�V���K�R�P�P�H�V���H�W���O�H�V���I�H�P�P�H�V���� �&�H���S�L�F���G�¶�L�Q�F�L�G�H�Q�F�H���F�R�Q�F�H�U�Q�H��

�X�Q�H�� �W�U�D�Q�F�K�H�� �G�¶�k�J�H�� �S�O�X�V��jeune (55�±60 ans) dans les études de données issues de 

centres spécialisés. Cette �G�L�I�I�p�U�H�Q�F�H���S�R�X�U�U�D�L�W���r�W�U�H���O�H���U�H�I�O�H�W���G�¶�X�Q���E�L�D�L�V���G�H���V�plection, les 

sujets atteints plus jeunes pouvant être adressés plus facilement à un centre 

spécialisé. Au-delà de 75 ans, on observe un dé�F�O�L�Q�� �U�D�S�L�G�H�� �G�H�� �O�¶�L�Q�F�L�G�H�Q�F�H���� �&�H�F�L��

pourrait être lié �G�¶�X�Q�H���S�D�U�W à un moindre diagnostic chez des sujets âgés présentant 

des comorbidités et un accès plus difficile à des services spécialisés, et �G�¶�D�X�W�U�H���S�D�U�W à 

�O�¶�H�[�L�V�W�H�Q�F�H�� �G�H�� �I�R�U�P�H�V�� �G�¶�pvolution plus rapide conduisant au décès avant que le 

diagnostic ne soit certain (6, 9, 32).  

La SLA semble �U�p�S�D�U�W�L�H�� �p�J�D�O�H�P�H�Q�W�� �V�X�U�� �O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�X�� �J�O�R�E�H���� �D�Y�H�F�� �F�H�S�H�Q�G�D�Q�W�� �X�Q�H��

�I�R�U�P�H�� �D�V�V�R�F�L�p�H�� �j�� �X�Q�H�� �G�p�P�H�Q�F�H�� �S�D�U�N�L�Q�V�R�Q�L�H�Q�Q�H�� �T�X�H�� �O�¶�R�Q�� �U�H�W�U�R�X�Y�H��dans �O�¶archipel 

japonais, �O�¶�2uest de la Nouvelle Guinée �H�W���V�X�U�W�R�X�W���F�K�H�]���O�H�V���L�Q�G�L�H�Q�V���&�K�D�P�R�U�U�R���G�H���O�¶�v�O�H��

de Guam (20). 

�/�H�V���I�R�U�P�H�V���I�D�P�L�O�L�D�O�H�V���U�H�S�U�p�V�H�Q�W�H�Q�W�������������G�H���O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H���G�H�V���F�D�V���G�H���6�/�$��(32). Environ 

20% de ces formes sont liées à une mutation SOD1 (33). 
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2. Clinique  

 

Les symptômes de la sclérose latérale amyotrophique se développent lentement, en 

passant inaperçus dans un premier temps. Dans 60% des cas, les premiers 

symptômes sont une faiblesse musculaire, surtout aux extrémités. On note aussi des 

crampes et des fasciculations. Ces symptômes sont en général bilatéraux et 

asymétriques. Les centres moteurs du tronc cérébral peuvent être atteints, mais en 

�J�p�Q�p�U�D�O���O�¶�R�F�X�O�R�P�R�W�U�L�F�L�W�p �Q�¶�H�V�W���S�D�V���D�W�W�H�L�Q�W�H���� �W�R�X�W���F�R�P�P�H��les sphincters anal et vésical 

(6). �/�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �P�X�V�F�X�O�D�Lre est principalement localisée sur les membres, avec une 

atteinte bulbaire dans un tiers de cas (34). 

 

a. Forme  commune  

 

La forme commune de SLA exprime la perte motoneuronale diffuse et asymétrique 

des premiers et seconds motoneurones.  

 

Le déficit musculaire associé à une amyotrophie  exprime la perte du second 

motoneurone. Il débute à l'extrémité distale d'un membre dans la plupart des cas. Le 

début proximal est plus rare (environ 10 % des cas). Les troubles suivent une 

évolution ascendante. Dans la majorité des cas, l'atteinte est franchement 

asymétrique au début et peut évoquer une pathologie nerveuse locale.  

 

Les fasciculations  sont un des signes précoces et caractéristiques de la maladie, 

par atteinte du second motoneurone. Leur présence au niveau de muscles encore 

sains et surtout dans des territoires éloignés ou inhabituels, tels le thorax ou la 

langue, est très évocatrice de la maladie. Elles sont indolores et pas toujours perçues 

par le patient. Elles persistent pendant le sommeil. L'exposition au froid ou la 

percussion directe du muscle sont des méthodes classiques pour les rechercher. 

Elles sont présentes à un moment ou un autre de la maladie dans près de 90 % des 

cas mais ont tendance à diminuer puis disparaître lorsque l'amyotrophie est 

importante (3). 
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Un amaigrissement  marqué est souvent observé. Il ne peut pas toujours �V�¶�H�[�S�O�L�T�X�H�U 

par la fonte musculaire ou les troubles de la déglutition (3).  
 

Les crampes   précèdent souvent le déficit ou l'atrophie musculaire ; elles sont 

diversement appréciées selon les auteurs. Elles peuvent précéder l'apparition de 

l'amyotrophie de plusieurs mois, puis tendent à disparaître (3).  

 

Le syndrome py ramidal  par atteinte du premier motoneurone ajoute un élément 

très particulier à �O�¶amyotrophie progressive. On constate une hyperréflexie 

tendineuse ou une conservation de réflexes dans les territoires amyotrophiés. Dans 

la forme commune de la maladie, le syndrome pyramidal est peu prononcé au début. 

On note cependant l'existence de réflexes vifs, polycinétiques et diffusés. Dans 

certains cas, ils sont diminués ou même abolis. L'hypertonie pyramidale est rarement 

marquée aux membres supérieurs. Elle peut entraîner une démarche spastique. On 

peut alors noter un clonus de la rotule et une trépidation épileptoïde du pied (3).  

 

�/�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���E�X�O�E�D�L�U�H est fréquente au cours de la SLA. Elle en détermine le pronostic. 

C'est en effet le plus souvent des conséquences de l'atteinte bulbaire que meurent 

les malades. Il s'agit d'une atteinte bulbaire directe due à la dégénérescence des 

noyaux bulbaires et d'une paralysie pseudobulbaire due au syndrome pyramidal. 

L'atteinte bulbaire est parfois présente dès le début des troubles atrophiques des 

membres supérieurs. L'examen de la langue doit être systématiquement pratiqué afin 

de découvrir les fasciculations linguales. 

Le patient peut ne présenter au début qu'une gêne de la parole ou de discrets 

troubles de la déglutition. Mais les troubles bulbaires progressent rapidement. La voix 

devient mal articulée, nasonnée et finalement incompréhensible, réduite à quelques 

sons. Ce trouble de la parole est dû à la fois à des phénomènes dysarthriques et à 

des troubles dysphoniques. Le trouble phonatoire est dû à l'atteinte de la langue, du 

voile du palais et des muscles péribuccaux, mais aussi à un trouble phonatoire 

résultant d'une faiblesse expiratoire.  

La langue s'atrophie, d'abord latéralement puis en masse. Elle est parcourue de 

fasciculations incessantes et sa mobilité devient nulle. Le voile du palais est flasque 

ou peu mobile, mais le réflexe du voile ainsi que le réflexe nauséeux persistent 
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longtemps. Les muscles de la face sont également touchés : orbiculaires des lèvres 

et houppe du menton. Les masséters sont atteints et s'atrophient, mais la mastication 

est longtemps conservée. Cette localisation des troubles donne au patient un aspect 

très particulier : visage émacié, quasi cadavérique, où seuls les muscles 

oculomoteurs fonctionnent.  

Les troubles de la déglutition entraînent le risque de fausses routes et de dénutrition. 

Au début, la déglutition est lente et pénible. Les fausses routes deviennent plus 

fréquentes rendant l'alimentation longue et pénible, contribuant à la cachexie. La 

gêne respiratoire est plus souvent discrète mais peut être au premier plan dans 

certains cas.  

L'atteinte périphérique bulbaire pure est donc caractérisée par l'atrophie musculaire 

linguale et les fasciculations et le syndrome pseudobulbaire par la vivacité du réflexe 

naso-palpébral et surtout du réflexe massétérin.  

 

Le rire et pleurer spasmodique  typique des syndromes pseudobulbaires est parfois 

présent. Le syndrome pseudobulbaire peut inaugurer l'atteinte bulbaire par des 

troubles phonatoires et de déglutition sans que l'examen puisse découvrir de 

fasciculations ou d'atrophie musculaire (3). Les patients souffrent également de 

�W�U�R�X�E�O�H���G�H���O�¶�K�X�P�H�X�U���T�X�L���S�H�X�W���G�H�Y�H�Q�L�U���O�D�E�L�O�H, avec peur, angoisse et dépression (6).  

 

Les troubles de la salivation  sont le fait �G�H���W�U�R�X�E�O�H�V���G�H���O�D���S�R�V�W�X�U�H���F�p�S�K�D�O�L�T�X�H�����G�¶�X�Q��

�G�p�I�D�X�W���G�¶�R�F�F�O�X�V�L�R�Q���G�H�V���O�q�Y�U�H�V���H�W���G�H���W�U�R�X�E�O�H�V���G�H���O�D���G�p�J�O�X�W�L�W�L�R�Q (3). 

 

b. Variantes  

 

La sclérose  latérale  amyotrophique à forme pseudopolynévritique  : le début 

s'annonce par des phénomènes subjectifs à type d'engourdissements et de 

fourmillements de l'extrémité distale d'un membre inférieur. Puis un déficit des 

releveurs des orteils entraîne un steppage à la marche. Ce début est habituellement 

unilatéral. Le syndrome pyramidal est absent. L'évolution de cette forme est lente. Ce 

n'est qu'au bout de plusieurs mois que l'amyotrophie gagne les membres supérieurs, 

tandis que le syndrome pyramidal devient plus franc (3). 
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�/�¶�D�W�U�R�S�K�L�H���P�X�V�F�X�O�D�L�U�H���S�U�R�J�U�H�V�V�L�Y�H est définie par l'atteinte progressive du neurone 

moteur inférieur sans altération clinique du neurone moteur supérieur. Son existence 

est de plus en plus discutée en raison de nombreux cas d'atrophie musculaire 

progressive pour lesquels la vérification anatomique a pu montrer la présence d'une 

atteinte des voies corticospinales (3, 6). 

La forme bulba ire  qui est exceptionnellement pure. �/�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q plus rapide de cette 

forme masque dans la plupart des cas les autres signes cliniques qui auraient pu 

éventuellement apparaître (3, 6). 

 

La sclérose latérale primitive  est une entité très discutée. Elle a été initialement 

décrite par Charcot. L'atteinte serait limitée aux faisceaux pyramidaux et aux 

motoneurones corticaux (35). 

  

c. Troubles  neuropsychologiques  

 

Si l�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �P�R�W�U�L�F�H�� �H�V�W�� �S�U�p�G�R�P�L�Q�D�Q�W�H dans la SLA, des troubles cognitifs et 

comportementaux sont �U�D�S�S�R�U�W�p�V���G�H�S�X�L�V���S�O�X�V���G�¶�X�Q���V�L�q�F�O�H�����&�H�V���G�L�[���G�H�U�Q�L�q�U�H�V���D�Q�Q�p�H�V����

�G�H�� �Q�R�P�E�U�H�X�V�H�V�� �p�W�X�G�H�V�� �R�Q�W�� �P�R�Q�W�U�p�� �T�X�¶�D�X�� �P�R�L�Q�V�� ���� % des patients SLA présentent 

des troubles cognitifs modérés ou plus profonds.  

Les troubles cognitifs sont essentiellement caractérisés cliniquement par un déficit 

léger des fonctions exécutives ou des troubles comportementaux (36). Ces deux 

éléments peuvent être associés et composer un tableau de démence 

frontotemporale (DFT) (37). La démence est définie par la détérioration progressive 

�G�X�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�P�H�Q�W�� �P�H�Q�W�D�O�� �H�Q�W�U�D�Y�D�Q�W�� �O�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H�� �G�D�Q�V�� �O�D�� �Y�L�H�� �T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H���� �&�H�W�W�H��

altération peut toucher les fonctions cognitives (mémoire, attention, langage, gnosies, 

praxies, raisonnement, jugement) ou non cognitives (personnalité, affect, régulation 

�G�H�V�� �F�R�Q�G�X�L�W�H�V�� �V�R�F�L�D�O�H�V�«���� La DFT est caractérisée par des troubles de 

�O�¶�D�X�W�R�U�p�J�X�O�D�W�L�R�Q�� �H�W�� �G�X�� �F�R�Q�W�U�{�O�H�� �G�H�V�� �F�R�Q�G�X�L�W�H�V�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H�O�O�H�V���� �X�Q��émoussement 

émotionnel, �X�Q�H�� �S�H�U�W�H�� �G�H�V�� �F�D�S�D�F�L�W�p�V�� �G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q et un déclin précoce des 

conduites sociales et interpersonnelles. La DFT traduit la dégénérescence des lobes 

frontaux et temporaux antérieurs dans le cadre des démences (38). 

Sur le plan neuropathologique, la plupart des démences frontotemporales sont des 

taupathies, sauf une forme de démence frontotemporale sans inclusions de protéines 
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Tau. Dans le cytoplasme des neurones de cette DFT on été mis en évidence des 

�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�V�� �G�¶�X�E�L�T�X�L�W�L�Q�H���� �O�X�L�� �Y�D�O�D�Q�W�� �O�H�� �Q�R�P�� �G�H��démence frontotemporale à ubiquitine 

(DFT-U). La démence frontotemporale de la SLA est elle aussi caractérisée par la 

présence �G�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�V�� �G�¶�X�E�L�T�X�L�W�L�Q�H dans le cytoplasme des neurones atteints. Dans 

ces deux entités distinctes, les �L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�V�� �G�¶�X�E�L�T�X�L�W�L�Q�H�� �F�R�Q�W�L�H�Q�Q�H�Q�W�� �G�X�� �7�'�3-43 (39, 

40). Ces inclusions ne sont pas limitées aux lobes frontaux et temporaux �D�L�Q�V�L���T�X�¶au 

cortex moteur, mais sont aussi présentes dans le cervelet, les lobes pariétaux et 

occipitaux. Ceci suggère �G�¶�X�Q�H���S�D�U�W un processus neurodégénératif global �H�W���G�¶�D�X�W�U�H��

part un continuum entre la DFT-U et la SLA qui seraient des protéinopathies-TDP-43 

(41).  

�/�D���S�U�p�V�H�Q�F�H���G�¶�X�Q�H���'�)�7���H�V�W���D�V�V�R�F�L�p�H���j���X�Q�H���V�X�U�Y�L�H���P�R�L�Q�G�U�H��(41). 

 

Des troubles portant sur les fonctions exécutives �H�W�� �G�H�� �O�¶�D�W�W�H�Q�W�L�R�Q��chez les patients 

�D�W�W�H�L�Q�W�V���G�¶�X�Q�H���6�/�$��sont mis en évidence par des tests psychométriques dans 50 % 

des cas (contre 5% chez les patients témoins). On retrouve une démence 

frontotemporale chez 5% (32, 42) à 15% des patients (37, 43, 44). Une atrophie 

frontale est visible sur �O�¶imagerie par raisonnance magnétique (IRM) cérébrale. Une 

diminution du métabolisme des régions frontales est mise en évidence par 

tomoscintigraphie par émission monophotonique (45, 46). Une étude sur 100 

patients retrouve des anomalies frontales chez 50 % des patients ayant une atteinte 

bulbaire prédominante et 25% des patients avec une atteinte prédominant aux 

membres.  

Une atteinte frontale est fréquemment associée à la SLA. Elle peut débuter avant, 

après, ou en même temps que les signes moteurs (47). Elle se manifeste par des 

changements de comportement avec une euphorie, une indifférence, des 

changements de personnalité, et des troubles du langage avec raréfaction et perte 

de la fluence verbale �S�R�X�Y�D�Q�W���D�O�O�H�U���M�X�V�T�X�¶�D�X���P�X�W�L�V�P�H avec écholalie et troubles de la 

compréhension. La mémoire est relativement préservée chez les patients SLA 

atteints �G�¶�X�Q�H���G�p�P�H�Q�F�H��frontotemporale, et les troubles mnésiques sont surtout liés à 

des déficits �G�H�� �O�¶�D�W�W�H�Q�W�L�R�Q�� �H�W�� �G�H�V�� �V�W�U�D�W�p�J�L�H�V�� �G�¶�D�S�S�U�H�Q�W�L�V�V�D�J�H. Le score Mini Mental 

State Examination (MMSE) est généralement conservé (42). 

�8�Q���V�\�P�S�W�{�P�H���L�P�S�R�U�W�D�Q�W���G�H���O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���I�U�R�Q�W�R�W�H�P�S�R�U�D�O�H���H�V�W���O�D « belle indifférence » à la 

maladie, dite anosodiaphorie.  Certains auteurs ne retrouvent cette anosodiaphorie 
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que chez les patients  déments, �G�¶�D�X�W�U�H�V���O�D���P�H�W�W�H�Q�W�� �H�Q�� �p�Y�L�G�H�Q�F�H�� �P�r�P�H�� �O�R�U�V�T�X�H�� �O�H�V��

�V�F�R�U�H�V���G�H���I�R�Q�F�W�L�R�Q�V���H�[�p�F�X�W�L�Y�H�V���V�R�Q�W���I�D�L�E�O�H�P�H�Q�W���D�O�W�p�U�p�V���H�W���T�X�¶�L�O���Q�¶�\���D���S�D�V���G�H���G�p�P�H�Q�F�H 

(36, 41, 48). �6�H�O�R�Q�� �X�Q�H�� �p�W�X�G�H���� �������� �G�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �D�W�W�H�L�Q�W�V�� �G�H�� �6�/�$�� �F�R�Q�V�L�G�q�U�H�Q�W�� �T�X�¶�L�O��

�V�¶�D�J�L�W��« �G�¶une des affections les plus graves connues », 20% la considèrent comme 

« très sérieuse », 60% comme « sérieuse » (36). 

Tester finement les fonctions cognitives des patients SLA peut poser problème, du 

�I�D�L�W���G�H�V���G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�V���G�¶�D�U�W�L�F�X�O�D�W�L�R�Q���H�W���G�H���I�Diblesse des mains, ainsi que de la fatigabilité 

des patients. Les tests doivent être des questionnaires menés par le soignant et 

relativement brefs. Leur interprétation doit tenir compte de la limitation respiratoire du 

patient, de la labilité émotionnelle liée au syndrome pseudo-bulbaire, des effets des 

traitements, de la dépression et de la douleur éventuelle (41). Ces tests sont 

difficilement réalisables en pratique quotidienne pour diagnostiquer un syndrome 

frontal chez les patients SLA. �/�¶ALS Cognitive Behavioral Screen (ALS-CBS), 

développé par Wooley et son équipe, inclut un questionnaire de 15 items spécifiques 

du comportement pour les patients SLA. Il est rempli par les soignants, et complété 

par un questionnaire de 8 items traitant �G�X�� �F�R�P�S�R�U�W�H�P�H�Q�W���� �U�H�P�S�O�L�� �S�D�U�� �O�¶aidant 

principal. C�H���W�H�V�W���G�¶�H�Q�Y�L�U�R�Q�������P�L�Q�X�W�H�V���H�V�W���Y�D�O�L�G�p en anglais uniquement (49).  

La Haute Autorité de Santé recommande que ce soit la plainte du patient ou de son 

�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�� �T�X�L�� �G�p�F�O�H�Q�F�K�H�� �O�H�� �S�U�R�F�H�V�V�X�V�� �G�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �F�R�J�Q�L�W�L�Y�H���� �H�W�� �S�U�p�F�R�Q�L�V�H�� �S�O�X�W�{�W��

�O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �%�D�W�W�H�U�L�H�� �5�D�S�L�G�H�� �G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H�� �)�U�R�Q�W�D�O�H���� �V�L�P�S�O�H�� �H�W�� �U�D�S�L�G�H�� �G�¶�H�[�p�F�X�W�L�R�Q 

(50). 

�/�¶�L�Q�W�p�U�r�W���H�Q���S�U�D�W�L�T�X�H���T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H���G�X���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F���G�H���G�p�P�H�Q�F�H���I�U�R�Q�W�R�W�H�P�S�R�U�D�O�H���D�V�V�R�F�L�p�H��

à une SLA peut être discuté. En effet poser ce diagnostic ne permet pas de proposer 

un traite�P�H�Q�W���S�D�U�W�L�F�X�O�L�H�U�����H�W���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���S�U�p�I�q�U�H�Q�W���V�D�Q�V���G�R�X�W�H���Q�H���S�D�V���V�D�Y�R�L�U���T�X�¶�L�O�V���R�Q�W��

une atteinte cognitive. Cependant, savoir que certains changements de 

comportements sont liés à une atteinte cérébrale peut rassurer les familles, et leur 

permettre de mieux ac�F�H�S�W�H�U�� �O�D�� �O�D�E�L�O�L�W�p�� �G�H�� �O�¶�K�X�P�H�X�U���� �O�¶�D�S�D�W�K�L�H���� �O�H�V�� �W�U�R�X�E�O�H�V��

dysexécutifs. Ce diagnostic est important dans la conduite des soins de support 

���O�¶�D�S�S�U�H�Q�W�L�V�V�D�J�H�� �G�H�� �O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�¶�X�Q�H�� �D�L�G�H�� �L�Q�I�R�U�P�D�W�L�T�X�H�� �D�X�� �O�D�Q�J�D�J�H�� �V�H�U�D�� �F�R�P�S�O�L�T�X�p��

pour un patient dément par exemple), �H�W�� �G�D�Q�V�� �O�H�V�� �G�L�V�F�X�V�V�L�R�Q�� �G�¶appareillage par 

gastrostomie, VNI ou trachéostomie (41).  

Il a été démontré que les troubles cognitifs ont un effet plus délétère que les troubles 

moteurs sur la qualité de vie des patients SLA (51). Les aidants de patients SLA avec 
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une démence frontotemporale ont une qualité de vie moindre et leur tâche est plus 

lourde que chez les aidants de patients SLA sans atteinte cognitive. leur risque de 

développer une dépression est plus important (52).  

Sur le plan thérapeutique, une première étude avait suggéré en 2003 une efficacité 

des inhibiteurs sélectifs de la sérotonine sur les troubles du comportement des 

�S�D�W�L�H�Q�W�V�� �D�W�W�H�L�Q�W�V�� �G�¶�X�Q�H�� �G�p�P�H�Q�F�H�� �I�U�R�Q�W�R�W�H�P�S�R�U�D�O�H (53) mais ce résultat a été infirmé 

un an plus tard (54). �&�H���W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W���Q�¶�D���G�R�Q�F���S�D�V���I�D�L�W���O�¶�R�E�M�H�W���G�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�D�Q�V���O�D���6�/�$��  

 

d. Dépression  

 

La dépression �Q�¶�H�V�W���S�D�V���S�O�X�V���I�U�p�T�X�H�Q�W�H���F�K�H�]���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���D�W�W�H�L�Q�W�V���G�H���6�/�$���T�X�H���G�D�Q�V���O�D��

�S�R�S�X�O�D�W�L�R�Q�� �J�p�Q�p�U�D�O�H���� �G�¶�D�S�U�q�V�� �G�L�Y�H�U�V�H�V�� �p�W�X�G�H�V��(55, 56). Le taux de dépression 

modérée est de 9% à 29% et le taux de dépression sévère est de 6% à 8% selon les 

études (57, 58). Une étude montre �T�X�H���O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���G�X���V�\�Q�G�U�R�P�H���G�p�S�U�H�V�V�L�I���Q�¶�H�V�W���S�D�V��

corrélée à la gravité de la maladie mais à la qualité de vie. La dépression pourrait 

aggraver les capacités cognitives (59). Elle est aussi fréquente chez les patients 

atteints de SLA que chez ceux atteints d�¶�D�X�W�U�Hs pathologies neurologiques entraînant 

des troubles moteurs importants. L�H���U�L�O�X�]�R�O�H���Q�H���V�H�P�E�O�H���S�D�V���G�¶�D�Y�R�L�U���G�¶�L�Q�I�O�X�H�Q�F�H���V�X�U���O�D��

dépression (57). 

�/�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���V�\�V�W�p�P�D�W�L�T�X�H���G�H���W�H�V�W�V���G�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���S�V�\�F�K�R�O�R�J�L�T�X�H���H�W���S�V�\�F�K�R�S�D�W�K�R�O�R�J�L�T�X�H��

peut intéresser le domaine de la recherche. Ces tests ne peuvent pas rendre compte 

de manière exhaustive du fonctionnement psychique de chaque sujet car celui-ci ne 

�S�H�X�W���r�W�U�H���U�p�G�X�L�W���j���X�Q���S�U�R�I�L�O���S�D�U�W�L�F�X�O�L�H�U�����L�G�H�Q�W�L�I�L�p���S�D�U���G�¶�p�Y�H�Q�W�X�H�O�V���T�X�H�V�W�L�R�Q�Q�D�L�U�H�V�� 

La Haute Autorité de Santé (HAS) recommande �G�H�� �I�D�L�U�H�� �O�¶�p�F�R�Q�R�P�L�H�� �G�Hs tests 

psychométriques �D�X�� �S�U�R�I�L�W�� �G�¶�X�Q�� �V�X�L�Y�L�� �S�D�U�� �X�Q�� �S�V�\�F�K�R�O�R�J�X�H�� �F�O�L�Q�L�F�L�H�Q���� �¬�� �F�{té de son 

travail de soutien, celui-ci peut évaluer, si nécessaire, les dimensions anxieuses et 

dépressives des patients atteints de SLA au cours du suivi (50).  

 

e. Critères  diagnosti ques  
 

Dans la mesure �R�•�� �L�O�� �Q�¶�H�[�L�V�W�H�� �D�X�F�X�Q�� �W�H�V�W�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H��ni marqueur biologique, le 

diagnostic de SLA repose �P�D�M�R�U�L�W�D�L�U�H�P�H�Q�W���V�X�U���O�H�V���G�R�Q�Q�p�H�V���G�H���O�¶�H�[�D�P�H�Q���F�O�L�Q�L�T�X�H. On 

évoque le diagnostic �O�R�U�V�T�X�¶�L�O�� �H�[�L�V�W�H�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�P�H�Q�W�� �X�Q�H�� �D�W�W�H�L�Q�W�H�� �p�Y�R�O�X�W�L�Y�H�� �G�X 
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motoneurone central (NMc) et du motoneurone périphérique (NMp). Il faut éliminer 

par les explorations paracliniques les autres affections pouvant mimer une atteinte 

�P�R�W�U�L�F�H�� �S�X�U�H���� �,�O�� �H�V�W�� �D�L�Q�V�L�� �G�L�I�I�L�F�L�O�H�� �G�¶�D�I�I�L�U�P�H�U��sans réserve le diagnostic de SLA à un 

stade précoce devant un déficit moteur focal (60). Le Groupe de Recherche sur les 

Maladies du Motoneurone de la Fédération Internationale de Neurologie (WFN) se 

�E�D�V�H���V�X�U���O�D���P�L�V�H���H�Q���p�Y�L�G�H�Q�F�H���G�¶�X�Q�H���D�W�W�H�L�Q�W�H���G�H�V���S�U�H�P�L�H�Us et seconds motoneurones 

�D�L�Q�V�L���T�X�H���G�H���O�D���S�U�R�J�U�H�V�V�L�R�Q���G�H���O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�����H�W���V�X�U���O�¶�p�O�L�P�L�Q�D�W�L�R�Q���G�¶�X�Q�H���D�X�W�U�H���p�W�L�R�O�R�J�L�H�����S�R�X�U��

porter le diagnostic de SLA (6). La WFN a développé en 1994 les critères 

diagnostique�V�� �G�¶�(�O�� �(�V�F�R�U�L�D�O�� �D�I�L�Q�� �G�¶�D�L�G�H�U�� �D�X�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F�� �H�W�� �G�H�� �F�O�D�V�V�H�U�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �H�Q��

�Y�X�H�� �G�¶�H�V�V�D�L�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V (61). C�H�V�� �F�U�L�W�q�U�H�V�� �R�Q�W�� �p�W�p�� �U�p�Y�L�V�p�V�� �H�Q�� ���������� ���F�U�L�W�q�U�H�� �G�¶�$�L�U�O�L�H��

House) (62) puis en 2008 (critères �G�¶Awaji) (60)���� �/�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�H ces trois 

�F�O�D�V�V�L�I�L�F�D�W�L�R�Q�V�� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �p�W�p�� �G�p�Y�H�O�R�S�S�p dans un but de diagnostic en pratique 

quotidienne �P�D�L�V�� �H�Q�� �Y�X�H�� �G�¶�K�R�P�R�J�p�Q�p�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�V�� �G�D�Q�V�� �G�H�V�� �H�V�V�D�L�V��

thérapeutiques. 

 

Les c�U�L�W�q�U�H�V�� �G�¶�(�O�� �(�V�F�R�U�L�D�O (1994) sont cliniques et répertorient quatre territoires 

moteurs (bulbaire, cervicale, thoracique, lombaire) dans lesquels on recherche un 

déficit moteur (tableau 1). 

 

Tableau 1 : Critères diagnostiques �G�¶�(�O���(�V�F�R�U�L�D�O 

Diagnostic  critères  

SLA certaine  Atteinte du NMc et du NMp dans au moins 3 régions 

anatomiques 

SLA probable  Atteinte du NMc et du NMp dans au moins 2 régions 

anatomiques 

SLA possible  Atteinte du NMc et du NMp dans 1 seule région anatomique ou 

Atteinte du NMc dans 2 régions 

SLA suspecte  Atteinte du NMp dans deux territoires uniquement 

SLA = sclérose latérale amyotrophique ; NMc = motoneurone central ; NMp = motoneurone 

périphérique 

 

C�H�V���F�U�L�W�q�U�H�V���P�D�Q�T�X�D�L�H�Q�W���G�H���V�H�Q�V�L�E�L�O�L�W�p���H�W���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���Q�¶�p�W�D�L�H�Q�W���L�Q�F�O�X�V��dans les études 

que tardivement. La WFN a revu ces critères en 2000 : ce sont les critères �G�¶�(�O��
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Escorial R�H�Y�L�V�L�W�p�V�� �R�X�� �G�¶�$�L�U�O�L�H�� �+�R�X�V�H (tableau 2) qui font intervenir 

�O�¶�plectroneuromyographie (ENMG) (62) :  

 

Tableau 2 �����&�U�L�W�q�U�H�V���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H�V���G�¶�(�O���(�V�F�R�U�L�D�O���U�H�Y�L�V�L�W�p�V�����$�L�U�O�L�H���+�R�X�V�H�� : 

Diagnostic  critères  

SLA cliniquement  certaine  Atteinte du NMc et du NMp dans 3 régions 

anatomiques médullaires ou dans le territoire 

bulbaire et deux territoires médullaires 

SLA cliniquement probable  Atteinte du NMp dans 2 régions anatomiques avec 

atteinte du NMc dans ces 2 territoires 

SLA cliniquement probable 

étayée par les examens 

complémentaires  

Atteinte du NMc et du NMp dans 1 territoire ou 

atteinte du NMc dans 1 territoire et atteinte ENMG 

du NMp dans 2 territoires �D�Y�H�F���D�E�V�H�Q�F�H�� �G�¶�p�O�p�P�H�Q�W�V��

paracliniques pour des diagnostics différentiels 

SLA cliniquement possible  Atteinte du NMc et du NMp dans 1 seule et même 

région anatomique ou atteinte ENMG du NMc dans 

2 régions �D�Y�H�F�� �D�E�V�H�Q�F�H�� �G�¶�p�O�p�P�H�Q�W�V�� �S�D�U�D�F�O�L�Q�L�T�X�H�V��

pour des diagnostics différentiels 

SLA = sclérose latérale amyotrophique ; NMc = motoneurone central ; NMp = motoneurone 

périphérique ; ENMG = électroneuromyographique 

 

�/�¶électroneuromyographie étaie une atteinte du NMp dans une région anatomique en 

présence de signes de dénervation active et de signes de dénervation chronique 

�G�D�Q�V���G�H�X�[���P�X�V�F�O�H�V���V�S�L�Q�D�X�[���G�¶�L�Q�Q�H�U�Y�D�W�L�R�Q���U�D�G�L�F�X�O�D�L�U�H���H�W���W�U�R�Q�F�X�O�D�L�U�H���G�L�I�I�p�U�H�Q�W�H���R�X���G�D�Q�V��

un muscle bulbaire ou thoracique, sur la �E�D�V�H�� �G�¶�H�Qregistrement de potentiels de 

fibrillation. 

 

Les c�U�L�W�q�U�H�V�� �G�¶�$�Z�D�M�L�� ������������ (63) considèrent que la présence de potentiels de 

fasciculations associée à des signes de réinnervation chronique suffit au diagnostic 

�p�O�H�F�W�U�R�Q�H�X�U�R�P�\�R�J�U�D�S�K�L�T�X�H�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X�� �1�0�S���� �O�¶�H�Q�U�H�J�L�V�W�U�H�P�H�Q�W�� �G�H�� �S�R�W�H�Q�W�L�H�O�V�� �G�H��

�I�L�E�U�L�O�O�D�W�L�R�Q�V���H�W���G�H���S�R�W�H�Q�W�L�H�O�V���O�H�Q�W�V���G�H���G�p�Q�H�U�Y�D�W�L�R�Q���Q�¶�p�W�D�Q�W���S�O�X�V���L�Q�G�L�V�S�H�Q�V�D�E�O�H�V (tableau 

3). 
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Tableau 3 �����&�U�L�W�q�U�H�V���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H�V���G�¶�$�Z�D�M�L 

Diagnostic  Critères  

SLA 

certaine  

�6�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V�� �R�X�� �(�1�0�*�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X�� �1�0�S�� �H�W�� �G�H�� �V�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V��

�G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���G�X���1�0�F���G�D�Q�V���� territoires 

SLA 

probable  

�6�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V�� �R�X�� �(�1�0�*�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X�� �1�0�S�� �H�W�� �G�H�� �V�L�J�Q�H�V��cliniques 

�G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���G�X���1�0�F���G�D�Q�V���� �W�H�U�U�L�W�R�L�U�H�V���D�Y�H�F���S�U�p�V�H�Q�F�H���G�H���V�L�J�Q�H�V���G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H��

du NMc au-�G�H�V�V�X�V���G�H���O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���G�X���1�0�S 

SLA 

possible  

�6�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V�� �R�X�� �(�1�0�*�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X�� �1�0�S�� �H�W�� �G�H�� �V�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V��

�G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X�� �1�0�F�� �G�D�Q�V�� �� territoires Ou Signes cliniques �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X��

NMc dans 2 �W�H�U�U�L�W�R�L�U�H�V�� �2�X�� �6�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V�� �R�X�� �(�1�0�*�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X��

NMp au-�G�H�V�V�X�V���G�H���O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���G�X���1�0�F 

SLA = sclérose latérale amyotrophique ; NMc = motoneurone central ; NMp = motoneurone 

périphérique ; ENMG = électroneuromyographique 

 

f. Évolution  

 

La sclérose latérale amyotrophique est toujours létale. La médiane de survie (sans 

assistance respiratoire) varie selon les études de 23 à 36 mois par rapport au début 

des symptômes et de 12 à 23 mois par rapport au diagnostic avec une variabilité 

importante. La survie à 5 ans est de 30%, et 10% à 10 ans. Des facteurs 

pronostiques tels la forme clinique �H�W���O�¶�k�J�H���G�H���G�p�E�X�W�����O�¶�p�W�D�W���I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O���H�W���Q�X�W�U�L�W�L�R�Q�Q�H�O�� 

�O�H���G�H�J�U�p���G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H��au moment du diagnostic et le délai diagnostique ont 

été identifiés. Ils �Q�H���S�H�U�P�H�W�W�H�Q�W���S�D�V�����j���H�X�[���V�H�X�O�V�����G�¶�H�[�S�O�L�T�X�H�U���O�D���Y�D�U�L�D�E�L�O�L�W�p���G�X���S�U�R�Q�R�V�W�L�F 

(9, 32, 64�±67).  

Le délai de diagnostic est très variable, de 9 à 18 mois en moyenne selon les études 

(68, 69). 

Une étude portant sur 103 patients avec SLA familiale observés à la Mayo Clinic 

montre qu'il n'existe pas de différence significative entre les formes sporadiques et 

familiales quant à l'évolution clinique. Il n'y a que des différences mineures quant à 

l'âge de début, le ratio Hommes/Femmes, la durée de survie et l'atteinte initiale aux 

membres inférieurs (70). 
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La cause la plus fréquente de décès est �G�¶�R�U�L�J�L�Q�H���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H�����������j������ %) en rapport 

avec une insuffisance respiratoire terminale (9 à 58 %), une broncho-pneumopathie 

(14 à 41% %), une asphyxie par corps étranger (3 à 11 %) une embolie pulmonaire 

(2 %). �/�D���F�D�X�V�H���G�X���G�p�F�q�V���H�V�W���G�¶�R�U�L�J�L�Q�H���F�D�U�G�L�D�T�X�H dans 3,4 à 10 %, par suicide dans 

1,3 % et sans étiologie connue dans 0,7  à 13% des cas (67, 71, 72). 

 

3. Traitement s 

 

a. Traitem ent  étiologique  

 

Les découvertes des mécanismes pathologiques de la �6�/�$�� �G�p�E�R�X�F�K�H�Q�W�� �V�X�U�� �O�¶�H�V�V�D�L��

de différentes thérapeutiques : 

- des traitements visant le dysfonctionnement mitochondrial comme la créatine, 

la minocycline ou la ciclosporine A ont été essayés sans succès (34) 

- les inhibiteurs du glutamate sont une voie prometteuse, avec le riluzole, mais 

aussi la ceftriaxone (73). La gabapentine, la lamotrigine et le topiramate, 

inhibiteurs de la synthèse et de la libération du glutamate���� �Q�¶�R�Q�W eux pas 

�P�R�Q�W�U�p���G�¶�H�I�I�L�F�D�F�L�W�p���G�D�Q�V���O�D���6�/�$��(34). 

�6�X�U�� �O�H�� �S�O�D�Q�� �G�X�� �W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W�� �p�W�L�R�O�R�J�L�T�X�H���� �V�H�X�O���O�H�� �U�L�O�X�]�R�O�H�� �D�� �I�D�L�W�� �S�U�H�X�Y�H�� �G�¶�H�I�I�L�F�D�F�L�W�p sur la 

survie, suite à un essai sur  155 patients entre 1990 et 1992. Il s�¶�D�J�L�W���G�¶�X�Q�H���P�R�O�p�F�X�O�H��

qui bloque la libération du glutamate. �,�O�� �Q�¶�D�S�S�R�U�W�H�� �S�D�V�� �G�¶�D�P�p�O�L�R�U�D�W�L�R�Q�� �Flinique aux 

patients, puisque la perte neuronale est irréversible, �P�D�L�V���U�D�O�H�Q�W�L�W���O�¶�p�Y�R�O�Xtion (6).  Ses 

effets secondaires principaux sont une asthénie, une élévation des transaminases, 

une neutropénie, et une spasticité (74)�����/�¶�$utorisation de Mise sur le Marché (AMM) 

recommande de contrôler les transaminases hépatiques tous les mois pendant les 3 

premiers mois, puis tous les 3 mois la première année de traitement. Une étude 

multicentrique menée sur 516 patients en 2002 (75) et deux méta-analyses 

Cochrane de 2007 et 2012 confirment �O�¶intérêt de ce traitement, avec une innocuité et 

une amélioration modérée de la survie de deux à trois mois (76). 

Ce traitement est utilisé depuis 1996, son autorisation de mise sur le marché en 

France date de juin 1996. 
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Ainsi le traitement étiologique est le riluzole (RILUTEK©) à la posologie de 50 mg 

deux fois par jour selon les recommandations de �O�¶HAS et �G�H���O�¶European Federation 

of Neurological Societies (recommandation de grade A) (50, 77). 

�'�X���I�D�L�W���G�H���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W���p�W�L�R�O�R�J�L�T�X�H���U�p�H�O�O�H�P�H�Q�W���H�I�I�L�F�D�F�H�����O�D���S�U�L�V�H���H�Q���F�K�D�U�J�H��

est surtout symptomatique, médicamenteuse et non-médicamenteuse, impliquant 

des équipes pluridisciplinaires de médecins, kinésithérapeutes, infirmiers, 

orthophonistes et aides-soignants, de préférence au sein de Centres de Référence 

SLA (50). 

 

b. Traitements  symptomatiques médicamenteux   

 

La Haute Autorité de Santé encadre le traitement de la sclérose latérale en France, 

en publiant un guide de recommandations  (50) : 
- l�D���G�R�X�O�H�X�U���E�p�Q�p�I�L�F�L�H���G�¶�X�Q���W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W���Q�R�Q���V�S�p�F�L�I�L�T�X�H�����j���O�¶�H�[�F�H�S�W�L�R�Q���G�H�V���F�U�D�P�S�H�V����

qui sont traitées par quinine ou baclofène. 

- la spasticité est généralement traitée par baclofène per os voire par voie 

intratéchale.  

- la perte du contrôle émotionnel (rire et pleurer spasmodiques) �V�¶�L�Q�W�q�J�U�H�� �G�D�Q�V��

le cadre du syndrome pseudo-bulbaire et touche environ 50 % des patients. 

Elle doit être différenciée des états dépressifs. Elle retentit non seulement sur 

le patient mais également sur les proches. Son traitement est donc important 

�j�� �F�R�Q�V�L�G�p�U�H�U�� �D�I�L�Q�� �G�¶�D�P�p�O�L�R�Uer la qualité de vie du patient et �G�H�� �O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H����

�Q�R�W�D�P�P�H�Q�W�� �S�D�U�� �O�¶�D�P�p�O�L�R�U�D�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �U�H�O�D�W�L�R�Q�V�� �L�Q�W�H�U�L�Q�G�L�Y�L�G�X�H�O�O�H�V���� �/�H�V 

antidépresseurs tricycliques et les inhibiteurs de la recapture de la sérotonine 

sont les traitements les plus utilisés. Une étude randomisée en double aveugle 

utilisant le dextrométorphane associé au sulfate de quinidine montre une 

amélioration significative jugée sur une échelle de labilité émotionnelle (CNS-

LS) et des échelles de qualité de vie (QOL, QOR), et sur les symptômes (78). 

Il faut noter la fréquence élevée (89 %) des effets secondaires (nausées, 

somnolences) de ce traitement. Ce résultat doit être confirmé par des travaux 

�F�R�P�S�O�p�P�H�Q�W�D�L�U�H�V�����&�H�V���P�p�G�L�F�D�P�H�Q�W�V���Q�¶�R�Q�W���S�D�V���G�¶�$�0�0���G�D�Q�V���F�H�W�W�H���L�Q�G�L�F�D�W�L�R�Q�� 

- en cas de stase salivaire les antidépresseurs tricycliques sont proposés en 

première intention. La scopolamine est proposée par voie transdermique ou 
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sous-cutanée. Ces traitements sont associés aux soins locaux. Des 

�W�H�F�K�Q�L�T�X�H�V���S�O�X�V���U�p�F�H�Q�W�H�V���I�R�Q�W���D�S�S�H�O���j���O�¶�Lnjection de toxine botulique de type A 

�G�D�Q�V���O�H�V���J�O�D�Q�G�H�V���V�D�O�L�Y�D�L�U�H�V���V�R�X�V���U�H�S�p�U�D�J�H���p�F�K�R�J�U�D�S�K�L�T�X�H���R�X���j���O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�H��

la radiothérapie parotidienne. 

- l�¶�D�Q�[�L�p�W�p�� �H�W�� �O�D�� �G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �V�R�Q�W�� �I�U�p�T�X�H�P�P�H�Q�W�� �D�V�V�R�F�L�p�H�V�� �H�W�� �S�H�X�Y�H�Q�W�� �V�H��

rencontrer à tous les stades de la malad�L�H���� �(�O�O�H�V�� �I�R�Q�W���O�¶�R�E�M�H�W�� �D�Y�D�Q�W�� �W�R�X�W�� �G�¶�X�Q�H��

�S�U�R�S�R�V�L�W�L�R�Q�� �G�H�� �S�U�L�V�H�� �H�Q�� �F�K�D�U�J�H�� �S�V�\�F�K�R�W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H���� �'�X�� �I�D�L�W�� �G�H�� �O�¶�D�F�W�L�R�Q�� �G�H�V��

antidépresseurs tricycliques sur la labilité émotionnelle et les troubles 

�V�D�O�L�Y�D�L�U�H�V�����O�¶�+�$�6 recommande leur utilisation en première intention en cas de 

�G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q���� �(�Q�� �F�D�V�� �G�¶�D�Q�[�L�p�W�p�� �D�V�V�R�F�L�p�H���� �L�O�� �H�V�W�� �S�U�p�I�p�U�D�E�O�H�� �G�¶�D�Y�R�L�U�� �U�H�F�R�X�U�V�� �D�X�[��

�L�Q�K�L�E�L�W�H�X�U�V�� �G�H�� �O�D�� �U�H�F�D�S�W�X�U�H�� �G�H�� �O�D�� �V�p�U�R�W�R�Q�L�Q�H�� �R�X�� �j�� �O�¶�D�V�V�R�F�L�D�W�L�R�Q�� �D�X�[��

benzodiazépines en tenant compte de leur effet dépresseur respiratoire. 

 

c. Traitements  symptomatiques  non médicamenteux  

 

�/�H�V�� �W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W�V�� �� �V�\�P�S�W�R�P�D�W�L�T�X�H�V�� �I�R�Q�W�� �O�¶�R�E�M�H�W�� �H�Q�� �)�U�D�Q�F�H�� �G�H�� �U�H�F�R�P�P�D�Q�G�D�W�L�R�Q�V��

nationales (50) : 

 

- la kinésithérapie doit être fractionnée en séquences courtes en respectant la 

fatigabilité du patient, sans travailler le renforcement musculaire des territoires 

déficitaires. Sur le plan respiratoire, la kinésithérapie consiste à réaliser un 

�G�U�D�L�Q�D�J�H���E�U�R�Q�F�K�L�T�X�H���H�Q���F�D�V���G�¶�L�Q�V�X�I�I�L�V�D�Q�F�H���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H��  

- l�D�� �N�L�Q�p�V�L�W�K�p�U�D�S�L�H�� �H�W�� �O�¶�H�U�J�R�W�K�p�U�D�S�L�H�� �S�D�U�W�L�F�L�S�H�Q�W à la compensation du handicap 

�S�D�U�� �O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q �G�¶orthèse de fonction, et au confort par la prévention des 

déformations grâce aux orthèses statiques. 

- l�H�V�� �W�U�R�X�E�O�H�V���G�H���O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q�� �V�R�Q�W�� �G�¶�R�U�L�J�L�Q�H���P�X�O�W�L�S�O�H���� �D�Y�H�F���H�Q�� �S�U�H�P�L�H�U�� �O�L�H�X�� �O�Hs 

troubles de la déglutition et �I�R�Q�W�� �O�¶�R�E�M�H�W�� �G�¶�X�Q�H�� �S�U�L�V�H�� �H�Q�� �F�K�D�U�J�H�� �R�U�W�K�R�S�K�R�Q�L�T�X�H 

(gestion du bol alimentaire durant le temps buccal, apprentissage des 

techniques facilitatrices et des postures à adopter pour favoriser le passage 

du bol alimentaire) et diététique avec adaptation des textures des aliments. Il 

�I�D�X�W���Q�R�W�H�U���T�X�H���O�¶�R�U�W�K�R�S�K�R�Q�L�H���M�R�Xe son rôle y compris après la mise en place de 

�O�D���Q�X�W�U�L�W�L�R�Q���H�Q�W�p�U�D�O�H�����T�X�H���F�H���V�R�L�W���S�R�X�U���O�D���J�H�V�W�L�R�Q���G�H���O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q-plaisir comme 

pour la gestion de la déglutition salivaire. �3�D�U�� �D�L�O�O�H�X�U�V���� �O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q�� �S�R�V�H��
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�G�¶�D�X�W�U�H�V���S�U�R�E�O�q�P�H�V���D�X���S�D�W�L�H�Q�W�����j���V�D�Y�R�L�U���O�¶�D�F�K�D�W des aliments, la préparation du 

repas et la prise du repas, qui peuvent nécessiter une aide humaine, soit par 

�O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�� �V�R�L�W�� �S�D�U���X�Q�� �D�X�[�L�O�L�D�L�U�H�� �G�H�� �Y�L�H���� �(�Q�I�L�Q���� �O�¶�L�Q�V�X�I�I�L�V�D�Q�F�H�� �G�H�� �O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q��

spontanée peut être compensée par des compléments alimentaires. 

- l�D���S�H�U�W�H���G�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H���V�X�U�Y�L�H�Q�W���U�D�S�L�G�H�P�H�Q�W���D�X�� �F�R�X�U�V���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H���� �H�W���G�R�L�W���r�W�U�H��

�F�R�P�E�D�W�W�X�H�� �S�D�U�� �O�¶�D�P�p�Q�D�J�H�P�H�Q�W�� �G�X�� �O�L�H�X�� �G�H�� �Y�L�H avec des aides techniques au 

déplacement (canne, fauteuil, déambulateur, monte-escalier, rampe 

�G�¶�D�F�F�q�V�«�����H�W���D�X�[���V�R�L�Q�V���G�¶�K�\�J�L�q�Q�H��(douche, fauteuil garde-�U�R�E�H�«��. 

- les soins quotidiens sont délivrés par des infirmiers, aides-soignants, à 

domicile si le patient le souhaite (Services de Soins Infirmiers A Domicile, 

�+�R�V�S�L�W�D�O�L�V�D�W�L�R�Q���$���'�R�P�L�F�L�O�H���«). 

-  la perte totale de la communication orale et écrite est très anxiogène. 

�/�¶�D�E�R�O�L�W�L�R�Q�� �G�H�� �W�R�X�W�H�� �F�R�P�P�X�Q�L�F�D�W�L�R�Q�� �H�P�S�r�F�K�H�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �G�H�� �Y�H�U�E�D�O�L�V�H�U�� �G�H��

�V�L�P�S�O�H�V�� �E�H�V�R�L�Q�V�� �T�X�R�W�L�G�L�H�Q�V���� �G�¶�H�[�W�p�U�L�R�U�L�V�H�U�� �V�R�Q�� �D�Q�J�R�L�V�V�H�� �S�D�U�� �U�D�S�S�R�U�W�� �j�� �O�D��

maladie et à la mort, et le prive de son pouvoir de décision.  

- les objectifs de l�D���U�p�p�G�X�F�D�W�L�R�Q���R�U�W�K�R�S�K�R�Q�L�T�X�H���Y�L�V�H�Q�W���G�¶�X�Q�H���S�D�U�W���j���P�D�L�Q�W�H�Q�L�U���X�Q�H��

communication verbale compréhensible, en axant les exercices sur la 

coordination pneumophonique et le souffle, les mouvements linguaux et 

�O�D�E�L�D�X�[���� �O�H�V�� �H�[�H�U�F�L�F�H�V�� �D�U�W�L�F�X�O�D�W�R�L�U�H�V���� �'�¶�D�X�W�U�H�� �S�D�U�W���� �H�O�Oe contribue à la mise en 

place des différentes techniques de communication alternative permettant de 

conserver une possibilité de communication avec leur environnement chez 

des patients dont les capacités motrices et verbales sont totalement 

déficientes : mimiques, écrit, SMS, tableaux de communication, synthèses 

vocales avec ou sans contacteur, logiciels de clavier virtuel et de synthèse 

vocale, etc.  

- le suivi psychologique du patient atteint de SLA revient au psychologue 

clinicien, dont la formation (différente de celle des neuropsychologues) 

�S�U�p�S�D�U�H���j���F�H���W�\�S�H���G�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�P�H�Q�W�� 
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d. Place  de la suppléance des fonctions vitales  

 

- Les problèmes posés :  

 

Sur le plan nutritif, l�D�� �E�D�O�D�Q�F�H�� �p�Q�H�U�J�p�W�L�T�X�H�� �S�H�X�W�� �V�H�� �G�p�V�p�T�X�L�O�L�E�U�H�U�� �H�Q�� �U�D�L�V�R�Q�� �G�¶�X�Q�H��

augmentation des besoins énergétiques (augmentation de la dépense énergétique 

de repos), non compensés par la prise alimentaire. Ce déficit est évolutif dans le 

�W�H�P�S�V�� �H�Q�� �U�D�L�V�R�Q�� �G�H�� �O�¶�D�S�S�D�U�L�W�L�R�Q���� �S�X�L�V�� �G�H�� �O�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �W�U�R�X�E�O�H�V�� �G�H�� �O�D�� �G�p�J�O�X�W�L�W�L�R�Q��

�T�X�L�� �M�R�X�H�Q�W�� �X�Q�� �U�{�O�H�� �P�D�M�H�X�U�� �G�D�Q�V�� �O�¶�Lnstallation de la dénutrition. Celle-ci est 

négativement corrélée à la survie et semble altérer le confort du patient. Dès 

�O�¶�D�S�S�D�U�L�W�L�R�Q���G�H���W�U�R�X�E�O�H�V���G�H���O�D���G�p�J�O�X�W�L�W�L�R�Q�����L�O���H�V�W���V�R�X�K�D�L�W�D�E�O�H���T�X�H���O�H���S�D�W�L�H�Q�W���V�R�L�W���L�Q�I�R�U�P�p��

des éventuelles conséquences de la dénutrition et des stratégies thérapeutiques 

envisageables. �&�H�S�H�Q�G�D�Q�W�� �O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q�� �S�R�V�V�q�G�H�� �G�H�V�� �G�L�P�H�Q�V�L�R�Q�V�� �V�\�P�E�R�O�L�T�X�H�V��

variables, pour le patient, son entourage et les soignants. 

�6�X�U���O�H���S�O�D�Q���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H�����O�¶�D�O�W�p�U�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���I�R�Q�F�W�L�R�Q���Y�H�Q�W�L�O�D�W�R�L�U�H���H�V�W���G�H���W�\�S�H��restrictif. Elle 

�H�V�W�� �O�D�� �F�R�Q�V�p�T�X�H�Q�F�H�� �G�H�� �O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�H�� �O�D�� �P�X�V�F�X�O�D�W�X�U�H�� �U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H���� �&�¶�H�V�W�� �X�Q�� �F�U�L�W�q�U�H��

prédictif important de dégradation du confort de vie et de survie du patient. La 

�S�H�U�V�S�H�F�W�L�Y�H���G�X���U�L�V�T�X�H���G�H���O�¶�L�Q�V�X�I�I�L�V�D�Q�F�H���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H���Y�D���G�H���I�D�o�R�Q���S�H�U�P�D�Q�H�Q�W�H���P�D�U�Tuer 

le vécu de la maladie par le patient, son entourage et les soignants. Il est nécessaire 

�G�¶�D�Q�W�L�F�L�S�H�U���O�D�� �G�p�O�L�E�p�U�D�W�L�R�Q�� �H�W�� �O�H�V�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�V�� �U�H�O�D�W�L�Y�H�V�� �D�X�[�� �P�H�V�X�U�H�V�� �S�U�p�Y�H�Q�W�L�Y�H�V�� �H�W�� �D�X�[��

éventuelles techniques de suppléance de cette fonction vitale (50). 

�/�D�� �S�U�p�V�H�Q�F�H�� �G�¶�D�O�W�p�U�D�W�L�R�Q�V cognitives ou comportementales liées à une atteinte 

frontale doit être recherchée et �S�U�L�V�H�� �H�Q�� �F�R�P�S�W�H�� �G�D�Q�V�� �O�H�V�� �F�K�R�L�[�� �G�¶�D�S�S�D�U�H�L�O�O�D�J�H����les 

complications et la compliance  étant plus problématiques que chez les patients sans 

troubles cognitifs (79). 

 

- Recommandations  fran çaises   concernant  la nutrition  

 

�/�¶�D�S�S�U�R�F�K�H��thérapeutique du déficit alimentaire comporte �O�¶�D�Q�D�O�\�V�H���H�W���O�D���W�H�Q�W�D�W�L�Y�H���G�H��

�F�R�U�U�H�F�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �W�U�R�X�E�O�H�V�� �G�H���O�D�� �G�p�J�O�X�W�L�W�L�R�Q���� �O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �F�R�P�S�O�p�P�H�Q�W�V�� �R�U�D�X�[�� �S�X�L�V�� �O�D��

�Q�X�W�U�L�W�L�R�Q���H�Q�W�p�U�D�O�H�����/�D���Q�X�W�U�L�W�L�R�Q���S�D�U�H�Q�W�p�U�D�O�H�����T�X�¶�H�O�O�H���V�R�L�W���S�D�U���Y�R�L�H���Y�H�L�Q�H�X�V�H���S�p�U�L�S�K�p�U�L�T�X�H��

ou c�H�Q�W�U�D�O�H���� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �G�¶�L�Q�G�L�F�D�W�L�R�Q�� �V�S�p�F�L�I�L�T�X�H�� �G�D�Q�V�� �O�D�� �6�/�$���� �/�D�� �Q�X�W�U�L�W�L�R�Q�� �H�Q�W�p�U�D�O�H�� �S�H�X�W��

être administrée par sonde nasogastrique ou par gastrostomie, cette dernière voie 
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étant plus adaptée à une nutrition prolongée. La sonde nasogastrique est 

généralement moins bien tolérée sur le plan physique et psychique et assure une 

moindre efficacité nutritionnelle que la gastrostomie. Elle peut cependant constituer 

�X�Q�H���V�R�O�X�W�L�R�Q���G�¶�D�W�W�H�Q�W�H�����/�D���J�D�V�W�U�R�V�W�R�P�L�H�����O�R�U�V�T�X�¶�H�O�O�H���H�V�W���D�F�F�H�S�W�p�H���S�D�U���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V�����H�V�W��

généralement bien tolé�U�p�H���� �'�H�� �S�O�X�V�� �O�D�� �V�R�Q�G�H�� �G�H�� �J�D�V�W�U�R�V�W�R�P�L�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �Y�L�V�L�E�O�H�� �S�D�U��

�O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�� �(�O�O�H�� �H�V�W�� �S�R�V�p�H�� �D�X�� �F�R�X�U�V�� �G�¶�X�Q�H�� �F�R�X�U�W�H�� �D�Q�H�V�W�K�p�V�L�H���� �V�R�L�W�� �V�R�X�V�� �F�R�Q�W�U�{�O�H��

radioscopique (Gastrostomie Per Radiographie �± GPR) soit sous contrôle 

endoscopique (Gastrostomie Per Endoscopie �± GPE). 

�,�O�� �Q�¶�\�� �D�� �S�D�V�� �G�H�� �F�U�L�W�q�U�H�V�� �R�E�M�H�F�W�L�I�V�� �S�R�X�U�� �G�p�F�L�G�H�U�� �G�X�� �P�H�L�O�O�H�X�U�� �P�R�P�H�Q�W�� �S�R�X�U�� �S�U�R�S�R�V�H�U�� �O�D��

mise en place de la gastrostomie. Cependant, comme la dénutrition avérée est un 

facteur de mauvais pronostic, il faut anticiper la délibération sur la nutrition entérale. 

�'�H�V�� �p�O�p�P�H�Q�W�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V�� �V�R�Q�W�� �j�� �S�U�H�Q�G�U�H�� �H�Q�� �F�R�Q�V�L�G�p�U�D�W�L�R�Q�� ���� �L�Q�V�X�I�I�L�V�D�Q�F�H�� �G�¶�D�S�S�R�U�W�V����

�G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�V�� �G�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q���� �D�O�O�R�Q�J�H�P�H�Q�W�� �G�H�� �O�D�� �G�X�U�p�H�� �G�H�V�� �U�H�S�D�V���� �I�D�X�V�V�H�V�� �U�R�X�W�H�V��

�U�p�S�p�W�p�H�V���H�W���S�H�U�W�H���G�H���S�R�L�G�V�����J�U�D�G�H���&�������'�¶�D�X�W�U�H�V���p�O�p�P�H�Q�W�V���S�O�X�V���V�X�E�M�H�F�W�L�I�V���L�Q�W�H�U�Y�L�H�Q�Q�H�Q�W��

tels q�X�H�� �O�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �O�R�U�V�� �G�H�V�� �U�H�S�D�V�� �H�W�� �V�R�Q�� �Y�p�F�X�� �V�\�P�E�R�O�L�T�X�H�� �G�H��

�O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q���� �'�H�� �P�r�P�H���� �O�D�� �S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q�� �S�D�U�� �O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�� ���I�D�P�L�O�L�D�O�� �H�W�� �V�R�L�J�Q�D�Q�W���� �G�H��

�O�¶�D�O�L�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q���G�R�L�W���r�W�U�H���S�U�L�V�H���H�Q���F�R�P�S�W�H�� 

�/�H�V�� �E�p�Q�p�I�L�F�H�V�� �D�W�W�H�Q�G�X�V�� �G�¶�X�Q�H�� �S�U�L�V�H�� �H�Q�� �F�K�D�U�J�H�� �Q�X�W�U�L�W�L�R�Q�Q�H�O�O�H�� �S�U�p�F�R�F�H sont une 

amélioration de la qualité de vie pour la majorité des patients avec allègement de 

�O�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H���O�L�p�H���D�X�[���U�H�S�D�V�����O�L�P�L�W�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���S�H�U�W�H���G�H���S�R�L�G�V�����Y�R�L�U�H���D�P�p�O�L�R�U�D�W�L�R�Q���G�H���O�¶indice 

de masse corporelle. En revanche, un effet sur la survie des patients, quoique 

�S�U�H�V�V�H�Q�W�L�����Q�¶�H�V�W���S�D�V���I�R�U�P�H�O�O�H�P�H�Q�W���G�p�P�R�Q�W�U�p�� 

�/�D���P�L�V�H���H�Q���U�R�X�W�H���G�¶�X�Q�H���Q�X�W�U�L�W�L�R�Q���H�Q�W�p�U�D�O�H���j���X�Q���V�W�D�G�H���S�U�p�W�H�U�P�L�Q�D�O���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H���Q�¶�H�V�W��

�S�D�V�� �V�R�X�K�D�L�W�D�E�O�H���� �F�D�U�� �H�O�O�H�� �H�V�W�� �V�D�Q�V�� �E�p�Q�p�I�L�F�H�� �S�R�X�U�� �O�H�� �P�D�O�D�G�H�� �H�W�� �J�U�H�Y�p�H�� �G�¶�X�Q�� �U�L�V�T�X�H��

élevé de complications (grade C) (50). 

Dans toutes ces �G�p�F�L�V�L�R�Q�V���� �L�O�� �H�V�W�� �G�H�� �O�D�� �U�H�V�S�R�Q�V�D�E�L�O�L�W�p�� �P�p�G�L�F�D�O�H�� �G�¶�L�Q�I�R�U�P�H�U�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W��

de son statut nutritionnel et des possibilités thérapeutiques envisageables. Mais les 

éléments médicaux ne sont pas les seuls à devoir être pris en compte. Le processus 

de délibération et de décision est à construire dans le temps en respectant la 

singularité du patient et son cheminement propre. 
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- Recommandations  françaises concernant  la fonction respiratoire  : 

 

La ventilation mécanique, notamment non invasive, a montré une efficacité dans la 

�6�/�$���V�X�U���O�¶�D�P�p�O�L�R�U�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���V�X�U�Y�L�H���� �G�X���V�R�P�P�H�L�O���H�W���G�X���F�R�Q�I�R�U�W���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���P�D�O�J�U�p���O�D��

�S�U�R�J�U�H�V�V�L�R�Q�� �G�X�� �K�D�Q�G�L�F�D�S�� �S�K�\�V�L�T�X�H�� �T�X�L�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �P�R�G�L�I�L�p�� �S�D�U�� �O�D�� �Y�H�Q�W�L�O�D�W�L�R�Q���� �/�D��

�Y�H�Q�W�L�O�D�W�L�R�Q�� �P�p�F�D�Q�L�T�X�H�� �S�H�X�W�� �V�H�� �I�D�L�U�H�� �S�D�U�� �O�D�� �P�L�V�H�� �H�Q�� �S�O�D�F�H�� �G�¶�X�Q�H�� �W�U�D�F�K�p�R�W�R�P�L�H�� �R�X�� �G�H��

façon non invasive (ventilation non invasive, VNI) au masque nasal ou bucco-nasal. Il 

�Q�¶�\���D���S�D�V���G�H���G�p�P�R�Q�V�W�U�D�W�L�R�Q���G�H���V�X�S�p�U�L�R�U�L�W�p���G�¶�X�Q���P�R�G�H���G�H���Y�H�Q�W�L�O�D�W�L�R�Q���S�D�U���U�D�S�S�R�U�W���j���X�Q��

�D�X�W�U�H���R�X���G�¶�X�Q���Y�H�Q�W�L�O�D�W�H�X�U���S�D�U���U�D�S�S�R�U�W���j���X�Q���D�X�W�U�H (50). 

�/�D���9�1�,���Q�H���S�R�U�W�H���S�D�V���D�W�W�H�L�Q�W�H���j���O�¶�L�Q�W�p�J�U�L�W�p���F�R�U�S�R�Uelle, permet une assistance précoce et 

intermittente, peut être utilisée de façon permanente et prolongée. La perception du 

�Y�L�V�D�J�H�� �H�V�W�� �P�R�G�L�I�L�p�H���� �/�D�� �9�1�,�� �G�R�Q�Q�H�� �O�H�� �V�H�Q�W�L�P�H�Q�W�� �G�¶�X�Q�H�� �S�R�V�V�L�E�L�O�L�W�p�� �S�O�X�V�� �D�L�V�p�H�� �G�H��

limitation des techniques de suppléance ventilatoire. �7�R�X�W�H�I�R�L�V���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���Q�D�W�X�U�H�O�O�H���G�H��

la maladie aboutit à une dépendance croissante vis-à-vis de la VNI. Le patient doit 

être informé de cette perspective. Les soins de drainage bronchique peuvent et 

doivent être poursuivis. 

La trachéotomie nécessite une ef�I�U�D�F�W�L�R�Q�� �F�R�U�S�R�U�H�O�O�H���� �O�L�P�L�W�H�� �G�¶�H�P�E�O�p�H�� �O�H�V�� �S�R�V�V�L�E�L�O�L�W�p�V��

�G�¶�H�[�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �Y�H�U�E�D�O�H���� �H�V�W�� �J�U�H�Y�p�H�� �G�H�� �V�H�V�� �S�U�R�S�U�H�V�� �F�R�P�S�O�L�F�D�W�L�R�Q�V���� �(�O�O�H�� �S�H�U�P�H�W��

�O�¶�D�V�S�L�U�D�W�L�R�Q���H�Q�G�R-trachéale, la protection des voies aériennes supérieures et respecte 

�O�¶�L�P�D�J�H���G�X���Y�L�V�D�J�H�����/�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���G�X���P�D�O�D�G�H, en particulier la famille et les aidants, peut 

�r�W�U�H���I�R�U�P�p���D�X�[���W�H�F�K�Q�L�T�X�H�V���G�¶�D�V�S�L�U�D�W�L�R�Q�����(�Q���F�D�V���G�¶�p�F�K�H�F���R�X���G�¶�L�Q�W�R�O�p�U�D�Q�F�H���G�H���O�D���9�1�,��������

�j�� ���� ������ �R�X�� �H�Q�� �F�D�V�� �G�¶�H�Q�F�R�P�E�U�H�P�H�Q�W�� �E�U�R�Q�F�K�L�T�X�H�� �U�p�I�U�D�F�W�D�L�U�H�� �D�X�[�� �W�H�F�K�Q�L�T�X�H�V�� �G�H��

drainage bronchique instrumentales (plus fréquemment observé dans les formes 

bulbaires), la trachéotomie peut être proposée et discutée. 

Il est recommandé de proposer une ventilation mécanique en cas de symptômes 

�S�R�X�Y�D�Q�W�� �r�W�U�H�� �O�L�p�V�� �j�� �O�¶�K�\�S�R�Y�H�Q�W�L�O�D�W�L�R�Q�� �D�O�Y�p�R�O�D�L�U�H�� ���J�U�D�G�H�� �%������ �Q�R�F�W�X�U�Q�H�� �R�X�� �G�L�X�U�Q�H��

(dyspnée, orthopnée, fragmentation du sommeil, ronflements, apnées nocturnes, 

�U�p�Y�H�L�O���E�U�X�V�T�X�H���D�Y�H�F���V�H�Q�V�D�W�L�R�Q���G�¶�p�W�R�X�I�I�H�P�H�Q�W�����V�R�P�Q�R�O�H�Q�F�H���G�L�X�U�Q�H�����I�D�W�L�J�X�H�����F�p�S�K�D�O�p�H�V��

matinales, détérioration cognitive inexpliquée), associés à un des critères objectifs 

suivants : PaCO2> 45 mmHg, Capacité Vitale < 50 % de la théorique, SpO2< 90 % 

�S�H�Q�G�D�Q�W���S�O�X�V���G�H�����������G�X���W�H�P�S�V���G�¶�H�Q�U�H�J�L�V�W�U�H�P�H�Q�W���Q�R�F�W�X�U�Q�H�����H�Q���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���V�\�Q�G�U�R�P�H��

�G�¶�D�S�Q�p�H�V�� �G�X�� �V�R�P�P�H�L�O�� �R�E�V�W�U�X�F�W�L�I�� �p�Y�L�G�H�Q�W�� �H�W���R�X�� ���� �P�L�Q�X�W�H�V�� �F�R�Q�V�p�F�X�W�L�Y�H�V�� �D�Y�H�F�� �X�Q�H��

SpO2< 89 %, une PI max et une SNIP < 60 % de la valeur prédite (grade C). 
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- Le cadre  des soins palliatifs  

 

Il est acquis que la prise en charge des patients SLA doit se faire en équipe 

pluridisciplinaire, incluant des équipes de soins palliatifs (79). �$�L�Q�V�L���O�¶�(�)�1�6 (European 

Federation of Neurological Sciences�����U�H�F�R�P�P�D�Q�G�H���G�¶�D�G�R�S�W�H�U���X�Q�H���D�S�S�U�R�F�K�H���S�D�O�O�L�D�W�L�Y�H��

dès le diagnostic de la maladie (77). La discussion sur les choix face au stade 

terminal de la maladie doit être abordée dès le débu�W���G�H���O�¶évolution car du temps est 

�Q�p�F�H�V�V�D�L�U�H�� �S�R�X�U�� �T�X�¶�X�Q�H�� �U�H�O�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �F�R�Q�I�L�D�Q�F�H�� �S�X�L�V�V�H�� �V�¶�L�Q�V�W�D�X�U�H�U�� �D�Y�H�F���O�H�V�� �V�R�L�J�Q�D�Q�W�V. 

Ceci est particulièrement important car la parole et la communication en général, 

voire la cognition, se trouvent altérées au stade terminal de la maladie (79). 

 

Une étude sur 126 patients issus de situations de soins et de pathologies différentes 

(dialysés, patients de long séjour gériatrique, patients HIV)  vise à identifier les 

�R�E�M�H�F�W�L�I�V���S�U�L�R�U�L�W�D�L�U�H�V���G�¶�X�Q�H���S�U�L�V�H���H�Q���F�K�D�U�J�H���S�D�O�O�L�D�W�L�Y�H���G�X���S�R�L�Q�W���G�H���Y�X�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���H�X�[-

mêmes (80). �/�¶�p�W�X�G�H�� �V�H�� �E�D�V�H�� �V�X�U�� �X�Q�H�� �L�Q�W�H�U�Y�L�H�Z�� �V�H�P�L-directive des patients avec 

�D�Q�D�O�\�V�H�� �T�X�D�O�L�W�D�W�L�Y�H�� �G�H�V�� �G�R�Q�Q�p�H�V�� �p�P�H�U�J�H�D�Q�W�� �G�H�� �O�¶�L�Q�W�H�U�Y�L�H�Z���� �,�O�� �H�Q�� �U�H�V�V�R�U�W�� �F�L�Q�T��

domaines prioritaires, à savoir : 

- recevoir des soins efficaces sur la douleur et les autres symptômes 

- �p�Y�L�W�H�U���O�¶�D�F�K�D�U�Q�H�P�H�Q�W���W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H et la prolongation de la fin de vie 

- la possibilité de faire des choix anticipés et que ceux-ci soient respectés 

- soulager le fardeau pour les proches, notamment limiter les soins pour aider le 

patient, �p�Y�L�W�H�U�� �X�Q�H�� �D�J�R�Q�L�H�� �S�p�Q�L�E�O�H�� �S�R�X�U�� �O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�� �H�W�� �p�Y�L�W�H�U�� �D�X�[�� �S�U�R�F�K�H�V��

�G�¶�D�Y�R�L�U��à se substituer au patient sur les décisions de fin de vie. 

- renforcer la relation avec les proches 

Ainsi le modèle de soins palliatifs qui émerge de cette étude est un modèle plus 

s�L�P�S�O�H�� �H�W�� �G�L�U�H�F�W�� �T�X�H�� �O�H�V�� �P�R�G�q�O�H�V�� �F�O�D�V�V�L�T�X�H�V���� �L�O�� �F�R�P�S�R�U�W�H�� �P�R�L�Q�V�� �G�¶�L�G�p�H�V�� �J�p�Q�p�Uales 

mais des objectifs précis. 

 

- Démarche  décisionnelle  collégiale  

 

La démarche décisionnelle collégiale vise à créer un climat de confiance propice à 

�O�¶�p�F�K�D�Q�J�H�� �H�W�� �j�� �O�D�� �G�L�V�F�X�V�V�L�R�Q�� �D�I�L�Q�� �G�H�� �F�R�Q�V�W�U�X�L�U�H�� �X�Q�H�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�� �T�X�L�� �V�R�L�W�� �O�D�� �S�O�X�V��

�U�H�V�S�H�F�W�X�H�X�V�H���S�R�V�V�L�E�O�H���G�X���S�D�W�L�H�Q�W���H�W���W�L�H�Q�Q�H���F�R�P�S�W�H���G�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H���H�W���G�H�V��
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possibilités de son entourage. Cette dynamique singulière, pluridisciplinaire et 

créative nécessite une attention à la temporalité de chaque acteur et une écoute 

�V�L�Q�F�q�U�H�� �G�H�� �F�K�D�T�X�H�� �S�U�R�W�D�J�R�Q�L�V�W�H���� �&�H�W�W�H�� �G�p�P�D�U�F�K�H�� �F�R�O�O�p�J�L�D�O�H�� �S�H�X�W�� �V�¶�R�X�Y�U�L�U�� �j�� �G�¶�D�X�W�U�H�V��

acteurs, notamment aux équipes de soins palliatifs. Le médecin a une responsabilité 

�G�D�Q�V�� �O�¶�L�Q�V�W�D�X�U�D�W�L�R�Q�� �H�W�� �O�¶�D�Q�L�P�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �F�H�V�� �p�F�K�D�Q�J�H�V���� �/�H�� �S�U�R�F�H�V�V�X�V�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�Q�H�O�� �G�H�� �O�D��

suppléance des fonctions vitales portera sur plusieurs points : 

- �D�S�S�U�p�F�L�D�W�L�R�Q���G�X���K�D�Q�G�L�F�D�S���R�F�F�D�V�L�R�Q�Q�p���S�D�U���O�D���6�/�$���H�W���G�H���O�D���U�D�S�L�G�L�W�p���G�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q�� 

- appréciation du confort du patient en lien avec son entourage et dans son lieu 

de vie 

- consultation du dossier partagé et recherche des orientations thérapeutiques 

�G�R�Q�W���X�Q�H���p�Y�H�Q�W�X�H�O�O�H���Q�R�W�L�I�L�F�D�W�L�R�Q���G�¶�D�E�V�W�H�Q�W�L�R�Q���G�H���F�H�U�W�D�L�Q�H�V���W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H�V 

- recherche des souhaits du patient dans la situation présente après information 

complète et anticipation des éventuelles complications, notamment de la 

�V�X�U�Y�H�Q�X�H���G�¶�X�Q�H���p�Y�H�Q�W�X�H�O�O�H���L�Q�V�X�I�I�L�V�D�Q�F�H���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H�� 

- �U�H�F�K�H�U�F�K�H�� �G�D�Q�V�� �O�H�� �S�D�V�V�p�� �G�H�� �V�R�X�K�D�L�W�V���� �G�H�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�� �R�X�� �G�¶�p�O�p�P�H�Q�W�V�� �S�V�\�F�K�L�T�Xes 

de la part du patient qui pourraient traduire son vécu de la maladie  

- consultation des intervenants et soignants au domicile, du médecin traitant, du 

médecin référent, du psychologue clinicien, etc.  

- consultation de la personne de confiance et recherche de directives anticipées 

- �F�R�Q�V�X�O�W�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �H�Q�� �p�W�D�Q�W�� �S�D�U�W�L�F�X�O�L�q�U�H�P�H�Q�W�� �D�W�W�H�Q�W�L�I�� �j�� �V�D��

vulnérabilité psychique. 

Cette démarche décisionnelle peut être appliquée à différents stades de la maladie. 

�(�O�O�H�� �U�H�V�W�H�� �W�R�X�M�R�X�U�V�� �V�X�V�F�H�S�W�L�E�O�H�� �G�¶�X�Q�H�� �p�Y�H�Qtuelle révision. Les éléments de cette 

démarche collégiale devront être notés dans le dossier du patient. Cette démarche, 

�H�Q�F�D�G�U�p�H���S�D�U���G�H�V���G�L�V�S�R�V�L�W�L�R�Q�V���O�p�J�L�V�O�D�W�L�Y�H�V���� �Q�¶�H�V�W���S�D�V���Q�R�U�P�D�W�L�Y�H���H�W���G�H�Y�U�D���V�¶�D�G�D�S�W�H�U���j��

�O�¶�L�Q�G�L�Y�L�G�X�D�O�L�W�p���G�H���F�K�D�T�X�H���V�L�W�X�D�W�L�R�Q�����,�O���H�V�W���V�R�X�K�D�L�W�D�E�O�H���G�¶�D�Q�W�L�F�L�S�H�U�����V�L���O�H���S�D�W�L�H�Q�W���O�¶�D�F�F�H�S�W�H����

�O�H���U�H�F�R�X�U�V���D�X�[���p�T�X�L�S�H�V���G�H���V�R�L�Q�V���S�D�O�O�L�D�W�L�I�V�����/�¶�D�S�S�U�R�F�K�H���S�D�O�O�L�D�W�L�Y�H���F�K�H�U�F�K�H���j���Y�D�O�R�U�L�V�H�U���O�H��

quotidien. Elle cherche à améliorer le vécu du patient dans son corps, et prête 

attention à sa dimension psychique, aux relations avec ses proches, à 

�O�¶�D�P�p�Q�D�J�H�P�H�Q�W�� �G�H�� �V�R�Q�� �O�L�H�X�� �G�H�� �Y�L�H���� �(�O�O�H�� �W�H�Q�W�H�� �G�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�U�� �O�¶�K�X�P�D�L�Q�� �G�D�Q�V�� �O�D��

�F�R�P�S�O�H�[�L�W�p���G�H���F�H���T�X�¶�L�O���Y�L�W���H�W���Q�R�W�D�P�P�H�Q�W���G�D�Q�V���V�R�Q���U�D�S�S�R�U�W���j���O�D���P�R�U�W�� 

Dans cette démarche collégiale, le médecin et les autres soignants ne savent pas ce 

�T�X�L�� �H�V�W�� �E�R�Q�� �R�X�� �E�L�H�Q�� �S�R�X�U�� �O�¶�D�X�W�U�H���� �&�¶�H�V�W�� �X�Q�H�� �L�Q�F�H�U�W�L�W�X�G�H�� �I�R�Q�G�D�P�H�Q�W�D�O�H���� �'�D�Q�V�� �X�Q�H��
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�S�R�V�W�X�U�H���G�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�D�Q�W�����L�O�V���F�K�H�U�F�K�H�Q�W���j���D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�U���X�Q���S�U�R�F�H�V�V�X�V���G�H���G�p�O�L�E�p�U�D�W�L�R�Q��

�H�W�� �G�H�� �G�L�V�F�H�U�Q�H�P�H�Q�W�� �R�•�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �S�R�X�U�U�D�L�W�� �S�D�U�Y�H�Q�L�U�� �j�� �p�Q�R�Q�F�H�U�� �F�H�� �T�X�¶�L�O�� �M�X�J�H�U�D�L�W�� �E�R�Q����

bien ou moin�V���P�D�X�Y�D�L�V���S�R�X�U���O�X�L�����&�H���F�K�R�L�[���Q�¶�H�V�W���S�D�V���X�Q���L�P�S�p�U�D�W�L�I�����&�H�W�W�H���S�R�V�W�X�U�H���Q�¶�H�V�W��

�S�D�V�� �O�¶�H�[�H�U�F�L�F�H�� �G�¶�X�Q�� �S�R�X�Y�R�L�U�� �V�X�U�� �O�¶�D�X�W�U�H���� �(�O�O�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �Q�R�Q�� �S�O�X�V�� �L�Q�G�L�I�I�p�U�H�Q�F�H�� �H�Q�Y�H�U�V��

autrui (50). 
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B. Qualité  de vie   
 

1. Définition  et historique  

 

La �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �O�D�� �Y�L�H�� �H�V�W�� �©�� �O�D�� �S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q�� �T�X�¶�D�� �X�Q�H�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H�� �G�H�� �V�D�� �S�O�D�F�H�� �G�D�Q�V��

�O�¶�H�[�L�V�W�H�Q�F�H�����G�D�Q�V���O�H���F�R�Q�W�H�[�W�H���G�H���O�D���F�X�O�W�X�U�H���H�W���G�X���V�\�V�W�q�P�H���G�H���Y�D�O�H�X�U�V���G�X���O�L�H�X���R�•���H�O�O�H���Y�L�W����

�S�D�U�� �U�D�S�S�R�U�W�� �j�� �V�H�V�� �R�E�M�H�F�W�L�I�V���� �D�W�W�H�Q�W�H�V���� �Q�R�U�P�H�V�� �H�W�� �S�U�p�R�F�F�X�S�D�W�L�R�Q�V���� �,�O�� �V�¶�D�J�L�W�� �G�¶�X�Q�� �O�D�U�J�H��

champ conceptuel, englobant de manière complexe la santé physique de la 

�S�H�U�V�R�Q�Q�H���� �V�R�Q�� �p�W�D�W�� �S�V�\�F�K�R�O�R�J�L�T�X�H���� �V�R�Q�� �Q�L�Y�H�D�X�� �G�¶�L�Q�G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H���� �Ves relations 

sociales, ses croyances personnelles et sa relation avec les spécificités de son 

environnement » (Organisation Mondiale de la Santé, 1994) (81).  

Le concept de qualité de vie est apparu aux États-Unis dans les années soixante-dix. 

Né dans le domaine de l'urbanisme et de l'écologie, il a gagné rapidement le 

domaine de la santé. La fin du XX° siècle voit alors la prépondérance des maladies 

chroniques, qui ne mettent pas en jeu le pronostic vital à court terme. Leur traitement 

cherche donc, au delà d'un gain modéré en survie, à améliorer les retentissements 

physique, psychologique et social de la maladie. Par ailleurs, le malade s'approprie 

plus sa maladie et son traitement, il veut juger de sa santé de son propre point de 

vue. Le médecin ne décidant pas de façon unilatérale, il doit s'intéresser à la qualité 

de vie du patient afin de mieux s'adapter à ses attentes. Du point de vue de la 

recherche, la mortalité ou le taux de guérison ne sont plus les seuls indicateurs 

pertinents pour nombre de maladies, la mesure de la qualité de vie vient rejoindre les 

indicateurs plus classiques de l'évaluation médicale (82).  

 

2. Mesure  de la qualité de vie  

 

�3�H�Q�V�H�U���T�X�H���O�¶�R�Q���S�X�L�V�V�H���T�X�D�Q�W�L�I�L�H�U���G�X���T�X�D�O�L�W�D�W�L�I���H�W���P�H�V�X�U�H�U���G�H�V���p�W�D�W�V���W�H�O�V���T�X�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p��

de vie peut apparaitre comme contradictoire. Mesurer la qualité de vie est souvent 

critiq�X�p�� �D�X�� �Q�R�P�� �G�H�� �O�¶�R�S�S�R�V�L�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �D�S�S�U�R�F�K�H�V�� �T�X�D�O�L�W�D�W�L�Y�H�V�� �H�W�� �T�X�D�Q�W�L�W�D�W�L�Y�H�V. Mais la 

mesure quantitative de la qualité de vie est un élément incontournable en médecine, 

car opérationnelle. Sa valeur dépend de la pertinence �G�H�� �O�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �T�X�D�O�L�W�D�W�L�Y�H��
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préalable à sa construction (83). On distingue les questionnaires génériques 

�V�¶�L�Q�W�p�U�H�V�V�D�Q�W�� �j�� �X�Q�H�� �S�R�S�X�O�D�W�L�R�Q�� �V�D�Q�V�� �S�D�U�W�L�F�X�O�D�U�L�W�p : Short Form 36 Health Survey 

(SF36), World Health Organization Quality of Life (WHOQOL) etc., adaptés pour les 

décisions politiques ; ou spécifiques, plus sensibles sur une population donnée 

(maladies, vieillesse etc.) pour évaluer l'évolution de la qualité de vie. On distingue 

des échelles qui ont pour ambition de mesurer la qualité de vie de façon uniforme 

pour la population mondiale (WHOQOL) et d'autres qui cherchent au contraire une 

mesure personnalisée de la qualité de vie. Ces seconds questionnaires font 

référence aux valeur de chaque individu (Schedule for the Evaluation of Individual 

Quality of Life - SEIQOL et Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life 

Direct Weighting �± SEIQOL-DW par exemple) (82). Une échelle de qualité de vie 

peut avoir trois objectifs : décrire des personnes ou groupe de personnes au temps T 

�G�D�Q�V���O�H���F�D�V���G�¶�X�Q�H���P�H�V�X�U�H���G�L�V�F�U�L�P�L�Q�D�W�L�Y�H�������G�p�W�H�F�W�H�U���G�H�V���F�K�D�Q�J�H�P�H�Q�W�V���G�D�Q�V���O�H���W�H�P�S�V��

pour une mesure évaluative ou prédire une évolution pour mesure prédictive (83).  

 

La validité de la mesure est évaluée par (82, 83): 

- la validité de son contenu : les questions doivent représenter correctement 

l'ensemble des facettes du concept à mesurer 

- la validité de structure interne : les questions doivent être cohérentes entre 

elles. Cette validité se calcule avec le coefficient �. de Cronbach (pour mesurer 

la cohérence interne des questions posées lors d'un test (les réponses aux 

questions portant sur le même sujet devant être corrélées). Sa valeur s'établit 

entre 0 et 1, étant considérée comme "acceptable" à partir de 0,7) 

- la validité de structure externe : �O�H�� �U�p�V�X�O�W�D�W�� �G�H�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �P�H�V�X�U�H�� �G�R�L�W�� �r�W�U�H��

corrélé avec une échelle faisant référence ou avec d'autres descripteurs 

externes (sociodémographiques�����F�O�L�Q�L�T�X�H�V�«�� 

- sa reproductibilité intra- et inter-opérateur 

- sa sensibilité : notamment au changement, pour évaluer l'évolution du 

paramètre mesuré 

- son applicabilité : en coût et en temps pour le soignant et le patient 

�3�D�U�� �D�L�O�O�H�X�U�V���� �O�D�� �Y�D�O�L�G�D�W�L�R�Q�� �G�¶�X�Q�H�� �p�F�K�H�O�O�H�� �G�R�L�W�� �r�W�U�H��réévaluée pour chacune de ses 

traductions. La transcription d'une échelle d'une langue à une autre (et d'un pays à 

un autre) doit être validée. Il faut veiller à une véritable adaptation culturelle. De plus, 
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un questionnaire doit s'attacher à ne pas recourir exclusivement aux valeurs d'un 

groupe socioculturel dominant (83). �&�R�P�P�H�� �W�R�X�W�H�� �P�H�V�X�U�H���� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D�� �T�X�D�O�L�W�p��

de vie est soumise à ses propres biais : un événement extérieur à la maladie ou au 

traitement peut influencer le résultat de la mesure de la qualité de vie. Il existe aussi 

des variabilités de la qualité de vie et une adaptation n'est pas rare au cours des 

maladies chroniques. L'inclusion dans un protocole d'étude est souvent elle même 

source de bénéfices pour le patient, ce qui peut améliorer sa qualité de vie. Les 

sujets aux résultats extrêmes sont particulièrement sujets au phénomène de 

régression lorsque le questionnaire est administré à plusieurs reprises. Leurs 

résultats tendent alors à se rapprocher de la moyenne (82). Enfin, il faut évoquer la 

iatrogénie de la mesure, car certains questionnaires peuvent aborder des thèmes 

intrusifs et être potentiellement source d'angoisse ou de questionnement (82). 

L�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �J�p�Q�p�U�L�T�X�H�� �G�H�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �G�p�Y�H�O�R�S�S�p�H�� �S�D�U���O�¶�2rganisation Mondiale de la 

Santé (WHOQOL-BREF) comporte un item qui nous intéresse particulièrement ici, 

�S�X�L�V�T�X�¶�L�O���L�Q�W�H�U�U�R�J�H��le patient sur son estime de soi (question 6, domaine II : estime de 

soi) : « L'accent est mis sur la confiance que l'on a dans sa propre valeur, sur le 

contentement de soi et sur la maitrise de soi. Les questions cherchent à savoir ce 

�T�X�H�� �O�H�V�� �J�H�Q�V�� �S�H�Q�V�H�Q�W�� �G�¶�H�X�[-mêmes en ce qui concerne leurs rapports avec les 

autres, leur éducation, leur capacité à changer ou à accomplir certaines tâches ou à 

se comporter de certaines manières, leurs rapports familiaux, leur sens de la dignité 

�H�W���O�¶�D�F�F�H�S�W�D�W�L�R�Q���G�H���V�R�L�����&�K�H�]���F�H�U�W�D�L�Q�H�V���S�H�U�V�R�Q�Q�H�V�����O�¶�H�V�W�L�P�H���G�H���V�R�L���G�p�S�H�Q�G���H�Q���J�U�D�Q�G�H��

partie de la manière don�W�� �H�O�O�H�V�� �V�¶�D�F�T�X�L�W�W�H�Q�W�� �G�H�� �O�H�X�U�V�� �R�E�O�L�J�D�W�L�R�Q�V�� �D�X�� �W�U�D�Y�D�L�O�� �H�W�� �j�� �O�D��

maison ou de la manière dont elles sont perçues et traitées par les autres. Dans 

�F�H�U�W�D�L�Q�H�V���F�X�O�W�X�U�H�V�����O�¶�H�V�W�L�P�H���G�H���V�R�L���H�V�W���O�¶�H�V�W�L�P�H���G�R�Q�W���M�R�X�L�W���O�D���I�D�P�L�O�O�H���S�O�X�W�{�W���T�X�H���O�¶�L�Q�G�L�Y�L�G�X����

�/�¶�R�Q�� �V�X�S�S�R�V�H�� �T�X�H�� �O�H�V questions seront interprétées par les enquêtés selon leur 

�V�L�W�X�D�W�L�R�Q���� �/�H�V�� �T�X�H�V�W�L�R�Q�V�� �Q�H�� �F�R�P�S�R�U�W�H�Q�W�� �S�D�V�� �G�¶�D�O�O�X�V�L�R�Q�V�� �S�D�U�W�L�F�X�O�L�q�U�H�V�� �j�� �O�¶�L�P�D�J�H��

�F�R�U�S�R�U�H�O�O�H���H�W���D�X�[�� �U�H�O�D�W�L�R�Q�V���V�R�F�L�D�O�H�V���T�X�L���I�L�J�X�U�H�Q�W���G�D�Q�V���G�¶�D�X�W�U�H�V���S�D�U�W�L�H�V���� �&�H�S�H�Q�G�D�Q�W�����O�H��

sentiment de valorisation de so�L�� �T�X�L�� �V�¶�H�Q�� �G�p�J�D�J�H�� �H�V�W�� �F�H�Q�V�p�� �r�W�U�H�� �F�R�X�Y�H�U�W�� �S�D�U�� �F�H�V��

questions, mais en des termes plus généraux. Les questions ont été formulées de 

manière à tenir compte du fait que certaines personnes ont du mal à aborder ce 

sujet » (84). �$�L�Q�V�L�� �O�D�� �Q�R�W�L�R�Q�� �G�¶�H�V�W�L�P�H�� �G�H�� �V�R�L���� �S�D�U�W�L�F�L�S�D�Q�W�� �G�H�� �O�D�� �Q�R�W�L�R�Q�� �G�H�� �G�L�J�Q�L�W�p���� �H�V�W��

prise en c�R�P�S�W�H�� �G�D�Q�V�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �S�U�R�S�R�V�p�H�� �S�D�U�� �O�¶�2rganisation 

Mondiale de la Santé. Cette échelle est cependant très générique, adaptée pour 
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�O�¶�p�W�X�G�H�� �G�H�� �O�D�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �G�¶�X�Q�H�� �S�R�S�X�O�D�W�L�R�Q�� �O�D�U�J�H���� �V�D�Q�V�� �V�S�p�F�L�I�L�F�L�W�p�V���� �6�R�Q��

administration est par ailleurs lourde. 

 

3. SLA et qualité de vie  

 

�/�D���S�U�L�V�H���H�Q���F�R�P�S�W�H���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���F�K�H�]���O�H���S�D�W�L�H�Q�W���6�/�$���D���I�D�L�W���O�¶�R�E�M�H�W���G�H���Q�R�P�E�U�H�X�[��

travaux et représente un aspect important dans la prise en charge globale de cette 

population. Classiquement, la variable qualité de vie était appréciée à partir 

�G�¶�p�F�K�H�O�O�H�V�� �U�H�Q�Y�R�\�D�Q�W�� �G�D�Y�D�Q�W�D�J�H�� �D�X�[�� �F�R�Q�W�U�D�L�Q�W�H�V�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O�O�H�V�� �O�L�p�H�V�� �j�� �O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H��

�S�K�\�V�L�T�X�H�� �H�W�� �Q�H�� �F�R�Q�V�L�G�p�U�D�L�W�� �S�U�R�E�D�E�O�H�P�H�Q�W�� �S�D�V�� �V�X�I�I�L�V�D�P�P�H�Q�W�� �G�¶�D�X�W�U�H�V�� �G�R�P�D�L�Q�H�V�� �T�X�L��

�R�Q�W���W�R�X�W�H���O�H�X�U���L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���G�D�Q�V���O�D���Y�L�H���G�H�V���P�D�O�D�G�H�V�����&�¶�H�V�W���S�R�X�U�T�X�R�L���G�H�V��échelles telles 

que la Sickness Impact Profile (SIP), la version SIP/ALS-19 ou encore le SF-36 sont 

�G�H�V�� �R�X�W�L�O�V�� �X�W�L�O�H�V�� �S�H�U�P�H�W�W�D�Q�W�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �O�D�� �T�X�D�O�L�Wé de vie liée à la santé, mais elles 

restent étroitement connotées au statut fonctionnel des patients et apparaissent en 

cela peu adaptées pour fournir des informations sur la qualité de vie individuelle des 

sujets. �'�¶�D�X�W�U�H�V échelles ont alors été validées afin de rendre compte de ce qui 

�F�R�Q�W�U�L�E�X�H�� �j�� �O�D�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �V�X�U�� �X�Q�� �S�O�D�Q�� �L�Q�G�L�Y�L�G�X�H�O���� �,�O�� �V�¶�D�J�L�W�� �S�U�L�Q�F�L�S�D�O�H�Pent du 

SEIQOL-DW et du Mac Gill Quality Of Life Questionnaire (MQOL). 

Le SEIQOL-�'�:�� �H�V�W���X�Q���R�X�W�L�O���R�X�Y�H�U�W���S�H�U�P�H�W�W�D�Q�W���G�¶�D�G�D�S�W�H�U���O�H���W�H�V�W���j�� �F�K�D�T�X�H���S�D�W�L�H�Q�W���H�Q��

�I�R�Q�F�W�L�R�Q�� �G�H�� �V�H�V�� �S�U�R�S�U�H�V�� �F�H�Q�W�U�H�V�� �G�¶�L�Q�W�p�U�r�W���� �'�D�Q�V�� �X�Q�� �S�U�H�P�L�H�U�� �W�H�P�S�V�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �V�R�Q�W��

interrogés sur les cinq domaines qui leur paraissent les plus important dans leur vie 

au mome�Q�W�� �G�H�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �H�W�� �T�X�L�� �O�H�� �U�H�V�W�H�U�R�Q�W���� �(�Q�V�X�L�W�H���� �L�O�V�� �G�R�L�Y�H�Q�W�� �V�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �G�D�Q�V��

chacun de ces domaines de 0 (pire possible) à 100 (meilleur possible). Enfin, ils 

�G�R�L�Y�H�Q�W�� �H�V�W�L�P�H�U�� �O�¶�L�P�S�Rrtance relative (sur 1) de ces cinq domaines sur un disque 

prévu à cet effet. Un indice de qualité de vie est calculé pour chaque domaine : 

(valeur x importance)/100. On obtient, en ajoutant les cinq indices, une cotation sur 

100 de la qualité de vie (85). Le SEIQOL-DW dérive du SEIQOL. Il est validé aussi 

dans la SLA mais mal adapté aux patients les plus sévèrement atteints (86). 

 

Les études sur les patient SLA ne retrouvent pas de corrélation entre les scores 

fonctionnels et de qualité de vie, que ce soit avec le MQOL, le SEIQOL ou le 

SEIQOL-DW (51, 59, 87�±89). 
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Une étude ré�D�O�L�V�p�H���V�X�U�������� �S�D�W�L�H�Q�W�V���6�/�$���H�Q������������ �D�I�L�Q���G�¶�p�Y�D�O�X�H�U���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���G�H�V��

patients et de leurssconjoints se base sur la SEIQOL-�'�:���� �H�W�� �U�H�W�U�R�X�Y�H���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H��

�F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�D���J�U�D�Y�L�W�p���G�H���O�D���6�/�$���G�¶�D�S�U�q�V���O�H�V��échelles fonctionnelles et la qualité 

de vie. Cette étude montre aussi que la qualité de vie du conjoint est plutôt moins 

bonne que celle du patient lui-même (87). �/�H�V�� �p�W�X�G�H�V�� �V�¶�L�Q�W�p�U�H�V�V�D�Q�W�� �D�X�[�� �I�D�F�W�H�X�U�V��

modifiant la qualité de vie des patients SLA ne retrouvent pas davantage de 

corrélation entre la qualité de vie globale évaluée par la SEIQOL et la dépression  

(51, 59). En 2004, une étude sur 42 patients  suivis sur 4 mois ne retrouve pas de 

�F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H�V���V�F�R�U�H�V���I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O�V���H�W���G�H���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���P�H�V�X�U�p�H���D�Y�H�F���O�¶�p�F�K�H�O�O�H��

SEIQOL-DW. Par ailleurs cette étude relève une altération significative du score 

fonctionnel au cours du temps alors que la qualité de vie est  stable. Les thèmes les 

plus récurrents sont dans cette étude : la famille, les amis et relations sociales, la 

santé et enfin le travail (90). 

Une étude réalisée sur cinq patients en 2007, avec pour but de montrer le rôle des 

soins dans la perception de la qualité de vie des patients atteints de SLA met en 

�p�Y�L�G�H�Q�F�H���O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���G�X���V�H�Q�W�L�P�H�Q�W���G�H���G�L�J�Q�L�W�p���G�D�Q�V���O�¶�D�X�W�R-évaluation de la qualité de 

vie �P�H�V�X�U�p�H�� �D�Y�H�F�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �6�(�,�4�2�/ et par un entretien de questions semi-ouvertes 

chez des patients atteints de SLA (88). Cette analyse extrait neuf thèmes : 

importance de la foi, la recherche du contrôle, �O�¶importance de la dignité, le désir de 

maintenir son identité, �O�¶importance de la famille, le renoncement, �O�¶importance de 

l'altruisme et du soutien. �&�H�W�W�H���p�W�X�G�H�� �P�R�Q�W�U�H�� �D�X�V�V�L���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �H�Q�W�U�H���O�D��

qualité de vie perçue et la gravité de la maladie. Une étude sur 100 patients atteints 

de SLA (91) montre que la qualité de vie est plus liée à la qualité du soutien social 

�T�X�¶�D�X�� �V�W�D�W�X�W�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O. Par ailleurs, une étude sur 80 patients SLA montre que le 

soutien social �D�S�S�D�U�D�L�W���F�R�P�P�H���X�Q�H���Y�D�U�L�D�E�O�H���P�D�M�H�X�U�H���G�H���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H��

vie, et ce que ce soit avec le test de Mac Gil comme avec la SEIQOL-DW (92). De 

même les croyances religieuses et les facteurs existentiels (capacités de 

questionnements, image de soi, sens de la vie, spiritualité), ainsi que la capacité 

�G�¶�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q�����F�R�S�L�Q�J�����M�R�X�H�Q�W���X�Q���U�{�O�H���L�P�S�R�U�W�D�Q�W���G�D�Q�V���O�H���P�D�L�Q�W�L�H�Q���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���H�Q��

�G�p�S�L�W���G�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H (93, 94). 
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C. La dignité  
 

1. Le concept de dignité  

 

a. Conception  classique  

 

Le terme dignité tire son origine du latin dignus « qui convient » et de son dérivé 

dignitas « mérite ». 

Dans la Grèce comme dans la Rome antique, on retrouve deux notions différentes 

�G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p���� �'�¶�X�Q�H�� �S�D�U�W�� �O�D��dignitas, entendue à la fois comme un honneur et une 

�F�K�D�U�J�H�����G�R�Q�W���G�p�F�R�X�O�H���D�X�M�R�X�U�G�¶�K�X�L���O�H���W�H�U�P�H���G�H���G�L�J�Q�L�W�D�L�U�H�����H�W���G�¶�D�X�W�U�H���S�D�U�W���O�D���F�R�Q�F�H�S�W�L�R�Q��

stoïcienne �G�¶�X�Q�H�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �X�Q�L�Y�H�U�V�H�O�O�H. Le mot de dignité était indissociable de 

�O�¶�D�S�S�D�U�H�Q�F�H�� �H�W��désignait alors la grandeur de celui qui était placé au dessus des 

autres. Il avait droit au respect, à des honneurs. En contrepartie il devait faire étalage 

de sa grande�X�U���� �G�H�� �V�D�� �U�L�F�K�H�V�V�H���� �V�H�� �F�R�Q�G�X�L�U�H�� �G�¶�X�Q�H�� �P�D�Q�L�q�U�H�� �F�R�Q�I�R�U�P�H�� �j�� �V�R�Q�� �U�D�Q�J����     

« comme il convient » c'est-à-dire avec « décence », terme qui a la même racine que 

« dignité » (95).   

 

La dignitas est une notion inégalitaire qui confère une valeur sociale plus ou moins 

élevée à chaque individu, et uniquement aux citoyens. �&�¶�H�V�W���F�H���V�H�Q�V���T�X�L���H�V�W���H�Q�W�H�Q�G�X��

�j�� �O�¶�D�U�W�L�F�O�H�� ���� �G�H�� �O�D�� �'�p�F�O�D�U�D�W�L�R�Q�� �G�H�V�� �'�U�R�L�W�V�� �G�H�� �O�¶�+�R�P�P�H et du Citoyen: « tous les 

citoyens sont également admissibles à toutes les dignités, places et emplois publics, 

selon leur capacité, et sans autre distinction que celle de leurs vertus et de leurs 

talents. » (96). 

 

Pour les stoïciens, la dignité est un idéal à atteindre par la recherche de la sagesse, 

recherche accessible à tout Homme quelque soit sa condition sociale, et non 

seulement au citoyen. Il est à noter que cette sagesse stoïcienne implique une 

indifférence envers le corps et ses douleurs. 

Pour Cicéron, la dignité appartient au « rôle » (persona) qui est commun à tous les 

H�R�P�P�H�V�� ���� �O�¶�K�R�Q�Q�H�X�U���� �H�Q�� �U�H�Y�D�Q�F�K�H���� �D�S�S�D�U�Wient à cet autre rôle qui est attribué à 

chacun personnellement. �(�W���O�H���I�D�L�W���G�¶�D�Y�R�L�U�����H�Q���W�D�Q�W���T�X�¶�K�R�P�P�H�����G�H���O�D���©���G�L�J�Q�L�W�p���ª�����R�E�O�L�J�H��
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�j�� �V�H�� �F�R�P�S�R�U�W�H�U�� �G�¶�X�Q�H�� �F�H�U�W�D�L�Q�H�� �P�D�Q�L�q�U�H�� �S�U�p�F�L�V�p�P�H�Q�W�� ���� �G�¶�X�Q�H�� �P�D�Q�L�q�U�H�� �T�X�L�� �\�� �©��

�F�R�U�U�H�V�S�R�Q�G�H���ª���� �$�L�Q�V�L���� �&�L�F�p�U�R�Q���H�Q���G�p�G�X�L�W���S�D�U���H�[�H�P�S�O�H���T�X�H���©���O�H���S�O�D�L�V�L�U���G�X���F�R�U�S�V���Q�¶�H�V�W��

�S�D�V���D�V�V�H�]���p�O�H�Y�p���S�R�X�U���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�H���O�¶�K�R�P�P�H���H�W���>�T�X�¶�L�O�@���Iaut le mépriser et le rejeter». En 

�W�D�Q�W�� �T�X�¶�r�W�U�H�� �G�H�� �U�D�L�V�R�Q���� �O�¶�+�R�P�P�H�� �G�R�L�W�� �j�� �Va dignité humaine de faire preuve de 

réflexion, de mesure, de maîtrise �± �E�U�H�I�� ���� �G�¶�r�W�U�H�� �Y�H�U�W�X�H�X�[���� �'�H�� �G�p�W�H�U�P�L�Q�D�W�L�R�Q��

ontologico-�D�Q�W�K�U�R�S�R�O�R�J�L�T�X�H�����O�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�H���O�¶�K�R�P�P�H���G�H�Y�L�H�Q�W���L�F�L���X�Q�H���W�k�F�K�H���p�W�K�L�T�X�H (97). 

Cette idée vit encore dans la philosophie moderne, avec Camus pour qui la « seule 

�G�L�J�Q�L�W�p���G�H���O�¶�K�R�P�P�H���>�H�V�W�@���O�D���U�p�Y�R�O�W�H���W�H�Q�D�F�H���F�R�Q�W�U�H���V�D���F�R�Q�G�L�W�L�R�Q�����O�D���S�H�U�V�p�Y�p�U�D�Q�F�H���G�D�Q�V��

un effort tenu pour stérile » (98). 

 

b. Conception  monothéiste  

 

�'�D�Q�V���O�D���W�U�D�G�L�W�L�R�Q���E�L�E�O�L�T�X�H�����O�¶�+�R�P�P�H���H�V�W���F�U�p�p���j���O�¶�L�P�D�J�H���H�W���j���O�D���U�H�V�V�H�P�E�O�D�Q�Fe de Dieu.  

«  Dieu dit : faisons l'homme à notre image, selon notre ressemblance, et qu'il 

domine sur les poissons de la mer, sur les oiseaux du ciel, sur le bétail, sur toute la 

terre, et sur tous les reptiles qui rampent sur la terre.  Dieu créa l'homme à son 

image, il le créa à l'image de Dieu, il créa l'homme et la femme. Dieu les bénit, et 

Dieu leur dit : Soyez féconds, multipliez, remplissez la terre, et l'assujettissez; et 

dominez sur les poissons de la mer, sur les oiseaux du ciel, et sur tout animal qui se 

meut sur la terre ». (Genèse ; 1, 26-28). 

�&�¶�H�V�W�� �F�H�� �T�X�L�� �I�R�Q�G�H�� �X�Q�H�� �&�R�P�P�X�Q�D�X�W�p�� �+�X�P�D�L�Q�H. Le Livre de la Genèse, texte 

fondateur du Judaïsme, repris ensuite chez les Chrétiens et les Musulmans, ne relate 

�S�D�V���O�¶�K�L�V�W�R�L�U�H du peuple Hébreu ni du premier Juif. Adam est le premier Homme, dont 

�V�D���G�H�V�F�H�Q�G�D�Q�F�H���V�H�U�D���O�¶�+�X�P�D�Q�L�W�p�� Le récit du peuple Hébreu ne commence que plus 

tard dans la Torah. Ainsi les croyants des trois grandes religions monothéistes, 

�V�¶identifiant comme « �I�L�O�V�� �G�¶�$�E�U�D�K�D�P » (juifs, chrétiens et musulmans), ont une 

conviction commune ���� �T�X�¶�H�Q�� �F�K�D�T�X�H�� �+omme quelque chose transcende son 

enracinement dans son peuple. Il y a une Communauté humaine, une Humanité dont 

�O�H���I�R�Q�G�H�P�H�Q�W���H�V�W���G�¶�D�Y�R�L�U���p�W�p���F�U�p�H���j���O�¶�L�P�D�J�H���H�W���j���O�D���U�H�V�V�H�P�E�O�D�Q�F�H���G�H���'�L�H�X�� Faire partie 

�G�H���O�¶�+�X�P�D�Q�L�W�p�����F�¶�H�V�W���r�W�U�H���S�R�U�W�H�X�U���G�¶�X�Q�H���Y�D�O�H�X�U���D�E�V�R�O�X�H�����O�¶�L�P�D�J�H���G�H���'�L�H�X, quelque soit 

sa pr�R�S�U�H���Y�D�O�H�X�U���D�X�[���\�H�X�[���G�H�V���K�R�P�P�H�V�����&�¶�H�V�W cela qui fonde la dignité humaine dans 

la tradition monothéiste. C�H�� �T�X�L�� �H�V�W�� �j�� �O�¶�R�U�L�J�L�Q�H��du tabou du meurtre, illustré dans le 

récit de la Genèse au sujet de Caïn et Abel puis lors de la révélation des dix 
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commandements à Moïse sur le Mont Sinaï, et notamment du sixième : « tu ne 

tueras point » (Exode ; 20, 13). 

�3�R�X�U���O�H�V���&�K�U�p�W�L�H�Q�V�����O�¶incarnation et la mort de Jésus Christ, fils de Dieu, qui assume 

les limites de la condition humaine (Philippiens 2,6-7), donne à la chair, à 

�O�¶�L�P�S�X�L�V�V�D�Q�F�H�� au fini et au temporel toute leur grandeur et leur dignité. 

 

c. Conception  kantienne  

 

« Ce qui a un prix peut être aussi bien remplacé �S�D�U�� �T�X�H�O�T�X�H�� �F�K�R�V�H�� �G�¶�D�X�W�U�H���� �j�� �W�L�W�U�H��

�G�¶�p�T�X�L�Y�D�O�H�Q�W �����D�X���F�R�Q�W�U�D�L�U�H���� �F�H���T�X�L���H�V�W���V�X�S�p�U�L�H�X�U���j�� �W�R�X�W���S�U�L�[���� �H�W���S�D�U���V�X�L�W�H���Q�¶�D�G�P�H�W���S�D�V��

�G�¶�p�T�X�L�Y�D�O�H�Q�W�����F�¶�H�V�W���F�H���T�X�L���D���X�Q�H���G�L�J�Q�L�W�p�� » (99) 

 

�6�H�O�R�Q�� �.�D�Q�W���� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �G�H�� �G�H�J�U�p���� �H�O�O�H�� �Q�¶est pas mesurable���� �(�O�O�H�� �H�V�W�� �R�X�� �Q�¶�H�V�W��

pas. Et contrairement au prix, la dignité ne connait pas la notion de désuétude ou de 

vétusté. 

�/�¶�+�R�P�P�H���H�V�W���Gigne en tant �T�X�¶�r�W�U�H���G�H���U�D�L�V�R�Q, et non en tant �T�X�¶�r�W�U�H���G�H���Q�D�W�X�U�H�����0�D�L�V��

�V�L���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�H���O�¶�+�R�P�P�H���Q�H���O�X�L���Y�L�H�Q�W���S�D�V���G�H���V�R�Q���F�R�U�S�V�����F�H���F�R�U�S�V �Q�¶�H�V�W���S�D�V���F�R�Q�V�L�G�p�U�p��

�S�D�U���.�D�Q�W���F�R�P�P�H���L�Q�G�L�J�Q�H���G�H���O�¶�+�R�P�P�H�� �/�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�H���O�¶�K�R�P�P�H���Y�L�H�Q�W���G�H���O�D���S�U�p�V�H�Q�F�H���H�Q��

lui de la loi morale. La raison porte en elle cette loi morale. Être une personne 

suppose être �S�R�U�W�H�X�U���G�H���F�H�W�W�H���O�R�L���P�R�U�D�O�H�����T�X�¶�R�Q���H�Q���V�R�L�W���F�R�Q�V�F�L�H�Q�W���R�X���Q�R�Q�� 

Tout homme possède une dignité à laquelle le respect rend hommage (100). Ainsi 

écrit-il : « �$�J�L�V�� �G�H�� �W�H�O�O�H�� �V�R�U�W�H�� �T�X�H�� �W�X�� �W�U�D�L�W�H�V�� �O�¶�K�X�P�D�Q�L�W�p�� �D�X�V�V�L�� �E�L�H�Q�� �G�D�Q�V�� �W�D�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H��

que dans la personne de tout autre toujours en même temps comme une fin, et 

jamais simplement comme un moyen. » (99).  La dignité est donc universelle et 

ontologique, c'est-à-�G�L�U�H�� �L�Q�V�F�U�L�W�H�� �G�D�Q�V�� �O�¶�r�W�U�H�� �P�r�P�H�� �G�H�� �O�¶�+�R�P�P�H�� Par ailleurs, 

�F�R�Q�V�L�G�p�U�H�U�� �O�¶�K�R�P�P�H�� �F�R�P�P�H�� �U�H�V�S�R�Q�V�D�E�O�H�� �G�H�� �V�H�V�� �D�F�W�H�V�� �L�Q�G�L�J�Q�H�V�� �H�V�W�� �H�Q�F�R�U�H�� �X�Q�H��

manière de lui conférer une dignité �����O�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�¶�X�Q���r�W�U�H���O�L�E�U�H�����X�Q���r�W�U�H���T�X�L���D�Xrait pu se 

conduire autrement.  « Q�X�¶�R�Q���S�U�H�Q�Q�H���X�Q���D�F�W�H���L�Q�G�L�J�Q�H���S�D�U��lequel un homme a introduit 

un certain désordre dans la société, dont on recherche les raisons déterminantes qui 

�O�X�L���R�Q�W���G�R�Q�Q�p���Q�D�L�V�V�D�Q�F�H���>�«�@���E�L�H�Q���T�X�H���O�¶�R�Q���F�U�R�L�H���T�X�H���O�¶�D�F�W�L�R�Q���V�R�L�W���G�p�W�H�U�P�L�Q�p�H���S�D�U���O�j�����R�Q��

�Q�¶�H�Q���E�O�k�P�H���S�D�V���P�R�L�Q�V���O�¶�D�X�W�H�X�U�����H�W���F�H�O�D�����Q�R�Q���S�D�V���j���F�D�X�V�H de son mauvais naturel, non 

pas à cause des circonstances qui ont influé sur lui, et non pas à cause de sa 

conduite passée �����F�H���E�O�k�P�H���V�H���I�R�Q�G�H���V�X�U���X�Q�H���O�R�L���G�H���O�D���U�D�L�V�R�Q�����R�•���O�¶�R�Q���U�H�J�D�U�G�H���F�H�O�O�H-ci 
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comme une cause qui aurait pu et dû déterminer autrement la conduite de cet 

homme. » (101).  

�6�D�X�Y�H�U�� �O�¶�L�G�p�H�� �G�¶�X�Q�H�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �D�W�W�D�F�K�p�H�� �j�� �O�¶�K�X�P�D�Q�L�W�p�� �F�R�P�P�H�� �W�H�O�O�H�� �V�X�S�S�R�V�H�� �G�R�Q�F�� �T�X�¶�R�Q��

regarde les hommes en deçà ou au-�G�H�O�j���G�H�V���T�X�D�O�L�W�p�V���T�X�L���I�R�Q�W���G�¶�H�X�[���G�H�V���S�H�U�V�R�Q�Q�D�J�H�V��

ou des sujets ���� �T�X�¶�R�Q�� �O�H�V�� �U�H�J�D�U�G�H�� �G�R�Q�F�� �F�R�P�P�H�� �G�H�V�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H�V�� Cela suppose aussi 

�G�¶�D�G�P�H�W�W�U�H���T�X�H�� �O�¶�L�Q�G�L�J�Q�L�W�p���G�H���O�D���F�R�Q�G�L�W�L�R�Q���Q�H���M�X�V�W�L�I�L�H���H�Q���U�L�H�Q���O�¶�L�Q�G�L�J�Q�H���F�R�Q�G�X�L�W�H  (100). 

 

Le respect �H�V�W���� �G�¶après Kant, la reconnaiss�D�Q�F�H�� �G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �G�¶�X�Q�� �L�Q�G�L�Y�L�G�X�� �S�D�U�� �X�Q��

�D�X�W�U�H�����(�Q���F�H���V�H�Q�V�����O�H���U�H�V�S�H�F�W���V�¶�D�G�U�H�V�V�H���j���F�H���T�X�¶�L�O �\���D���G�¶�X�Q�L�Y�H�U�V�H�O���H�Q���O�¶�K�R�P�P�H�����H�W���Q�R�Q��

�F�H�� �T�X�¶�L�O�� �\�� �D�� �G�H�� �V�L�Q�J�X�O�L�H�U�����&�¶�H�V�W�� �O�¶�D�P�R�X�U�� �T�X�L�� �V�¶�D�G�U�H�V�V�H�� �j�� �F�H�� �T�X�¶�X�Q�H�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H�� �D�� �G�H��

singulier. Le respect est un sentiment qui légiti�P�H���O�¶�H�[�L�V�W�H�Q�F�H���G�H���O�D���S�H�U�V�R�Q�Q�H���T�X�L���H�Q��

�H�V�W���O�¶�R�E�M�H�W�����D�O�R�U�V���T�X�H���O�¶�D�P�R�X�U���H�V�W���X�Q�H��« célébration » �G�H���F�H�W�W�H���S�H�U�V�R�Q�Q�H�����F�R�P�P�H���O�¶�p�F�U�L�W��

Éric Fiat dans son petit Traité de la Dignité : « �L�O���V�H�P�E�O�H���T�X�H���� �j���O�D���G�L�I�I�L�F�X�O�W�p���G�¶�r�W�U�H�����O�H��

�U�H�V�S�H�F�W�� �Q�H�� �V�R�L�W�� �S�D�V�� �O�H�� �U�H�P�q�G�H�� �T�X�¶�R�Q�� �Y�R�Xdrait. Il est sans aucun doute la condition 

�Q�p�F�H�V�V�D�L�U�H�� �G�H�� �O�¶�H�Q�Y�L�H�� �G�¶�H�[�L�V�W�H�U ���� �P�D�L�V�� �L�O�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �O�D�� �F�R�Q�G�L�W�L�R�Q�� �V�X�I�I�L�V�D�Q�W�H���� �&�D�U���� �S�R�X�U��

�D�Y�R�L�U���H�Q�Y�L�H���G�¶�r�W�U�H�����L�O���I�D�X�W���T�X�H���M�H���V�H�Q�W�H���T�X�H���O�H�V���D�X�W�U�H�V���D�S�S�U�R�X�Y�H�Q�W�����H�W���P�r�P�H���F�p�O�q�E�U�H�Q�W����

mon existence. Or le respect ne célèbre ni ne bénit le fait que je sois : il le légitime, il 

le justifie seulement. [�«�@ �(�W�� �Y�R�L�O�j�� �S�R�X�U�T�X�R�L�� �L�O�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �O�¶�D�P�R�X�U���� �2�Q�� �S�R�X�U�U�D�L�W��

éventuellement dire que, dans le meilleur des cas, celui qui me respecte approuve 

peut-être le fait que je sois. Il �Q�¶�D�S�S�U�R�X�Y�H���F�H�S�H�Q�G�D�Q�W���S�D�V���O�H���I�D�L�W���F�R�P�S�O�H�[�H���T�X�H���M�H���V�R�L�V��

comme je suis. Pourquoi �"�� �3�D�U�F�H�� �T�X�H�� �O�H�� �U�H�V�S�H�F�W�� �Q�H�� �V�¶�D�G�U�H�V�V�H�� �S�D�V�� �j�� �F�H�� �T�X�H�� �M�¶�D�L�� �G�H��

�V�L�Q�J�X�O�L�H�U���� �P�D�L�V���j�� �F�H���T�X�L���H�V�W���X�Q�L�Y�H�U�V�H�O���H�Q���P�R�L���� �4�X�H���M�H���Q�¶�D�W�W�H�Q�G�H���G�R�Q�F���S�D�V���G�X���U�H�V�S�H�F�W��

�G�H���P�D���G�L�J�Q�L�W�p���T�X�¶�L�O���P�H���G�R�Q�Q�H���J�R�€�W���G�H��vivre » (100). 

 

d. Conception utilitariste de la dignité  

 

Le courant utilitaris�W�H���� �G�R�Q�W�� �O�D�� �Q�D�L�V�V�D�Q�F�H�� �H�V�W�� �F�R�Q�W�H�P�S�R�U�D�L�Q�H�� �G�¶�(�P�P�D�Q�X�H�O�� �.�D�Q�W��  

propose �X�Q�H���P�R�U�D�O�H���H�P�S�L�U�L�T�X�H���D�U�W�L�F�X�O�p�H���D�X�W�R�X�U���G�X���S�U�L�Q�F�L�S�H���G�H���O�¶�X�W�L�O�L�W�p�����$���O�¶�R�S�S�R�V�p���G�H�V��

philosophies (notamment kantienne) développant une éthique déontologiste, c'est-à-

dire pour laquelle une action doit être jugée au regard de principes fondamentaux, 

�O�¶�X�W�L�O�L�W�D�U�L�V�P�H���p�Y�D�O�X�H���X�Q�H���D�F�W�L�R�Q���H�Q���I�R�Q�F�W�L�R�Q���G�H���V�H�V���F�R�Q�V�p�T�X�H�Q�F�H�V����Cette morale vise à 

établir que le bonheur de la communauté est le critère ultime en matière de morale. 

Pour atteindre ce bonheur, il faut établir une moyenne entre les peines et les plaisirs 
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que vont retirer �O�H�V���L�Q�G�L�Y�L�G�X�V���� �G�¶�X�Q�H���O�R�L���� �G�¶�X�Q�H���G�p�F�L�V�L�R�Q���� �,�O���V�¶�D�J�L�W���G�H���V�H���G�p�W�H�U�P�L�Q�H�U���H�Q��

�I�R�Q�F�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�L�Q�W�p�U�r�W�� �G�H�V individus. Cette morale fait la part belle à la sensibilité, qui 

constitue « le critère de �G�p�P�D�U�F�D�W�L�R�Q�� �T�X�L�� �I�D�L�W�� �G�¶�X�Q�� �r�W�U�H�� �X�Q�� �V�X�M�H�W�� �P�R�U�D�O�� �ª���� �&�H�� �T�X�L��

compte alors �F�H�� �Q�¶�H�V�W���S�O�X�V�� �©��être une personne », mais « posséder la sensibilité ». 

Tous les êtres sensibles seront alors réputés avoir la même valeur. La conséquence 

est la reconnaissance des mêmes droits aux hommes et aux �D�Q�L�P�D�X�[���� �H�W�� �G�¶�X�Q�H��

�G�L�J�Q�L�W�p�� �S�D�U�W�D�J�p�H���� �&�H�W�W�H�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �H�V�W�� �L�F�L�� �X�Q�H�� �Y�D�O�H�X�U�� �Y�D�U�L�D�E�O�H�� �S�X�L�V�T�X�¶�H�O�O�H�� �G�p�S�H�Q�G�� �G�H�� �O�D��

« sensibilité » du sujet (102). Pour Peter Singer il y a corrélation entre le respect 

q�X�¶�R�Q�� �G�R�L�W�� �j�� �X�Q�� �K�R�P�P�H�� �H�W�� �V�H�V�� �F�D�S�D�F�L�W�p�V�� �L�Q�W�H�O�O�H�F�W�X�H�O�O�H�V : « être dans le monde 

requiert, au minimum, un certain niveau de sensibilité et de conscience. Le simple 

maintien des fonctions biologiques ne suffit pas. Les centres supérieurs du cerveau 

sont nécessa�L�U�H�V���j�� �O�D���Y�L�H���G�H�V���S�H�U�V�R�Q�Q�H�V���S�D�U�F�H���T�X�H�����H�Q���O�H�X�U���D�E�V�H�Q�F�H�����L�O���Q�¶�\���D���P�r�P�H��

�S�D�V���X�Q���P�L�Q�L�P�X�P���G�H���F�R�Q�V�F�L�H�Q�F�H�����4�X�D�Q�G���L�O���Q�¶�\���D���S�D�V���G�H���F�H�U�Y�H�D�X���D�Q�W�p�U�L�H�X�U�����L�O���Q�¶�\���D���S�D�V��

de personne ». (103) 

 

e. Conception moderne  : Éthique  et D�U�R�L�W�V���G�H���O�¶�+�R�P�P�H 

 

La théorie Kantienne de la dignité humaine trouve un écho dans la Révolution 

Française�����D�Y�H�F���O�D���G�p�F�O�D�U�D�W�L�R�Q���G�H�V���G�U�R�L�W�V���G�H���O�¶�+�R�P�P�H et du Citoyen, qui ratifie dans la 

�V�R�F�L�p�W�p���O�¶�L�G�p�H���T�X�H���O�H�V���+�R�P�P�H�V���Q�D�L�V�V�H�Q�W���O�L�E�U�H�V���H�W���p�J�D�X�[��(96). 

Nous avons vu que la conception kantienne du terme de dignité en fait une qualité 

�L�Q�W�U�L�Q�V�q�T�X�H���j���O�¶�+�R�P�P�H�����(�O�O�H���H�V�W���L�Q�p�E�U�D�Q�O�D�E�O�H�����Q�R�Q���P�H�V�X�U�D�E�O�H�����(�O�O�H���Q�¶�H�V�W���S�D�V���D�S�S�R�U�W�p�H��

�G�H�� �O�¶�H�[�W�p�U�L�H�X�U�� �S�D�U�� �D�X�W�U�X�L�� �(�O�O�H�� �H�[�L�V�W�H�� �L�Q�G�p�S�H�Q�G�D�P�P�H�Q�W�� �G�H�� �O�¶�D�W�W�L�W�X�G�H�� �G�H�� �F�H�O�X�L�� �T�X�L�� �O�D��

reconnait ou ne la reconnait pas. Dans ce dernier cas, on peut dire que la dignité est 

méconnue, mais pas annulée. La reconnaissance ne fait donc pas la dignité, mais 

elle permet son accomplissement. �&�H�F�L�� �G�p�F�R�X�O�H�� �G�H�� �O�¶�L�G�p�H�� �G�¶�+�H�J�H�O�� �T�X�L�� �Y�H�X�W�� �T�X�H��

« �F�K�D�T�X�H�� �F�R�Q�V�F�L�H�Q�F�H�� �G�H�� �V�R�L�� �Q�¶�H�V�W�� �S�R�X�U�� �V�R�L�� �H�I�I�H�F�W�L�Y�H�P�H�Qt que par la médiation de 

�O�¶�D�X�W�U�H���T�X�L���O�D���U�H�F�R�Q�Q�D�v�W » (104). 

 

Le corollaire juridique à cette notion de dignité ontologique est que le principe 

juridique de dignité est un principe interrogeable. La déclaration Universelle des 

�'�U�R�L�W�V���G�H���O�¶�+�R�P�P�H���G�H�������������U�H�F�R�Q�Q�D�L�W���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���F�R�P�P�H���L�Q�K�p�U�H�Q�W�H���j���W�R�X�V���O�Hs membres 

de la famille humaine (105). En Europe, le principe de dignité occupe une place 
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prééminente au regard même du principe de liberté individuelle. Ainsi, il peut être 

apporté des restrictions aux libertés individuelles au nom du respect du principe de 

dignité, alors que la situ�D�W�L�R�Q���L�Q�Y�H�U�V�H���Q�¶�H�V�W���S�D�V���D�G�P�L�V�H (106). 

Du point de vue de la déontologie médicale, le Code de la Santé Publique stipule 

que « le médecin, au service de l'individu et de la santé publique, exerce sa mission 

dans le respect de la vie humaine, de la personne et de sa dignité. » (107). Par 

ailleurs, la loi Léonetti sur la fin de vie, dans le Code de la Santé Publique, stipule 

que « le médecin sauvegarde la dignité du patient et assure la qualité de sa vie en 

�G�L�V�S�H�Q�V�D�Q�W�� �O�H�V�� �V�R�L�Q�V�� �Y�L�V�p�V�� �j�� �O�¶�D�U�W�L�F�O�H�� �/���� ��110-10 » (108), c'est-à-dire les soins 

�S�D�O�O�L�D�W�L�I�V�� �G�p�I�L�Q�L�V�� �S�D�U���O�¶�D�U�W�L�F�O�H�� �/���� ��������-10 « Les soins palliatifs sont des soins actifs et 

continus pratiqués par une équipe interdisciplinaire en institution ou à domicile. Ils 

visent à soulager la douleur, à apaiser la souffrance psychique, à sauvegarder la 

dignité de la personne malade et à soutenir son entourage. » (109).  

Ainsi, le premier article fait appel à la dignité comme notion ontologique, cependant 

que le second considère que la dignité doit être « sauvegardée » ce qui sous-entend 

�T�X�¶�H�O�O�H pourrait être perdue. Mais de quelle dignité parle cette loi ? Le rapport 

�G�¶�H�[�S�H�U�W�V���G�H���O�¶Organisation Mondiale de la Santé sur les soins palliatifs de Genève en 

1990 stipule que les soins palliatifs visent à « offrir un système de soutien pour aider 

�O�H�V�� �P�D�O�D�G�H�V�� �j�� �Y�L�Y�U�H�� �D�X�V�V�L�� �D�F�W�L�Y�H�P�H�Q�W�� �T�X�H�� �S�R�V�V�L�E�O�H�� �M�X�V�T�X�¶�j�� �O�D�� �P�R�U�W ». Il faut donc ici 

comprendre la dignité que les soins palliatifs visent à sauvegarder au sens 

« éthique » �G�X���W�H�U�P�H�����F�¶�H�V�W-à-dire au sens stoïcien. 

�3�H�Q�V�H�U�� �T�X�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �S�H�X�W�� �r�W�U�H�� �S�H�U�G�X�H�� �O�R�U�V�� �G�H�� �O�D�� �G�H�U�Q�L�q�U�H�� �p�W�D�S�H�� �G�H�� �O�¶�H�[�L�V�W�H�Q�F�H����

particulièrement lors de la survenue de maladies dégénératives incurables ou de fins 

�G�H���Y�L�H���L�Q�F�R�Q�V�F�L�H�Q�W�H�V�����U�H�Y�L�H�Q�W���j���L�Q�W�U�R�G�X�L�U�H���X�Q�H���U�X�S�W�X�U�H���D�Y�H�F���O�¶�p�W�K�L�T�X�H���T�X�L���D�Y�D�L�W���S�U�p�V�L�G�p��

�j���O�D���G�p�F�O�D�U�D�W�L�R�Q���G�H�V���G�U�R�L�W�V���G�H���O�¶�K�R�P�P�H���G�H���������������j���V�D�Y�R�L�U���O�¶�p�W�K�L�T�X�H���N�D�Q�W�L�H�Q�Q�H�����p�W�K�L�T�X�H��

�G�L�W�H���©���G�p�R�Q�W�R�O�R�J�L�T�X�H���ª�� �V�H�O�R�Q���O�D�T�X�H�O�O�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���H�V�W���O�¶�H�V�V�H�Q�F�H���P�r�P�H���G�H���O�D���S�H�U�V�R�Q�Q�H����

Dans la philosophie kantienne, la dignité est une grandeur qui impose le respect 

(110). 

Dans ce texte de loi, le terme dignité décrit une valeur subjective. Dans notre société 

émancipée de ses origines judéo-chrétiennes, �O�H�V�� �Y�D�O�H�X�U�V�� �Q�H�� �S�H�X�Y�H�Q�W�� �D�Y�R�L�U�� �G�¶�D�X�W�U�H��

�V�L�q�J�H���T�X�H���Q�R�W�U�H���Y�L�H���L�Q�W�L�P�H���H�W���S�H�U�V�R�Q�Q�H�O�O�H�����(�Q���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�¶�X�Q���'�L�H�X���J�D�U�D�Q�W���G�H�V���Y�D�O�H�X�U�V����

chacun est renvoyé à la solitude de ses choix : « nous sommes condamnés à être 

libre » ���6�D�U�W�U�H�V���� �O�¶�(�[�L�V�W�Hntialisme est un Humanisme)���� �/�¶�K�R�P�P�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �G�L�J�Q�H�� �G�X��
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�V�L�P�S�O�H�� �I�D�L�W�� �T�X�¶�L�O��soit �X�Q�H�� �F�U�p�D�W�X�U�H�� �G�H�� �'�L�H�X�� �H�W�� �T�X�¶�H�Q�� �W�D�Q�W�� �T�X�H�� �W�H�O���� �L�O�� �U�H�Y�r�W�� �X�Q�H�� �Y�D�O�H�X�U��

�L�Q�F�R�Q�G�L�W�L�R�Q�Q�H�O�O�H�����,�O���H�V�W���G�L�J�Q�H���S�D�U�F�H���T�X�¶�L�O���V�¶�D�W�W�U�L�E�X�H���X�Q�H���Y�D�O�H�X�U���V�X�S�p�U�L�H�X�U�H���D�X�[���R�E�M�H�W�V���H�W��

�D�X�[�� �D�Q�L�P�D�X�[���� �,�O�� �V�¶�D�J�L�W�� �G�¶�X�Q�H�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�� �F�X�O�W�X�U�H�O�O�H���� �O�L�E�U�H�� �H�W�� �F�R�Q�W�L�Q�J�H�Q�W�H���� �2�Q�� �S�R�X�U�U�D�L�W��

concevoir un mond�H���R�•���O�¶�K�R�P�P�H���Q�H���V�¶�D�W�W�U�L�E�X�H�U�D�L�W���S�D�V���X�Q�H���I�R�U�P�H���G�H���Y�L�H���R�X���X�Q�H���Y�D�O�H�X�U��

supérieure aux autres animaux de la planète. Et ainsi nous perdons notre dignité 

�T�X�D�Q�G���Q�R�W�U�H���Y�L�H���Q�¶�H�V�W���S�O�X�V���G�L�J�Q�H���G�¶�r�W�U�H���Y�p�F�X�H���� �8�Q�H���H�[�L�V�W�H�Q�F�H���Q�¶�H�V�W���S�O�X�V���G�L�J�Q�H���G�¶�r�W�U�H��

�Y�p�F�X�H���G�q�V���O�R�U�V���T�X�H���F�H���Q�¶�H�V�W���S�O�X�V���Q�R�X�V���T�X�L���O�D���P�H�Q�R�Q�V���P�D�L�V���F�¶�H�V�W���H�O�O�H���T�X�L���Q�R�X�V���P�q�Q�H����

et nous malmène.  Dans cette optique relativiste et subjectiviste, le sens du mot 

«dignité» se trouve sensiblement remanié ; il cesse de désigner une grandeur 

incommensurable pour qualifier une var�L�D�E�O�H�� �W�U�L�E�X�W�D�L�U�H�� �G�H�� �O�¶�D�S�S�U�p�F�L�D�W�L�R�Q�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H�O�O�H��

�G�H���F�K�D�F�X�Q�����/�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�p�I�L�Q�L�W���X�Q�H���F�R�Q�Y�H�Q�D�Q�F�H���j���O�¶�p�J�D�U�G���G�H���V�R�L��(110).  

 

Il y a donc l�j�� �X�Q�H���G�L�I�I�p�U�H�Q�F�H���G�H���Y�R�F�D�E�X�O�D�L�U�H���O�R�U�V�T�X�H���O�¶�R�Q���p�Y�R�T�X�H���O�H���W�H�U�P�H���G�H dignité 

dans le sens classique et historique dans les civilisations occidentales, et dans le 

sens où il est �F�R�P�P�X�Q�p�P�H�Q�W���D�G�P�L�V���G�D�Q�V���O�H���G�R�P�D�L�Q�H���G�H���O�¶�p�W�K�L�T�X�H���P�p�G�L�F�D�O�H�� 

 

�&�H�� �T�X�L�� �Q�R�X�V�� �L�Q�W�p�U�H�V�V�H�� �Q�¶�H�Vt pas seulement la dignité elle-même mais son 

�D�F�F�R�P�S�O�L�V�V�H�P�H�Q�W�����F�¶�H�V�W���j���G�L�U�H���O�¶�D�F�F�q�V���G�H���O�¶�+�R�P�P�H���j���V�D���S�U�R�S�U�H���G�L�J�Q�L�W�p�����O�H���V�H�Q�V���T�X�¶�L�O���D 

de sa dignité. « �&�¶�H�V�W���F�H���T�X�H���P�H�W���H�Q���M�H�X���O�D���S�U�L�V�H���H�Q���F�R�P�S�W�H���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���S�H�Q�G�D�Q�W���O�H�V��

�V�R�L�Q�V���� �6�L�� �Q�R�X�V�� �U�H�W�U�R�X�Y�R�Q�V�� �O�¶�L�G�p�H�� �G�¶�X�Q�H dimension sensible, théâtrale de la dignité, il 

�V�¶�D�J�L�W���F�H�W�W�H���I�R�L�V-�F�L���E�L�H�Q���S�O�X�V���H�W���D�X�W�U�H�P�H�Q�W���T�X�H���G�¶�X�Q�H���T�X�H�V�W�L�R�Q���G�p�F�R�U�D�W�L�Y�H�����8�Q�H���P�D�Q�L�q�U�H��

de se taire pendant les soins, un regard qui ne fuit pas mais qui creuse la relation, 

une manière de se tenir même lorsq�X�¶�R�Q�� �Q�H���W�L�H�Q�W�� �S�O�X�V�� �G�H�E�R�X�W���� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �P�D�L�Q�W�H�Q�X�H��

�S�H�Q�G�D�Q�W�� �O�¶�L�Q�G�L�J�Q�L�W�p�� �G�H�� �O�D�� �W�R�L�O�H�W�W�H�� �D�I�L�Q�� �T�X�H�� �F�H�W�W�H�� �H�[�S�p�U�L�H�Q�F�H�� �G�H�� �O�¶�K�X�P�L�O�L�W�p�� �Q�H�� �V�R�L�W�� �S�D�V��

perçue comme une humiliation, etc. confèrent à la dignité une signification sensible, 

�T�X�L�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �V�H�Q�V�L�E�O�H�U�L�H���� �P�D�L�V�� �T�X�L insiste sur la portée des dispositifs et mises en 

�°�X�Y�U�H���G�H���W�H�F�K�Q�L�T�X�H�V���G�H���V�R�L�Q���F�K�H�U�F�K�D�Q�W���j���S�R�p�W�L�V�H�U���O�D���F�U�X�D�X�W�p���S�K�\�V�L�T�X�H���R�X���S�V�\�F�K�L�T�X�H��

�j�� �O�D�T�X�H�O�O�H���O�L�Y�U�H���O�D�� �P�D�O�D�G�L�H���� �,�O�� �\�� �D���O�j���� �G�D�Q�V�� �O�¶�p�S�U�H�X�Y�H�� �V�H�Q�V�L�E�O�H���G�H���O�D�� �P�D�O�D�G�L�H���� �Q�R�Q�� �S�D�V��

une dignité mise à mal, mais une dig�Q�L�W�p���G�R�Q�W���R�Q���V�H�Q�W���O�D���G�H�Q�V�L�W�p�����T�X�L���V�¶�p�S�U�R�X�Y�H���S�D�U-

�G�H�O�j���O�¶�p�S�U�H�X�Y�H�����T�X�L���V�H���V�H�Q�W���D�Y�D�Q�W���T�X�¶�H�O�O�H���Q�H���V�H���V�D�F�K�H�����'�L�W���D�X�W�U�H�P�H�Q�W�����F�H�W�W�H���G�L�P�H�Q�V�L�R�Q��

�V�H�Q�V�L�E�O�H���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���W�H�Q�G���j���Q�R�X�V���O�L�E�p�U�H�U���G�¶�X�Q�H���D�S�S�U�R�F�K�H���L�Q�W�H�O�O�H�F�W�X�D�O�L�V�W�H���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p����

pour lui donner corps. Cet aspec�W���H�V�W���Q�R�Q���Q�p�J�O�L�J�H�D�E�O�H���G�D�Q�V���O�H�V���V�R�L�Q�V���S�D�U�F�H���T�X�¶�L�O���\���D��

bien �O�j�� �T�X�H�O�T�X�H�� �F�K�R�V�H�� �F�R�P�P�H�� �µ�X�Q�� �V�S�H�F�W�D�F�O�H�¶ de la lutte contre la maladie, 
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�S�U�p�V�H�Q�W�D�E�O�H���R�X���U�p�S�X�J�Q�D�Q�W�����G�L�J�Q�H���R�X���L�Q�G�L�J�Q�H�����T�X�L���H�V�W���P�R�L�Q�V���O�¶�R�E�M�H�W���G�H���Y�R�\�H�X�U�V���T�X�H���G�H��

�F�H�V���Y�R�\�D�Q�W�V���G�H���O�¶�H�V�V�H�Q�W�L�H�O���T�X�H���V�R�Q�W���O�H�V���V�R�L�J�Qants. » (111). 

En dehors de la dignité appréhendée comme concept universel et ontologique, il faut 

accorder sa place au sentiment personnel de la dignité et admettre que ce sens de la 

dignité peut varier en fonction des aléas de la vie. De ce point de vue, il ne servira à 

�U�L�H�Q���G�H���G�L�U�H���j���X�Q���K�R�P�P�H���T�X�¶�L�O���J�D�U�G�H���V�D���G�L�J�Q�L�W�p���H�Q���W�R�X�W�H���F�L�U�F�R�Q�V�W�D�Q�F�H�����H�W���T�X�H�O���T�X�H���V�R�L�W��

son ét�D�W���G�H���V�D�Q�W�p�����W�D�Q�W���T�X�¶�L�O���V�H�Q�W�L�U�D���D�X���I�R�Q�G���G�H���O�X�L-�P�r�P�H���T�X�¶�L�O���Q�H���S�H�X�W���S�O�X�V���S�U�R�X�Y�H�U���V�D��

valeur ni aux autres ni à lui-�P�r�P�H���� �G�X�� �I�D�L�W�� �G�H�� �O�¶�D�W�U�R�S�K�L�H�� �G�H�� �V�H�V�� �S�R�V�V�L�E�L�O�L�W�p�V��

intellectuelles, sensorielles ou physiques. Cette perception intime de la dignité ne 

doit pas êt�U�H�� �F�R�Q�I�R�Q�G�X�H�� �D�Y�H�F�� �X�Q�H�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �D�X�� �V�H�Q�V�� �R�Q�W�R�O�R�J�L�T�X�H�� �T�X�¶�L�O�� �D�S�S�D�U�W�L�H�Q�W�� �D�X�[��

proches et aux soignants de faire valoir en prodiguant leur réconfort, leur soutien et 

leur affection aux personnes en fin de vie (110). 

  

2. SLA et dignité  

 

La dignité est un sujet très peu étudié dans le contexte de sclérose latérale 

amyotrophique. 

Les recherches « (ALS OR lateral amyotrophic sclerosis[Title]) AND dignity[Title]» ou 

« (mnd OR motor neuron disease[Title]) AND dignity[Title]» dans PUBMED ne 

donnent par exemple pas de résultats. 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=%28als+OR+lateral+amyotrophic+sclero

sis[Title]%29+AND+dignity[Title] (page consultée le 21 novembre 2013). 

�,�O�� �I�D�X�W�� �U�H�F�K�H�U�F�K�H�U�� �O�H�� �P�R�W�� �µ�G�L�J�Q�L�W�\�¶�� �G�D�Q�V�� �O�H�� �U�p�V�X�P�p�� �G�H�V�� �D�U�W�L�F�O�H�V�� �S�R�X�U�� �W�U�R�X�Y�H�U�� �G�H�V��

informations dans PUBMED « (ALS OR lateral amyotrophic sclerosis[Title]) AND 

dignity[Title/Abstract] » 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=%28als+OR+lateral+amyotrophic+sclero

sis[Title]%29+AND+dignity[Title%2FAbstract]  et « (motor neuron disease[Title]) AND 

dignity[Title/Abstract] » 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=%28motor+neuron+disease[Title]%29+A

ND+dignity[Title%2FAbstract]  (pages consultées le 21 novembre 2013).  

PUBMED renvoie alors à dix articles évoquant la dignité à travers des 

questionnements sur la qualité de vie des patients SLA (88)�����V�X�U���O�¶�H�X�W�K�D�Q�D�V�L�H (66, 68) 

ou sur les bonnes pratiques thérapeutiques (79, 112�±114) : 
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- dans cinq �G�H�� �F�H�V�� �D�U�W�L�F�O�H�V���� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �Q�¶�H�V�W�� �p�Y�R�T�X�p�H�� �T�X�H�� �G�D�Q�V�� �O�¶�L�Q�W�U�R�G�X�F�W�L�R�Q����

sans y être définie (79, 112�±115) 

- une étude qualitative de la qualité de vie des patients SLA met en évidence la 

perception de la dignité comme un des éléments majeurs de la qualité de vie. 

Les patients dans cette étude rattachent à cette notion de dignité le besoin 

�G�¶�r�W�U�H���U�H�V�S�H�F�W�ps et vus �D�X�W�U�H�P�H�Q�W���T�X�¶�j travers leur pathologie. Ils y rattachent 

aussi le besoin �G�¶�L�Q�W�H�U�D�J�L�U�� �D�Y�H�F�� �O�H�V�� �D�X�W�U�H�V�� �S�R�X�U��être estimés ainsi que la 

reconnaissance de leur capacité à prendre des décisions concernant leurs 

soins. 

- une étude de 2009 portant �V�X�U���O�H�V���G�H�P�D�Q�G�H�V���G�¶�H�X�W�K�D�Q�D�V�L�H���U�p�Dlisée auprès de 

�������� �S�D�W�L�H�Q�W�V���D�W�W�H�L�Q�W�V���G�¶�X�Q�H���6�/�$��aux Pays Bas ���O�p�J�D�O�L�V�D�Q�W���O�¶�H�X�W�K�D�Q�D�V�L�H���G�H�S�X�L�V��

2002) (68). Cette étude �U�H�W�U�R�X�Y�H���X�Q���W�D�X�[���G�H���G�H�P�D�Q�G�H���G�¶�H�X�W�K�D�Q�D�V�L�H���G�H������������. 

Parmi les patients exprimant ce choix, la première raison évoquée est la peur 

�T�X�H�� �O�D�� �I�L�Q�� �G�H�� �Y�L�H�� �H�W�� �O�¶�D�J�R�Q�L�H�� �F�K�R�T�X�H�� �O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���� �O�D�� �V�H�F�R�Q�G�H�� �H�V�W�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H��

�G�¶�H�V�S�R�L�U���G�¶amélioration, la troisième est le sentiment de perte de dignité et la 

quatrième la dépendance (une autre étude retrouve la perte de dignité comme 

�W�U�R�L�V�L�q�P�H�� �U�D�L�V�R�Q�� �G�H�� �G�H�P�D�Q�G�H�� �G�¶�H�X�W�K�D�Q�D�V�L�H�� �F�K�H�]�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �6�/�$�� �D�S�U�q�V�� �O�D��

peur de la suffocation et la dépendance (116) ). 

- �X�Q�H�� �V�p�U�L�H�� �G�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Qs avec des patients SLA en 2001 mettant en évidence 

�O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���G�¶�r�W�U�H���U�H�V�S�H�F�W�p���H�Q���W�D�Q�W���T�X�H���S�H�U�V�R�Q�Qe (117) 

- un case report japonais de �����������V�X�U���O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�¶�X�Q���R�U�G�L�Q�D�W�H�X�U���F�R�P�P�H���P�R�\�H�Q��

de communication non verbale (118) 

 

�1�R�X�V���Q�H���S�R�X�Y�R�Q�V���S�D�V���L�G�H�Q�W�L�I�L�H�U���G�¶�p�W�X�G�H�V���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�D�Q�V���O�H���F�R�Q�W�H�[�W�H���G�H���O�D���6�/�$ et 

�G�H�� �V�H�V�� �S�D�U�W�L�F�X�O�D�U�L�W�p�V�� �T�X�H�� �V�R�Q�W�� �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�¶�X�Qe pathologie incurable et 

�V�\�V�W�p�P�D�W�L�T�X�H�P�H�Q�W���O�p�W�D�O�H�����O�H�V���V�\�Q�G�U�R�P�H�V���G�\�V�H�[�p�F�X�W�L�I�� �H�W���I�U�R�Q�W�D�O���D�Y�H�F���O�¶�D�Q�R�V�R�G�L�D�S�K�R�U�L�H��

notamment. 
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3. Mesure r la dignité  du patient  : une approche empirique  

 

�/�D�� �S�U�D�W�L�T�X�H�� �G�H�V�� �V�R�L�Q�V���� �H�W�� �Q�R�W�D�P�P�H�Q�W�� �G�H�V�� �V�R�L�Q�V�� �S�D�O�O�L�D�W�L�I�V�� �G�R�L�W�� �V�¶�H�Q�U�D�F�L�Q�H�U dans la 

reconnaissance de la dignité ontologiquement liée à la personne soignée. Nous 

�O�¶�D�Y�R�Q�V���Y�X�����F�H�W�W�H���G�L�J�Q�L�W�p���Q�¶�D���S�D�V���G�H���P�H�V�X�U�H�����H�O�O�H���H�V�W.  

Cependant, la dignité est difficile à définir. Le chercheur Harvey Chochinov, de �O�¶�8�Q�L�W�p��

de recherche en soins palliatifs du Manitoba a réalisé une série de travaux sur la 

dignité, dans le but �G�¶�D�P�p�O�L�R�U�H�U���O�D���S�U�D�W�L�T�X�H���G�H�V���V�R�L�Q�V���S�D�O�O�L�D�W�L�I�V���H�Q���F�D�Q�F�p�U�R�O�R�J�L�H�� Sans 

négliger le sens ontologique de la dignité�����L�O���V�¶�L�Q�W�p�U�H�V�V�H���D�X���V�H�Q�V���T�X�H���S�H�X�W���S�U�H�Q�G�U�H���O�H��

mot « dignité » pour les patients. 

 

a. D�p�Y�H�O�R�S�S�H�P�H�Q�W���G�¶�X�Q���P�R�G�q�O�H���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���S�D�U���&�K�R�F�K�L�Q�R�Y 

 

Dans un premier article paru en 2002 (119), Chochinov analyse la façon dont les 

patients mourant comprennent et définissent le terme dignité, dans le but de 

développer un modèle de la dignité du patient en fin de vie. Cinquante patients en fin 

de vie dans un service de cancérologie évaluent �O�H�� �V�H�Q�V�� �T�X�¶�L�O�V�� �R�Q�W�� �G�H�� �O�H�X�U�� �S�U�R�S�U�H 

dignité�����D�X���F�R�X�U�V���G�¶�X�Q���H�Q�W�U�H�W�L�H�Q���V�H�P�L-directif. Les patients sélectionnés sont majeurs, 

�V�R�X�I�I�U�H�Q�W�� �G�¶�X�Q�� �F�D�Q�F�H�U�� �D�X�� �V�W�D�G�H�� �W�H�U�P�L�Q�D�O�� �H�W�� �Q�¶�R�Q�W�� �S�D�V�� �G�H�� �W�U�R�X�E�O�H�� �F�R�J�Q�L�W�L�I�� Cette 

évaluation permet de mettre en évidence que le stade de la maladie, la proximité 

plus ou moins �L�P�S�R�U�W�D�Q�W�H���G�H���O�D���P�R�U�W���� �O�¶�H�W�K�Q�Le ou le niveau socioculturel ne sont pas 

�G�H�V���I�D�F�W�H�X�U�V���G�p�W�H�U�P�L�Q�D�Q�W���O�H���V�H�Q�V���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�����(�Q���U�H�Y�D�Q�F�K�H�����O�H���G�H�J�U�p���G�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H, la 

détérioration �G�H���O�¶�D�S�S�D�U�H�Q�F�H�����O�D���V�H�Q�V�D�W�L�R�Q���G�¶�r�W�U�H���X�Q���S�R�L�G�V���S�R�X�U���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H�����O�D���G�R�X�O�H�X�U��

et un âge peu élevé semblent être des facteurs déterminants. Cette étude montre 

aussi que les patients estimant faiblement leur dignité rapportent plus souvent le 

�G�p�V�L�U���G�H���P�R�U�W���H�W���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H��de volonté de vivre. �/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���T�X�D�O�L�W�D�W�L�Y�H���G�H���F�H�V���G�R�Q�Q�p�H�V��

fait émerger trois grandes catégories de facteurs �G�H�� �S�U�R�W�H�F�W�L�R�Q�� �R�X�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�H�� �O�D��

perception de la dignité : 

- les problèmes liés à la maladie �T�X�L���V�R�Q�W���O�H���Q�L�Y�H�D�X���G�¶�L�Q�G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H����déterminé 

par les capacités cognitives et fonctionnelles, et les symptômes physiques ou 

�S�V�\�F�K�R�O�R�J�L�T�X�H�V���L�Q�F�O�X�D�Q�W���O�¶�D�Q�[�L�p�W�p��de �O�¶approche de la mort 

- �O�H�V�� �V�W�U�D�W�p�J�L�H�V�� �G�H�� �P�D�L�Q�W�L�H�Q�� �G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �G�p�Y�H�O�R�S�S�p�H�V�� �S�D�U�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� ���T�X�¶�H�O�O�H�V��

soient pratiques ou morales, psychologiques et spirituelles)  
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- les influences sociales pouvant affecter la dignité (intimité, soutient, soins, 

�F�U�D�L�Q�W�H���G�¶�r�W�U�H���X�Q���I�D�U�G�H�D�X���� �H�W���O�H�V���S�U�p�R�F�F�X�S�D�W�L�R�Q�V���F�R�Q�F�H�U�Q�D�Q�W���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���D�S�U�q�V��

le décès) 

Au cours de cette étude, les patients décrivent en général le terme de « dignité » 

comme ayant beaucoup de signification pour eux���� �H�W�� �H�[�S�U�L�P�H�Q�W�� �O�H�� �V�H�Q�W�L�P�H�Q�W�� �T�X�¶�X�Q�H��

vie sans dignité ne �Y�D�X�W���S�O�X�V���O�D���S�H�L�Q�H���G�¶�r�W�U�H���Y�p�F�X�H�� 

Il en découle un modèle où ces ressources morales protègent la perception de la 

dignité qui pourrait être atteinte par les problèmes sociaux ou liés à la maladie. 

L�¶�L�Q�W�p�U�r�W�� �G�H�� �F�H�� �P�R�G�q�O�H empirique est ensuite de cibler des interventions 

�W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H�V���Y�L�V�D�Q�W���G�¶�X�Q�H���S�D�U�W���j��améliorer la perception de la �G�L�J�Q�L�W�p���H�W���G�¶�D�X�W�U�H���S�D�U�W��

à renforcer les ressources du patient pour faire face à ces  atteintes (120).  

 

Ce modèle est validé par une étude multicentrique auprès de 213 patients de deux 

services de soins palliatifs canadiens (121)���� �,�O���V�¶�D�J�L�W���W�R�X�M�R�X�U�V���G�H���S�D�W�L�H�Q�W�V���F�D�Q�F�p�U�H�X�[����

majeurs, en phase terminale avec une espérance de vie évaluée à moins de six 

mois. �,�O�� �H�V�W�� �G�¶�D�E�R�U�G�� �G�H�P�D�Q�G�p�� �D�X�[�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �G�H�� �G�R�Q�Q�H�U�� �X�Q�H�� �Q�R�W�H�� �j�� �O�H�X�U�� �V�Hns de la 

dignité (0=pas de perte du sens de la dignité, 1=perte minimale, 2=perte légère, 

3=perte modérée, 4=perte importante, 5=perte extrême). 

�/�H�V�� �F�U�L�W�q�U�H�V�� �S�R�X�Y�D�Q�W�� �L�Q�I�O�X�H�Q�F�H�U�� �O�H�� �V�H�Q�V�� �G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p���� �P�L�V�� �H�Q�� �p�Y�L�G�H�Q�F�H�� �S�D�U�� �O�¶�p�W�X�G�H��

précédente, sont ensuite évalués pour chacun des patients.  

- les symptômes physiques sont évalués par la Symptom Distress Scale, qui 

évalue la détresse liée aux symptômes chez le patient cancéreux. 

- la douleur est évaluée avec le Mac Gill Pain Questionnaire 

- la dépendance fonctionnelle �H�V�W�� �p�Y�D�O�X�p�H�� �S�D�U�� �O�¶échelle Instrumental Activity of 

Daily Life (IADL) 

- la qualité de vie est évaluée avec le Quality of Life Scale, qui se compose de 

deux items cotés sur 10 : le premier mesure la qualité de vie elle-même et la 

seconde mesure la satisfaction vis-à-vis de ce niveau de qualité de vie. 

- �O�¶�D�Q�[�L�p�W�p���� �O�H�� �G�p�V�H�V�S�R�L�U���� �O�D�� �Y�R�O�R�Q�W�p�� �G�H�� �Y�L�Y�U�H�� �H�W�� �O�¶�L�P�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �G�¶�r�W�U�H�� �X�Q�� �I�D�U�G�H�D�X��

pour les autres sont évalués sur une échelle analogique (122) 

- le soutien social est évalué sur une échelle analogique 

�/�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �V�R�Q�W�� �H�Q�V�X�L�W�H�� �G�L�Y�L�V�p�V�� �H�Q�� �G�H�X�[�� �S�R�S�X�O�D�W�L�R�Q�V���� �O�¶�X�Q�H�� �D�Y�H�F�� �X�Q�� �V�H�Q�V�� �G�H�� �O�D��

dignité intact (coté entre 0 et 2)�����O�¶�D�X�W�U�H���D�Y�H�F���X�Q���V�H�Q�V���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���D�O�W�p�U�p (coté entre 3 
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et 5). 16 patients parmi les 213 présentaient un sens de la dignité altéré. Ces 

patients ne différaient pas des autres par leur âge, leur sexe, leur origine ethnique, 

leur religion, leur niveau éducatif ou leur situation familiale. �/�¶�p�W�X�G�H�� �Q�H�� �P�H�W�� �S�D�V�� �H�Q��

évidence de différence sur la courbe de survie. Les patients avec un sens de la 

dignité altéré montraient plus souvent une perte de la volonté de vivre. Ils étaient 

aussi plus fréquemment dépressifs, anxieux et sans espoir. Ces patients 

présentaient plus souvent que les autres une incontinence (Odd ratio 4,4 :1) et une 

dépendance physique (Odd ratio entre 3,1 :1 et 13,5 :1 selon le geste de la vie 

quotidienne)���� �Q�R�W�D�P�P�H�Q�W���O�D���Q�p�F�H�V�V�L�W�p���G�¶�D�L�G�H���j�� �O�D���W�R�L�O�H�W�W�H et étaient plus souvent des 

patients hospitalisés.  

 

b. Développement du Portrait de la Dignité du Patient  

 

En 2008, Chochinov publie un « Portrait de la Dignité du Patient » (123) développé 

progressivement sur la base de son modèle de la dignité dont il reprend les différents 

thèmes et dont la validité est testée auprès de 18 puis 211 patients traités pour un 

�F�D�Q�F�H�U�� �H�W�� �D�Y�H�F�� �X�Q�H�� �H�V�S�p�U�D�Q�F�H���G�H�� �Y�L�H�� �H�V�W�L�P�p�H�� �L�Q�I�p�U�L�H�X�U�H�� �j�� �V�L�[�� �P�R�L�V���� �D�X�� �F�R�X�U�V�� �G�¶�X�Q�H��

étude multicentrique. A noter que parmi les 211 patients étudiés dans le cadre de 

leur pathologie cancéreuse, il y avait un cas de comorbidité par SLA. Son but est de 

produire une mesure de la détresse liée à la perception de la dignité en questionnant 

�O�H���S�D�W�L�H�Q�W���V�X�U���O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H���G�H�V���p�O�p�P�H�Q�W�V���S�R�X�Y�D�Q�W���P�R�G�L�I�L�H�U���O�D���S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q���G�H���G�L�J�Q�L�W�p�����/�H��

Portrait de la Dignité du Patient est une échelle composée de vingt cinq questions 

correspondant chacune à un thème ou à un sous-thème du modèle de la dignité 

(annexe 7). Les questions �V�¶�L�Q�W�p�U�H�V�V�Hnt à cinq principaux facteurs, à savoir : 

- la Détresse liée aux symptômes : symptômes physiques et psychologiques. 

- la Détresse existentielle �����L�P�S�U�H�V�V�L�R�Q���G�¶�r�W�U�H���X�Q���I�D�U�G�H�D�X�����D�E�V�H�Q�F�H���G�H���U�D�L�V�R�Q���G�H��

�Y�L�Y�U�H�����V�H�Q�W�L�P�H�Q�W���G�H���Q�H���S�O�X�V���r�W�U�H���O�D���S�H�U�V�R�Q�Q�H���T�X�H���O�¶�R�Q���p�W�D�L�W�����G�¶�r�W�U�H���L�Q�X�W�L�O�H���R�X��

mésestimé. 

- la �'�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H�������L�Q�F�D�S�D�F�L�W�p���G�¶�D�F�F�R�P�S�O�L�U���O�H�V���W�kches de la vie quotidienne, de 

�V�¶�R�F�F�X�S�H�U���G�H���V�H�V���E�H�V�R�L�Q�V���Q�D�W�X�U�H�O�V���H�W���S�H�U�W�H���G�¶�L�Q�W�L�P�L�W�p�� 

- �O�D���7�U�D�Q�T�X�L�O�O�L�W�p���G�¶�H�V�S�U�L�W : contrairement aux questions existentielles, la 

�W�U�D�Q�T�X�L�O�O�L�W�p���G�¶�H�V�S�U�Lt touche à des questions que même la mort pourrait ne pas 
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résoudre (par ex., �F�U�D�L�Q�W�H���G�¶�D�Y�R�L�U���I�D�L�W���X�Q�H���F�R�Q�W�U�L�E�X�W�L�R�Q���L�Q�V�X�I�I�L�V�D�Q�W�H�����S�U�R�M�H�W�V��

�L�Q�D�F�K�H�Y�p�V���R�X���S�U�p�R�F�F�X�S�D�W�L�R�Q�V���G�¶�R�U�G�U�H���V�S�L�U�L�W�X�H�O���� 

- le Soutien social �����V�H�Q�W�L�P�H�Q�W���G�¶�D�Y�R�L�U���O�H���V�R�X�W�L�H�Q���G�H���V�H�V���D�P�L�V�����G�H���V�D���I�D�P�L�O�O�H�����G�H�V��

�I�R�X�U�Q�L�V�V�H�X�U�V���G�H���V�R�L�Q�V���G�H���V�D�Q�W�p���R�X���G�¶�r�W�U�H���W�U�D�L�W�p���D�Y�H�F���U�H�V�S�H�F�W 

�&�H�W�W�H�� �p�F�K�H�O�O�H�� �S�H�U�P�H�W�� �D�X�� �F�O�L�Q�L�F�L�H�Q�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �O�H�� �Q�L�Y�H�D�X�� �G�H�� �G�p�W�U�H�V�V�H�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �H�W�� �O�H�V��

�S�R�L�Q�W�V���S�R�V�D�Q�W���S�U�R�E�O�q�P�H���D�I�L�Q���G�¶�R�U�L�H�Q�W�H�U���V�R�Q���D�F�W�L�R�Q���W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H���� 

 

La validité de cette échelle est vérifiée avec �X�Q���F�R�H�I�I�L�F�L�H�Q�W���.���G�H���&�U�R�Q�E�D�F�K���G�H�������������G�H��

cohérence interne.  

Le test est reproductible avec un coefficient r= 0,85 au test-retest à un jour 

�G�¶�L�Q�W�H�U�Y�D�O�O�H���� 

La validité de structure externe est vérifiée avec (figure 1) : 

- le Structured Interview Assessment of Symptoms and Concerns in Palliative 

Care (SISC) qui évalue la détresse en fin de vie 

- �O�¶Edmonton Symptom Assessment Scale (ESAS) qui évalue les symptômes en 

soins palliatifs 

- la BDI 

- la Functional Assessment of Chronic Illness Therapy�² Spiritual Well-Being 

(FACIT-Sp) qui évalue le bien-être spirituel des patients sou�I�I�U�D�Q�W���G�¶�D�I�I�H�F�W�L�R�Q�V��

chroniques. 

 

On observe ainsi que �O�D���G�p�W�U�H�V�V�H���O�L�p�H���D�X�[���V�\�P�S�W�{�P�H�V���W�H�O�O�H���T�X�¶�H�O�O�H���H�V�W���P�H�V�X�U�p�H���S�D�U���O�H��

PDP est corrélée avec �O�¶�p�F�K�H�O�O�H���(�6�$�6���H�W���D�Y�H�F���O�¶�p�F�K�H�O�O�H���G�H���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q���G�H���%�H�F�N�� 

Les réponses aux questions portant sur la détresse existentielle sont corrélées avec 

�O�¶�p�F�K�H�O�O�H���G�H���%�H�F�N�����U� �������������S��0,001), mais peu corrélées avec la dignité mesurée dans 

�O�¶�p�F�K�H�O�O�H���6�,�6�&�� 

Les questions sur la dépendance sont corrélées avec les questions correspondantes 

des échelles SISC, BDI et ESAS. 
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figure 1 : Validité de structure externe du Portrait de la dignité du patient (123) : 

ESAS : Edmonton Symptom Assessment Scale ; SISC : Structured Interview Assessment of 

Symptoms and Concerns in Palliative Care 

 

 



59 

 

c. Développement  de la Thérapie de la Dignité  

 

�+���� �&�K�R�F�K�L�Q�R�Y�� �S�X�E�O�L�H�� �X�Q�� �P�R�G�q�O�H�� �G�¶�L�Q�W�H�U�Y�H�Q�W�L�R�Q�V�� �Y�L�V�D�Q�W�� �D�X�� �V�R�X�W�L�H�Q�� �G�X�� �V�H�Q�W�L�P�H�Q�W�� �G�H��

dignité des �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �H�Q�� �V�R�L�Q�V�� �S�D�O�O�L�D�W�L�I�V���� �,�O�� �V�¶�D�J�L�W�� �G�¶une thérapie de la dignité, qui est 

�X�Q�H���S�V�\�F�K�R�W�K�p�U�D�S�L�H���E�U�q�Y�H���D�\�D�Q�W���S�R�X�U���E�X�W���G�¶�D�P�p�O�L�R�U�H�U���O�H��sens de la dignité du patient 

et de soulager sa détresse spirituelle et psychologique. Elle comporte un entretien 

enregistré, basé sur le modèle de la dignité, qui est ensuite transcrit et délivré au 

patient qui peut selon son choix le partager avec son entourage. La durée de 

�O�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�� �H�V�W�� �p�Y�D�O�X�p�H�� �H�Q�W�U�H�� �H�Q�Y�Lron trente minutes et une heure. Ce travail a pour 

�E�X�W�� �G�H�� �U�H�G�R�Q�Q�H�U�� �D�X�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �G�X�� �V�H�Q�V�� �j�� �O�¶�H�[�L�V�W�H�Q�F�H�� �T�X�¶�L�O�� �F�R�Q�W�L�Q�X�H�� �G�H�� �P�H�Q�H�U���� �H�Q�� �V�H��

�E�D�V�D�Q�W�� �V�X�U�� �O�H�� �F�R�Q�V�W�D�W�� �T�X�H�� �O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�W�� �S�R�X�U�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �O�H�� �V�H�Qs de la vie en 

général, mais au moment donné (120). Chochinov �G�p�Y�H�O�R�S�S�H�� �X�Q�� �R�X�W�L�O�� �G�¶�D�L�G�H�� �j�� �O�D��

pratique de cette thérapie, sous la forme �G�¶�X�Q���T�X�H�V�W�L�R�Q�Q�D�L�U�H���S�U�R�W�R�F�R�O�L�V�p :  

« Pouvez-vous me parler un peu de votre histoire, en particulier de ce dont vous 

vous rappelez le plus ou qui vous semble le plus important ? 

Quand vous-êtes vous senti le plus vivant ? 

Y-a-t-il des choses en particulier sur vous dont vous voudriez que votre famille se 

souvienne ? 

Quels sont les rôles les plus importants que vous ayez joués ? 

En quoi sont-ils si importants pour vous �"���(�W���H�Q���T�X�¶�\���D�Y�H�]-vous accompli ? 

�4�X�¶�D�Y�H�]-vous réalisé de plus important, et de quoi êtes-vous le plus fier ? 

Y-a-t-il des choses en particulier que vous auriez besoin de dire ou de redire à vos 

proches ? 

Quels sont vos espoirs, vos rêves, pour vos proches ? 

�4�X�¶�D�Y�H�]-vous appris de la vie que vous souhaiteriez transmettre? 

Quels conseils souhaiteriez-vous donner à chacun de vos proches ? 

Y a-t-il des mots ou des instructions que vous souhaiteriez dire à votre famille pour 

les réconforter et les consoler ? 

Souhaiteriez-vous ajouter autre chose ? 
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Tableau 4 : Modèle de la dignité de Chochinov 

Facteurs- thèmes Questions posées Interventions thérapeutiques 

Préoccupations face à la maladie  

- Problèmes liés aux symptômes  

Souffrance physique  Vous sentez-vous confortable ? Y-a-t-il quoique ce soit 

que nous puissions faire pour votre confort ? 

�3�U�H�Q�G�U�H�� �V�R�L�Q�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U��régulièrement et 

prendre en charge les symptômes physiques 

Appliquer les soins de confort 

Souffrance psychologique  Surmontez-vous ce qui vous arrive ? Adopter une attitude de soutien, une écoute 

empathique,  

Incertitude  Y a-t-il quelque chose que vous voudriez savoir 

concernant votre maladie ? 

Apporter une information précise et 

compréhensible, sur la maladie et les 

différentes solutions aux problèmes qui 

pourraient se poser 

Angoisse de la mort  Y a-t-il des choses concernant les prochains stades de 

votre maladie que vous souhaiteriez aborder ? 

- �1�L�Y�H�D�X���G�¶�L�Q�G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H 

Dépendance  La maladie vous a-t-elle rendu plus dépendant des 

autres ? 

Faire participer le patient à la prise de 

décision  

Capacités cognitives  Avez-vous des difficultés de réflexion ? Limiter au maximum les sédatifs 

Capacités fonctionnelles  �4�X�¶�r�W�H�V-vous capables de faire par vous-même ? �8�W�L�O�L�V�H�U���O�¶�H�U�J�R�W�K�p�U�D�S�L�H�����O�D���N�L�Q�p�V�L�W�K�p�U�D�S�L�H 
 

Stratégies de maintien de la dignité  
 

Perspectives  

continuité de soi  Avez-�Y�R�X�V�� �O�H�� �V�H�Q�W�L�P�H�Q�W�� �G�¶�r�W�U�H��toujours la même 

personne ? 

�$�S�S�U�H�Q�G�U�H�� �j�� �F�R�Q�Q�D�L�W�U�H�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W���� �V�¶�L�Q�W�presser 

et essayer de connaitre les aspects 

importants de la vie du patient 

Estimer et respecter le patient 

Préservation du rôle  Que faisiez-vous avant votre maladie qui était 

important pour vous ? 

Maintien de la fierté  De quoi êtes-vous le plus fier ? 

Espoir  Que vous est-il encore possible de faire ? Encourager et aider le patient à réaliser des 

activités importantes pour lui 

Autonomie/contrôle  Avez-vous le �V�H�Q�W�L�P�H�Q�W���G�¶�r�W�U�H���P�D�v�W�U�H���G�H���Y�R�X�V ? Impliquer le patient dans les décisions 

Pérennité/héritage  Quel souvenir voulez-vous laisser ? Encourager le patient à laisser des traces de 

ses témoignages  

Acceptation  Êtes-vous en paix avec ce qui se passe ? Encourager le patient à faire ce qui favorise 

son sentiment de bien-être Résilience/combativité  Avez-vous la volonté de continuer ? 

Pratiques  

Vivre le moment présent  Y a-t-il des choses qui éloignent votre pensée de la 

maladie ? 

Rendre possible au maximum les habitudes 

et loisirs du patient 

Maintenir la normalité  Y a-t-il des choses habituelles que vous aimez encore 

faire ? 

Trouver le réconfort spirituel  Êtes-vous ou souhaiteriez-vous être en lien avec une 

communauté spirituelle ou religieuse ? 

Rendre �S�R�V�V�L�E�O�H���O�¶�D�F�F�q�V���D�X�[���F�X�O�W�H�V 

 

Inventaire de la dignité sociale  
 

Intimité  �4�X�¶�H�V�W-ce qui est important pour votre intimité ? �'�H�P�D�Q�G�H�U�� �O�D�� �S�H�U�P�L�V�V�L�R�Q�� �G�¶�H�[�D�P�L�Q�H�U�� �O�H��

patient, préserver au maximum la pudeur lors 

�G�H���O�¶�H�[�D�P�H�Q���H�W���G�H�V���V�R�L�Q�V�� 

Soutien social  Quelles sont les personnes les plus importantes pour 

vous ? 

Qui est votre personne de confiance ? 

�)�D�Y�R�U�L�V�H�U���O�H�V���Y�L�V�L�W�H�V���H�W���O�¶�L�P�S�O�L�F�D�W�L�R�Q���G�¶�X�Q���O�D�U�J�H��

réseau de soutien 

Attitude des soignants  Y a-t-il quelque chose dans la façon dont vous êtes 

soigné qui atteignent votre sens de la dignité ? 

Traiter le patient avec respect, estime et 

honneur 

Fardeau pour les autres  Avez-�Y�R�X�V�� �S�H�X�U�� �G�¶�r�W�U�H�� �X�Q�� �I�D�U�G�H�D�X�� �S�R�X�U�� �O�H�V�� �D�X�W�U�H�V ? si 

oui, pour qui et en quoi ? 

Encourager une discussion franche sur ce 

�S�R�L�Q�W���D�Y�H�F���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���F�R�Q�F�H�U�Q�p 

Préoccupation s au sujet de 

�O�¶après -décès  

Quelles sont vos principales préoccupations au sujet 

des gens que vous allez quitter ? 

Encourager à régler les affaires en cours, la 

�S�U�p�S�D�U�D�W�L�R�Q���G�H���G�L�U�H�F�W�L�Y�H�V�����G�¶�X�Q��testament.  
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�&�H�W�W�H�� �W�K�p�U�D�S�L�H�� �H�V�W�� �G�¶�D�E�R�U�G���p�Y�D�O�X�p�H��en 2005 �D�X�� �F�R�X�U�V�� �G�¶�X�Q�H���p�W�X�G�H�� �P�X�O�W�L�F�H�Q�W�U�L�T�X�H en 

Australie et au Canada, auprès de 100 �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �V�R�X�I�I�U�D�Q�W�� �G�¶�X�Q�� �F�D�Q�F�H�U�� �D�X�� �V�W�D�G�H��

terminal avec une espérance de vie de moins de six mois (124). 91% des patients 

�V�¶�H�V�W�L�P�D�L�H�Q�W�� �V�D�W�L�V�I�D�L�W�V�� �R�X�� �W�U�q�V�� �V�D�W�L�V�I�D�L�W�V�� �G�H�� �O�D�� �W�K�p�U�D�S�L�H���� �������� �H�V�W�L�P�D�L�H�Q�W�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �p�W�Dit 

utile���� �������� �T�X�¶�H�O�O�H�� �D�X�J�P�H�Q�W�D�L�W�� �O�H�X�U�� �G�p�V�L�U�� �G�H�� �Y�L�Y�U�H�� La perception de la dignité 

�V�¶�D�P�p�O�L�R�U�D�L�W���F�K�H�]�����������G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V�� 

La thérapie de la dignité est ensuite évaluée par une étude randomisée contrôlée sur 

40 patients en 2009 (125), puis en 2011 (126) auprès de 1513 patients au cours 

�G�¶�X�Q�H�� �p�W�X�G�H�� �P�X�O�W�L�F�H�Q�W�U�L�T�X�H ���� �O�H�V�� �U�p�V�X�O�W�D�W�V�� �V�X�J�J�q�U�H�Q�W�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�¶�H�I�I�L�F�D�F�L�W�p�� �D�X�� �Y�X�� �G�X��

�F�U�L�W�q�U�H���S�U�L�Q�F�L�S�D�O���G�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�����O�H���S�R�U�W�U�D�L�W���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���G�X���S�D�W�L�H�Q�W�����P�D�L�V���X�Q���E�p�Q�p�I�L�F�H���V�X�U��

les critères secondaires, à savoir une autoévaluation de la qualité de vie et du 

sentiment de dignité. �$�� �Q�R�W�H�U�� �T�X�H�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�Wé était bonne avant la 

thérapie de la dignité (43,41/125 en moyenne) �H�W�� �F�H�W�W�H�� �p�W�X�G�H�� �Q�¶�p�Y�D�O�X�D�L�W�� �S�D�V��

�V�S�p�F�L�I�L�T�X�H�P�H�Q�W�� �O�¶�H�I�I�L�F�D�F�L�W�p�� �G�H�� �O�D�� �W�K�p�U�D�S�L�H�� �F�K�H�]�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V �G�H�� �O�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q ayant la 

plus mauvaise perception de la dignité. 

La thérapie de la dignité a été évaluée chez la personne âgée sur une cohorte de 12 

patients de plus de 65 ans non déments et 11 familles de patients de plus de 65 ans 

déments. Elle a montré un bénéfice, pour le patient et la famille, sur la perception de 

la dignité et du sens de la vie.  
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III. Etude  

 

A. Patients  et méthodes  
 
 

1. Objectif  

 

�/�¶�R�E�M�H�F�W�L�I���G�H���O�¶étude clinique est �G�¶�D�Q�D�O�\�V�Hr la dignité du patient atteint de SLA et les 

éléments qui en modifient la perception. 

 

2. Type �G�¶�p�W�X�G�H 

 

Il �V�¶�D�J�L�W���G�¶�X�Q�H�� �p�W�X�G�H analytique transversale monocentrique. Elle inclut une série de 

patients consécutifs suivis dans le service de neurologie du centre hospitalier de Pau 

pour une sclérose latérale amyotrophique, entre septembre 2012 et octobre 2013, 

après annonce diagnostique et quel que soit le stade évolutif. Le service de 

neurolo�J�L�H�� �G�H�� �O�¶hôpital de Pau est le centre de référence SLA pour le territoire du 

Béarn et de la Soule. 

 

3. Patients  : 

 

a. �&�U�L�W�q�U�H�V���G�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q 

 

- nous avons recruté tous les patients atteints de sclérose latérale 

amyotrophique et suivis �G�D�Q�V���O�H�� �V�H�U�Y�L�F�H�� �G�H�� �Q�H�X�U�R�O�R�J�L�H�� �G�H���O�¶hôpital de Pau de 

septembre 2012 à octobre 2013.  

- le diagnostic de SLA devait être posé selon les critères �G�¶�$�Z�D�M�L���� �D�X moins de 

façon « probable », c'est-à-dire avec des s�L�J�Q�H�V���F�O�L�Q�L�T�X�H�V���R�X���(�1�0�*���G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H��

du NMp et de s�L�J�Q�H�V�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�V�� �G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�X�� �1�0�F�� �G�D�Q�V�� �� territoires avec 

�S�U�p�V�H�Q�F�H���G�H���V�L�J�Q�H�V���G�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���G�X���1�0�F au-�G�H�V�V�X�V���G�H���O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���G�X���1�0�S�� 
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- le diagnostic devait �D�Y�R�L�U���p�W�p���D�Q�Q�R�Q�F�p���D�X���S�D�W�L�H�Q�W���H�Q���F�R�Q�V�X�O�W�D�W�L�R�Q���G�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H��  

- le patient et son aidant principal devaient accepte�U���O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q dans �O�¶�p�W�X�G�H�� 

 

b. Critères  �G�¶�H�[�F�O�X�V�L�R�Q 

 

- refus du patient �j���V�H���S�U�r�W�H�U���j���O�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�� 

- �U�H�I�X�V���G�H���O�¶�D�L�G�D�Q�W���S�U�L�Q�F�L�S�D�O 

- �U�H�I�X�V���G�H���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���D�Y�H�F��la psychologue du service. 

 

4. Méthode  : 

 

a. Déroulement  �G�H���O�¶�ptude  

 

�/�H���U�H�O�H�Y�p���G�H�V���G�R�Q�Q�p�H�V���V�¶�H�V�W���G�p�U�R�X�O�p���H�Q�W�U�H���V�H�S�W�H�P�E�U�H�������������H�W���R�F�W�R�E�U�H�������������� 

�1�R�X�V���D�Y�R�Q�V���L�Q�W�H�U�U�R�J�p���F�K�D�T�X�H���S�D�W�L�H�Q�W���j�� �W�U�R�L�V���U�H�S�U�L�V�H�V���� �j�� ���� �P�R�L�V���G�¶�L�Q�W�H�U�Y�D�O�O�H���V�H�O�R�Q�����O�D��

�I�U�p�T�X�H�Q�F�H���G�X���V�X�L�Y�L���U�H�F�R�P�P�D�Q�G�p�H���S�D�U���O�D���+�$�6�����H�W���D�S�U�q�V���T�X�H���O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H��a 

été faite. Le �S�U�H�P�L�H�U���H�Q�W�U�H�W�L�H�Q���D���O�L�H�X���D�X���P�R�P�H�Q�W���G�H���O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�� 

Nous avons réalisé des entretiens individuels lors des hospitalisations de jour. 

Nous avons choisi plusieurs échelles pour caractériser les patients en fonction de la 

gravité de leur atteinte motrice, de la présence de troubles cognitifs (n�R�W�D�P�P�H�Q�W���G�¶�X�Q��

syndrome frontal) et de leur affect dépressif. Puis nous avons évalué leur perception 

de leur qualité de vie et dignité. Pour cela, nous avons eu recours à une batterie de 

test standardisés et validés. Après cet entretien, nous avons proposé au patient de 

rencontrer la psychologue clinicienne du service. Les échelles que nous avons 

choisies répondaient aux critères suivants : 

- validées et utilisées dans les études sur la SLA 

- reproductibles dans le temps 

- validées en français 

- de passation rapide pour des patients fatigables 
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b. Échelle  de force motrice  : MMT 

 

Nous avons réalisé le testing musculaire par groupes musculaires selon le protocole 

Manual Muscle Testing (MMT) standardisé par Le Great Lakes ALS Study Group. 

Le Manual Muscle Testing (MMT) ou testing manuel musculaire (annexe 1) est un 

outil largement utilisé en médecine physique �H�W���U�p�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q���D�L�Q�V�L���T�X�¶�H�Q neurologie, 

�Q�R�W�D�P�P�H�Q�W�� �S�R�X�U�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q��des pathologies neurologiques périphériques ���� �F�¶�H�V�W�� �O�D��

méthode la plus simple, et elle ne nécessite aucun appareillage.  

Le Great Lakes ALS Study Group (127, 128) propose un protocole standardisé à 

�S�D�U�W�L�U�� �G�H�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �0�5�&�� ���0�H�G�L�F�D�O�� �5�H�V�H�D�U�F�K�� �&�R�X�Q�F�L�O���� �D�Q�Q�H�[�H�� ������ �D�Y�H�F�� �X�Q�H�� �F�R�W�D�W�L�R�Q��

�F�K�L�I�I�U�p�H���E�D�V�p�H���V�X�U���O�¶�H�[�D�P�H�Q���G�H�������� �J�U�R�X�S�H�V���P�X�V�F�X�O�D�L�U�H�V������ �I�O�p�F�K�L�V�V�H�X�U�V���H�W���H�[�W�H�Q�V�H�X�U�V��

�G�H�� �F�R�X���� �D�E�G�X�F�W�H�X�U�V�� �H�W�� �U�R�W�D�W�H�X�U�V�� �H�[�W�H�U�Q�H�V�� �G�¶�p�S�D�X�O�H���� �I�O�p�F�K�L�Vseurs et extenseurs de 

coude, fléchisseurs et extenseurs de poignet, abducteur du pouce, fléchisseurs 

communs des doigts, fléchisseurs, extenseurs et abducteurs de hanche, fléchisseurs 

et extenseurs de genou, dorsiflexion de cheville, fléchisseurs plantaire (76, 129, 

130). Chaque groupe musculaire est coté de 0 à 5, 0 correspondant à une paralysie 

et 5 à une force normale selon le MRC. Le score musculaire de chaque muscle est 

converti en une échelle à 10 points. Le score MMT (Manual Muscular Testing) final 

est la moyenne des scores des 34 muscles, coté de 0 à 10. 

Ce score est reproductible entre opérateurs �H�W���V�H�Q�V�L�E�O�H���S�R�X�U���G�p�W�H�F�W�H�U���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�¶�X�Q��

déficit moteur (127). La Haute Autorité de Santé le recommande en pratique clinique 

courante dans le suivi des patients atteints de SLA (50) et une étude sur 63 patients 

�H�V�W���H�Q���I�D�Y�H�X�U���G�H���O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�H���F�H�W�W�H���p�F�K�H�O�O�H motrice en recherche clinique sur la SLA 

(127). �1�R�X�V���O�¶�D�Y�R�Q�V���G�R�Q�F���F�K�R�L�V�Le pour évaluer la force motrice des patients de notre 

étude. 

 

c. Échelle  de gravité  : ALSFRS -R 

 

Le profil évolutif de la SLA �V�¶�H�[�S�U�L�P�H���U�D�S�L�G�H�P�H�Q�W���F�K�H�]���O�H���S�D�W�L�H�Q�W���S�D�U���G�H�V���L�Q�F�D�S�D�F�L�W�p�V��

fonctionnelles avec un retentissement majeur dans les actes de la vie quotidienne. Il 

�H�[�L�V�W�H���G�H���P�X�O�W�L�S�O�H�V���p�F�K�H�O�O�H�V���G�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�¶�L�Q�F�D�S�D�F�L�W�p���� 

Les incapacités peuvent être évaluées par des échelles génériques, qui ont 

�O�¶�D�Y�D�Q�W�D�J�H�� �G�¶�r�W�U�H�� �S�O�X�V�� �O�D�U�J�H�P�H�Q�W�� �F�R�Q�Q�X�H�V���� �O�H�V�� �S�O�X�V�� �U�p�S�D�Q�G�X�H�V�� �p�W�D�Q�W�� �O�¶�L�Q�G�L�F�H�� �G�H��
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�%�D�U�W�K�H�O�� �H�W�� �O�D�� �P�H�V�X�U�H�� �G�¶�L�Q�G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O�O�H�� ���0�,�)������ �W�R�X�W�H�V�� �G�H�X�[�� �Y�D�O�L�G�p�H�V���� �/�D��

grille AGGIR est la seule reconnue par les autorités de tutelle pour permettre de 

�G�R�Q�Q�H�U�� �O�L�H�X�� �j�� �X�Q�H�� �F�R�P�S�H�Q�V�D�W�L�R�Q�� �I�L�Q�D�Q�F�L�q�U�H���� �O�¶�D�O�O�R�F�D�W�L�R�Q�� �S�H�U�V�R�Q�Q�D�O�L�V�p�H�� �G�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H��

���$�3�$�������(�O�O�H���D���p�W�p���F�R�Q�V�W�U�X�L�W�H���S�R�X�U���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���k�J�p�V�����!���������D�Q�V�������(�O�O�H���Q�¶�H�V�W���S�D�V���D�G�D�S�W�p�H��

�j�� �O�D���S�U�R�E�O�p�P�D�W�L�T�X�H���G�H���O�D���6�/�$���F�D�U���S�R�X�U���E�p�Q�p�I�L�F�L�H�U���G�H���O�¶�D�O�O�R�F�D�W�L�R�Q���P�D�[�L�P�D�O�H���O�H���S�D�Wient 

doit avoir des troubles cognitifs (50). 

�/�¶�$�/�6���I�X�Q�F�W�L�R�Q�D�O���U�D�W�L�Q�J���V�F�D�O�H�����$�/�6�)�5�6���� �� �H�V�W�� �X�Q�H���p�F�K�H�O�O�H��fonctionnelle spécifique de 

�O�D���6�/�$�����(�O�O�H���H�V�W���E�D�V�p�H���V�X�U���G�H�V���U�p�S�R�Q�V�H�V���j���G�H�V���T�X�H�V�W�L�R�Q�V���H�W���Q�R�Q���V�X�U���O�¶�R�E�V�H�U�Y�D�W�L�R�Q���G�X��

�S�D�W�L�H�Q�W���S�D�U���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�H�X�U�����(�O�O�H���H�[�S�O�R�U�H���O�H�V���I�R�Q�F�W�L�R�Q�V���O�H�V���Slus pertinentes à évaluer chez 

�O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �S�R�U�W�H�X�U�� �G�¶�X�Q�H�� �6�/�$���� �&�¶�H�V�W�� �X�Q�H�� �p�F�K�H�O�O�H�� �V�L�P�S�O�H�� �H�W�� �I�D�F�L�O�H�� �j�� �U�p�D�O�L�V�H�U���� �(�O�O�H�� �H�V�W��

�G�p�Y�H�O�R�S�S�p�H�� �H�Q�� ������������ �j�� �S�D�U�W�L�U�� �G�H�� �O�¶�$�/�6�6�6�� ���$�/�6�� �6�H�Y�H�U�L�W�\�� �6�F�R�U�H���� ������������ �H�W�� �8�3�'�5�6��

���8�Q�L�I�R�U�P�� �3�D�U�N�L�Q�V�R�Q�� �'�L�V�H�D�V�H�� �5�D�W�L�Q�J�� �6�F�R�U�H������ �&�¶�H�V�W�� �X�Q�H�� �p�F�K�H�O�O�H�� �G�
�Dctivité quotidienne 

de patients SLA. Elle a été révisée en 1999 pour ajouter la fonction respiratoire : 

ALSFRS-R (132). Son utilisation est recommandée par la HAS �G�D�Q�V���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�X��

patient (grade C2) (50).  

�'�¶�D�S�U�qs  les recommandations de la Haute Autorité de Santé et de la Société 

neurologique Française (50), nous avons choisi �O�¶�$�/�6�)�5�6-�5���� �/�¶�p�F�K�H�Ole contient 

douze items (dont un dé�S�H�Q�G���G�H���O�D���S�U�p�V�H�Q�F�H���R�X���Q�R�Q���G�¶�X�Q�H���J�D�V�W�U�R�V�W�R�P�L�H�����F�{�W�p�V���G�H������

à 4, 4 points correspondant à une fonction normale, 0 point à une fonction perdue 

totalement. Le score total est côté sur 48 points (annexe 2). 

 

d. Mini Mental S tate Examination  

 

Nous avons choisi le Mini Mental State Examination, dans sa version française 

consensuelle du  Groupe de Réflexion sur les Évaluations Cognitive (GRECO) (131), 

afin de dépister un éventuel trouble cognitif (cf. annexe 3). Ce test est reconnu en 

pratique courante pour le �G�p�S�L�V�W�D�J�H�� �G�¶�X�Q�� �W�U�R�X�E�O�H�� �F�R�J�Q�L�W�L�I���� �G�H�� �S�D�U�W�� �V�D�� �V�L�P�S�O�L�F�L�W�p�� �H�W�� �V�D��

rapidité de passation �H�Q�������j���������P�L�Q�X�W�H�V���D�L�Q�V�L���T�X�H���O�¶�p�W�H�Q�G�X�H���G�H�V���I�R�Q�F�W�L�R�Q�V���F�R�J�Q�L�W�L�Y�H�V��

explorées. Il présente une bonne reproductibilité intra et inter opérateur, et permet 

�Q�R�Q�� �V�H�X�O�H�P�H�Q�W�� �O�H�� �G�p�S�L�V�W�D�J�H�� �P�D�L�V�� �D�X�V�V�L�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �S�U�R�J�U�H�V�V�L�R�Q�� �G�H�� �W�U�R�X�E�O�H�V��

cognitifs (132). 

�,�O���H�V�W���F�R�P�S�R�V�p���G�¶�X�Q�H���V�p�U�L�H���G�H���T�X�H�V�W�L�R�Q�V���U�H�J�U�R�X�S�p�H�V���H�Q�������V�X�E�W�H�V�W�V���H�W���F�R�Q�o�X�H�V���G�H���W�H�O�O�H��

façon que les sujets normaux puissent aisément répondre à chaque question. Les 
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�T�X�H�V�W�L�R�Q�V�� �S�R�U�W�H�Q�W�� �V�X�U�� ���� �O�¶�R�U�L�H�Q�W�D�W�L�R�Q�� �G�D�Q�V�� �O�H�� �W�H�P�S�V�� ������ �S�R�L�Q�W�V������ �O�¶�R�U�L�H�Q�W�D�W�L�R�Q�� �G�D�Q�V��

�O�¶�H�V�S�D�F�H�� ������ �S�R�L�Q�W�V������ �O�H�� �U�D�S�S�H�O�� �L�P�P�p�G�L�D�W�� �G�H�� �W�U�R�L�V�� �P�R�W�V explorant les capacités de 

�U�p�S�p�W�L�W�L�R�Q�� �H�W�� �G�¶�H�Q�F�R�G�D�J�H (3 points), le �F�D�O�F�X�O�� �T�X�L�� �H�[�S�O�R�U�H�� �O�¶�D�W�W�H�Q�W�L�R�Q���� �O�H�� �F�D�O�F�X�O�� �H�W�� �O�D��

mémoire de travail (5 points), le rappel différé des trois mots (3 points), le langage (8 

points) et les praxies constructives (1 point). Le score maximum est donc de 30 

points. La limite de la normale est à 26. Le résultat du patient à ce test doit tenir 

compte de son âge et de son niveau culturel (133). 

 

e. Batterie Rapi �G�H���G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H���)�U�R�Q�W�D�O�H 

 

�$�X�F�X�Q�H�� �E�D�W�W�H�U�L�H�� �G�¶�pvaluation validée en français �Q�¶�H�V�W�� �V�S�p�F�L�I�L�T�X�H�� �j�� �O�D�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q��

exécutive du patient SLA���� �/�D�� �%�5�(�)�� ���E�D�W�W�H�U�L�H�� �U�D�S�L�G�H�� �G�¶�H�I�I�L�F�L�H�Q�F�H frontale) semble la 

plus adaptée pour un dépistage de dysfonctionnement exécutif (50), son usage est 

donc recommandé par la HAS pour le dépistage de troubles dysexécutifs chez les 

patients SLA. Nous avons donc choisi cette échelle développée en 2000 par Dubois 

(134) (annexe 4���� �D�I�L�Q�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �O�H�V�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q�V�� �H�[�p�F�X�W�L�Y�H�V cognitives et 

comportementales liées aux lobes frontaux.  

�/�¶�D�Y�D�Q�W�D�J�H�� �G�H�� �F�H�W�W�H�� �p�F�K�H�O�O�H�� �H�V�W�� �O�D�� �I�D�F�L�O�L�W�p�� �G�H�� �V�D�� �S�D�V�V�D�W�L�R�Q�� �H�W�� �V�D�� �E�U�L�q�Y�H�W�p��

(approximativement 10 minutes). Chacun des sub-tests étant chiffré sur 3, on obtient 

un score total sur 18, avec un seuil pathologique retenu de 12.  

- la première question �p�W�X�G�L�H�� �O�¶�p�O�D�E�R�U�D�W�L�R�Q�� �F�R�Q�F�H�S�W�X�H�O�O�H�� ���p�S�U�H�X�Y�H�� �G�H�V��

similitudes),  

- la seconde question étudie la flexibilité mentale et la fluence verbale,  

- la troisième partie étudie le comportement de préhension et �O�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H��

environnementale, à travers un test de comportement de préhension. Les 

�V�W�L�P�X�O�L�� �V�H�Q�V�R�U�L�H�O�V�� ���S�D�X�P�H�V�� �G�H�V�� �P�D�L�Q�V�� �G�H�� �O�¶�H�[�D�P�L�Q�D�W�H�X�U�� �H�I�I�O�H�X�U�D�Q�W�� �F�H�O�O�H�V�� �G�X��

sujet) peuvent activer des schémas de réponses automatiques (saisir les 

�P�D�L�Q�V���G�H���O�¶�H�[�D�P�L�Q�D�W�H�X�U�����V�D�Q�V���T�X�¶�L�O�V���V�R�L�H�Q�W���L�Q�K�L�E�p�V���V�¶�L�O�V���Q�H���V�R�Q�W���S�D�V���D�S�S�U�R�S�U�L�p�V����

�/�¶�L�Q�K�L�E�L�W�L�R�Q�� �G�H���O�¶�D�F�W�L�Y�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �V�F�K�p�P�D�V�� �F�R�P�S�R�U�W�H�P�H�Q�W�D�X�[�� �G�p�F�O�H�Q�F�K�p�V�� �S�D�U�� �G�H�V��

stimulations sensorielles est en principe exercée par le cortex préfrontal. 

- la quatrième partie étudie la capacité de programmation à travers un test de 

séquences motrices de Luria 

- le cinquième test �p�W�X�G�L�H���O�D���V�H�Q�V�L�E�L�O�L�W�p���j���O�¶�L�Q�W�H�U�I�p�U�H�Q�F�H 
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- �O�H���V�L�[�L�q�P�H���W�H�V�W���p�W�X�G�L�H���O�D���F�D�S�D�F�L�W�p���G�¶�L�Q�K�L�E�L�W�L�R�Q 

Nous évaluons l�H���V�F�R�U�H���%�5�(�)���V�X�U���O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H���G�H�V���L�W�H�P�V���U�p�D�O�L�V�D�E�O�H�V���H�Q���W�H�Q�D�Q�W���F�R�P�S�W�H��

du handicap moteur du patient, rapporté ensuite sur 18 (la limite de la normale étant 

à 12). 

 

f. Échelle  de qualité de vie  : SEIQOL-DW 

 

La SEIQOL-�'�:�� �H�V�W���X�Q���R�X�W�L�O���R�X�Y�H�U�W���S�H�U�P�H�W�W�D�Q�W���G�¶�D�G�D�S�W�H�U���O�H���W�H�V�W���j�� �F�K�D�T�X�H���S�D�W�L�H�Q�W���H�Q��

fonction de ses propres �F�H�Q�W�U�H�V�� �G�¶�L�Q�W�p�U�r�W. Dans un premier temps les patients sont 

interrogés sur les cinq domaines qui leur paraissent les plus importants dans leur vie 

�D�X�� �P�R�P�H�Q�W�� �G�H�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �H�W���T�X�L�� �O�H�� �U�H�V�W�H�U�R�Q�W���� �(�Q�V�X�L�W�H���� �L�O�V�� �G�R�L�Y�H�Q�W�� �V�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �G�D�Q�V��

chacun de ces domaines de 0 (pire possible) à 100 (meilleur possible). Enfin, ils 

doivent estimer �O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H�� �U�H�O�D�W�L�Y�H ou poids (sur 1) de ces 5 domaines sur un 

disque prévu à cet effet. Un indice de qualité de vie est calculé pour chaque 

domaine : (valeur*poids)/100. On obtient en ajoutant les 5 indices, une cotation sur 

100 de la qualité de vie (85).  

La SEIQOL-DW �D�� �p�W�p�� �Y�D�O�L�G�p�H�� �G�D�Q�V�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W��

souffrant de SLA (135). La SEIQOL peut être évaluée en 15 à 20 minutes pour un 

�S�D�W�L�H�Q�W�� �6�/�$�� �S�R�X�Y�D�Q�W�� �S�D�U�O�H�U���� �H�W�� ������ �P�L�Q�X�W�H�V�� �V�¶�L�O�� �Q�H�� �S�H�X�W�� �S�D�U�O�H�U�� �P�D�L�V�� �E�p�Q�p�I�L�F�L�H�� �G�¶�D�L�G�H��

�W�H�F�K�Q�L�T�X�H���j���O�¶�H�[�S�U�H�V�V�L�R�Q����(89). Cette échelle peut être utilisée pour mesurer la qualité 

�G�H�� �Y�L�H�� �G�¶�X�Q�� �S�D�W�L�H�Q�W���V�R�X�I�I�U�D�Q�W�� �G�¶�X�Q�H�� �G�p�P�H�Q�F�H�� �P�R�G�p�U�p�H. La SEIQOL-DW est de 

passation plus rapide et peut être utilisée dans des stades plus avancés (136) ; elle 

est validée en français �S�D�U�� �O�¶�L�Q�V�W�L�W�X�W�� �*�X�V�W�D�Y�H�� �5oussy, avec un manuel français 

disponible (137) (annexe 5). 

 

g. Échelle  de dépression  : BDI  

 

De nombreuses échelles de dépression sont utilisées dans les études sur la SLA 

(tableau 5), san�V���T�X�¶�L�O���\���D�L�W consensus sur une échelle à utiliser en pratique clinique : 

- �/�¶Hospital Anxiety and Depression Scale (HADS) est une échelle de 

dépression �H�W�� �G�¶�D�Q�[�L�p�W�p�� �F�R�P�S�U�H�Q�D�Q�W�� �T�X�D�W�R�U�]�H items, adaptée aux patients 

�K�R�V�S�L�W�D�O�L�V�p�V���� �1�R�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �p�W�D�Q�W�� �Y�X�V�� �D�X�� �G�p�F�R�X�U�V�� �G�¶�K�R�V�S�L�W�Dlisations de jours, 

�F�H�W�W�H���p�F�K�H�O�O�H���Q�¶�H�V�W���S�D�V���D�G�D�S�W�p�H���j���Q�R�W�U�H���p�W�X�G�H�� 
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- Le Center of Epidemiologic Study Depression Scale (CESD-S) est un auto-

questionnaire comportant vingt items côtés de 0 à 4 en fonction de la sévérité 

des symptômes, ressentie au cours de la semaine précédente (138).  

- Le Patient health Questionnaire (PHQ) (139) inclut trop de critères physiques, 

dont la perte de poids, �H�W���Q�¶�H�V�W���G�R�Q�F���S�D�V���X�W�L�O�L�V�D�E�O�H���F�K�H�]���O�H���S�D�W�L�H�Q�W���6�/�$�� 

- Le Spielberg State-Trait Anxiety Inventory (STAI) comporte  quarante items ce 

qui le rend trop long pour les patients de notre étude qui doivent répondre aux 

questions de plusieurs tests (58). 

- �/�¶�$�/�6��depression inventory (ADI-12) (140) est un auto-questionnaire 

développé spécifiquement pour dépister la depression chez le patient atteint 

de SLA. Il recherche une tristesse, une anhédonie et une perte �G�H���O�¶énergie et 

ne se réfère pas aux symptômes moteurs de la SLA. Il se base sur douze 

questions�����,�O���H�V�W���Y�D�O�L�G�p���H�Q���V�¶�D�S�S�X�\�D�Q�W���V�X�U���O�H�V���F�U�L�W�q�U�H�V���'�6�0-IV de la dépression. 

�,�O�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�U�� �F�R�Q�W�U�H�� �S�D�V�� �Y�D�O�L�G�p�� �H�Q�� �I�U�D�Q�o�D�L�V���� �U�D�L�V�R�Q�� �S�R�X�U�� �O�D�T�X�H�O�O�H�� �Q�R�X�V��avons 

choisis �G�H���Q�H���S�D�V���O�¶�X�W�L�O�L�V�H�U���S�R�X�U���p�Y�D�O�X�H�U���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���D�X���F�R�X�U�V���G�H���Q�R�W�U�H���p�W�X�G�H�� 

- Le Manuel Diagnostique et Statistique des troubles mentaux (DSM-IV) qui est 

la classification de référence des pathologies psychiatriques. 

- Le Beck Depression Inventory (BDI et BDI-II) (141) est une échelle 

�G�¶�D�X�W�R�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �F�R�P�S�R�U�W�D�Q�W�� �Y�L�Q�J�W�� �H�W�� �X�Q�H�� �T�X�H�V�W�L�R�Q�V��côtées de 0 à 3 selon la 

sévérité des symptômes (total de 0 à 63, avec un score élevé indiquant une 

dépression sévère). Il est demandé aux patients de répondre en fonction des 

symptômes ressentis  au cours de la semaine écoulée. Le (BDI-II) découle du 

BDI mais est côté en fonction des symptômes ressentis au cours des deux 

dernières semaines. Le score BDI est validé en français (142, 143). Le score 

obtenu permet de classer la sévérité de la dépression : absente pour un score 

de 0 à 9, légère de 10 à 16, modérée de 17 à 29, et sévère à partir de 30. 

 

�1�R�X�V�� �D�Y�R�Q�V�� �F�K�R�L�V�L�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �%�'�,�� �G�H�� �%�H�F�N��(144), car elle est courte, validée en 

�I�U�D�Q�o�D�L�V�����H�W���T�X�¶�R�Q��la retrouve le plus souvent dans les études sur la SLA (145) ainsi 

que dans les travaux de Chochinov (123). Le questionnaire est disponible en ligne 

(146) (annexe 6). 
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Tableau 5 : les échelles de dépression utilisées dans les études sur la SLA  

référence  année n ADI-12 HADS BDI BDI2 STAI CESD-S PHQ  DSM-IV 

(147) 2003 25 - - - - - + - - 

(56) 2011 127 + - - - - - - - 

(148) 2011 37 + + + - - + - + 

(140) 2008 39 À valider - + - - - - + 

(149) 2012 37 - - - + - - - - 

(150) 2008 39 + - - - - - - - 

(138) 2009 223 - - - - - - + - 

(151) 2010 35 - + - - - - - - 

(57) 2010 51 - + - + - - - + 

(58) 2008 190 - + + - + - - - 

(152) 2007 49 - - + - - - - - 

n : nombre de sujets étudiés ; ADI-12 : ALS Depression Inventory ; HADS : Hospital Anxiety and Depression Scale ; BDI : Beck Depression Inventory ; BDI2 : 

Beck Depression Inventory 2 ; STAI : Spielberg State-Trait Anxiety Inventory ; CESD-S Center of Epidemiologic Study Depression Scale ; PHQ : Patient 

health Questionnaire ; DSM-IV : Manuel Diagnostique et Statistique des troubles mentaux 
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h. Portrait  de la dignité  

 

�,�O�� �V�¶�D�J�L�W�� �G�H�� �O�¶�L�Q�Y�H�Q�W�D�L�U�H�� �G�p�Y�H�O�R�S�S�p�� �S�D�U�� �O�¶�p�T�X�L�S�H�� �G�H�� �&�K�R�F�K�L�Q�R�Y�� �H�Q��2008 (123) à partir 

�G�¶�X�Q���P�R�G�q�O�H���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���S�X�E�O�L�p���H�Q������������(120).  

Il est composé de 25 questions. Les réponses sont cotées par le patient de 1 à 5 (1 = 

pas un problème, 2 = petit problème, 3 = problème, 4 = gros problème, 5 = problème 

�D�F�F�D�E�O�D�Q�W���� ���D�Q�Q�H�[�H�� �������� �S�H�U�P�H�W�W�D�Q�W�� �D�X�� �F�O�L�Q�L�F�L�H�Q�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �O�H�� �Q�L�Y�H�D�X�� �G�H�� �G�p�W�U�H�V�V�H�� �G�X��

�S�D�W�L�H�Q�W�� �H�W�� �O�H�V�� �S�R�L�Q�W�V�� �S�R�V�D�Q�W�� �S�U�R�E�O�q�P�H�� �D�I�L�Q�� �G�¶�R�U�L�H�Q�W�H�U�� �V�R�Q�� �D�F�W�L�R�Q�� �W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H�� La 

note totale est cotée sur 125. 

Le questionnaire est disponible en français �G�D�Q�V���O�H���V�L�W�H���G�L�J�Q�L�W�\�L�Q�F�D�U�H���F�D���G�H���O�¶Unité de 

Recherche en Soins palliatifs du Manitoba (153) (annexe 7).  

 

i. Analyse statistique  

 

Les analyses de corrélation ont été �U�p�D�O�L�V�p�H�V���D�X���P�R�\�H�Q���G�H���O�¶�R�X�W�L�O���%�L�R�V�W�D�7�*�9�����8�Q�L�W�p��

Mixte de Recherche en Santé 707 INSERM/UPMC, disponible en ligne 

http://marne.u707.jussieu.fr/biostatgv/?module=tests) utilisant le logiciel R (Bell 

Laboratory).  

 

Nous avons utilisé le test non paramétrique de Spearman pour les comparaisons de 

données quantitatives sur notre petit échantillon de huit patients. Ce test nécessite 

�X�Q���p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���G�¶�D�X���P�R�L�Q�V���F�L�Q�T individus en raison des nécessités de puissance. 

Le seuil de significativité retenu était de  0,05. 
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B. Résultats  
 

1. Histoires cliniques  

 

Dix patients ont été suivis dans le service de neurologie de Pau entre septembre 

2012 et octobre 2013. Huit patients (quatre hommes et quatre femmes) ont été inclus 

�G�D�Q�V���O�¶�p�W�X�G�Hs. Deux patients ont été exclus, à savoir un homme âgé de 38 ans qui 

�U�H�I�X�V�D�L�W�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �Sar la psychologue du service et dont les capacités de 

communication étaien�W�� �W�U�R�S�� �O�L�P�L�W�p�H�V�� �O�R�U�V�� �G�H�� �O�¶�p�W�X�G�H�� �H�W�� �T�X�L�� �H�V�W décédé en novembre 

2012, et un homme âgé de 75 ans �G�R�Q�W���O�¶�p�S�R�X�V�H���Q�H���V�R�X�K�D�L�W�D�L�W���S�D�V���T�X�¶�L�O���S�D�U�W�L�F�L�S�H���j��

�O�¶�p�W�X�G�H�� 
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a. Patiente 1  

 

Mme L. âgée de 79 ans consulte pour une faiblesse des quatre membres, 

progressive, sans crampe ni douleur musculaire, évoluant depuis un an. Elle ne 

présente pas de symptomatologie bulbaire. �/�¶�H�[�D�P�H�Q�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�� �Uetrouve une 

amyotrophie distale des membres inférieurs, avec réflexes ostéotendineux présents 

et diminués de façon asymétrique. La démarche est dandinante, avec marche sur les 

�W�D�O�R�Q�V�� �L�P�S�R�V�V�L�E�O�H���� �2�Q�� �Q�R�W�H�� �O�D�� �S�U�p�V�H�Q�F�H�� �G�¶�X�Q�� �G�p�I�L�F�L�W�� �G�H�V�� �F�H�L�Q�W�X�U�H�V�� �D�L�Q�V�L�� �T�X�H�� �G�H�V��

fasciculations des quatre membres, épargnant la face. 

Dans ses antécédents on note une hypertension artérielle, une dyslipidémie, une 

grossesse extra-utérine et une fracture de la clavicule droite ancienne. Son 

traitement est le suivant : atorvastatine 10 mg : 1 par jour, ezetimibe 10 mg : 1 par 

jour, hydrochlorothiazide 20 mg / énalapril 12,5 mg : 1 par jour.  

Mme L. est secrétaire à la retraite, mère de trois enfants �H�W�� �Y�H�X�Y�H�� �G�¶�X�Q chef 

�G�¶�H�Q�W�U�H�S�U�L�V�H���� �(�O�O�H�� �Y�L�W��à Pau dans un appartement au centre-ville au moment du 

diagnostic. 

 

Sur le plan biologique, les créatinines phosphokinases (CPK) sont élevées à 862 

UI/L. �/�D���U�H�F�K�H�U�F�K�H���G�¶�D�Q�W�L�F�R�U�S�V���D�Q�W�L-gangliosides (Ac anti-GM1) est négative. 

�/�¶�,�5�0�� �P�p�G�X�O�O�D�L�U�H�� �H�V�W�� �Q�R�U�P�D�O�H���� �/�¶�,�5�0�� �F�p�U�pbrale retrouve une leucoaraïose péri-

ventriculaire discrète. 

�/�¶ENMG retrouve des tracés neurogènes chroniques diffus dans les quatre 

membres, sans anomalie en stimulodétection.  Des fasciculations sont enregistrées 

aux quatre membres. 

�/�¶épreuve fonctionnelle respiratoire (EFR) initiale retrouve une capacité vitale 

normale avec diminution des pressions inspiratoires et expiratoires maximales. 

 

Le diagnostic est annoncé à la patiente en février 2012, et le traitement par riluzole 

est débuté. 

 

Rapidement, la patiente éprouve des difficultés pour gérer les tâches quotidiennes 

dans son appartement, et décide de résider dans une maison de retraite. Elle ne 
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trouve de place que dans une zone rurale malgré son souhait de rester proche du 

centre-ville, et perd la possibilité de se déplacer en ville. 

 

Nous évaluons la patiente trois fois. 

Lors du premier entretien, en septembre 2012, elle vit en maison de retraite depuis 

deux mois en raison de ses difficultés de déplacement et de troubles de la mémoire 

gênant la gestion du quotidien. Elle marche avec une canne ou le plus souvent avec 

un déambulateur et porte une �S�D�L�U�H���G�¶orthèses jambières postérieures. Elle se plaint 

de lombalgies mal supportées malgré un traitement par tramadol à 100 mg par jour. 

Elle qualifie spontanément sa qualité de vie de « bonne ». Elle regrette de ne pas 

avoir voyagé �G�D�Y�D�Q�W�D�J�H���P�D�L�Q�W�H�Q�D�Q�W���T�X�¶�H�O�O�H���Yit en maison de retraite où elle se sent 

« triste » et dont elle ne peut sortir comme elle le souhaiterait. La maison de retraite 

est pour elle un « mouroir »�����H�W���H�O�O�H���D���G�¶�D�L�O�O�H�X�Us demandé à changer de chambre afin 

de ne plus �r�W�U�H���H�Q���I�D�F�H���G�¶�X�Q�H���U�p�V�L�G�H�Q�W�H��en fin de vie. Elle évoque spontanément son 

angoisse de subir la même fin de vie que son mari qui « �V�¶�H�V�W�� �Y�X�� �P�R�X�U�L�U ». Elle est 

très attachée à maintenir une image correspondant à son rang social. Elle est 

�G�¶�D�L�O�O�H�X�U�V�� �W�U�q�V�� �P�D�U�T�Xée par le changement de silhouette que lui donnent la 

camptocormie �H�W�� �O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �V�D�� �F�D�Q�Q�H�� �R�X�� �G�X�� �G�p�D�P�E�X�O�D�W�H�X�U�� Par ailleurs, la 

patiente me demande à quoi est liée sa mala�G�L�H���S�X�L�V���H�[�S�O�L�T�X�H���T�X�¶�H�O�O�H���S�H�Q�V�H���T�X�H la 

véritable cause est la prise d�¶�D�W�R�U�Y�D�V�W�D�W�L�Q�H. 

Lors du second entretien, en décembre 2012, elle demande à nouveau une 

explication à ses troubles. Elle revient sur le médicament qui serait la cause de sa 

SLA, avec une composante franche de persévération. �(�O�O�H�� �H�[�S�O�L�T�X�H�� �T�X�¶il ne peut y 

avo�L�U���G�¶�D�X�W�U�H���H�[�S�O�L�F�D�W�L�R�Q���S�X�L�V�T�X�¶�H�O�O�H a toujours mené une vie « saine » et a « toujours 

été fidèle à son mari ». Elle est persuadée que les médecins savent que le 

�P�p�G�L�F�D�P�H�Q�W�� �H�V�W�� �j�� �O�¶�R�U�L�J�L�Q�H�� �G�H�� �O�D�� �6�/�$ mais ne veulent pas le lui avouer. Elle se dit 

spontanément « heureuse », affirm�D�W�L�R�Q�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �p�F�U�L�W�� �P�r�P�H�� �O�R�U�V�� �G�H�� �O�D�� �S�D�V�V�D�W�L�R�Q�� �G�X 

MMSE�����$���O�¶�p�Y�R�F�D�W�L�R�Q���G�H�V���D�L�G�H�V���T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H�V�����H�O�O�H���G�L�W���Q�H���S�D�V���H�Q���D�Y�R�L�U���E�H�V�R�L�Q�����T�X�¶�H�O�O�H��

�V�¶�H�V�W���© toujours débrouillée toute seule et ne demande rien à personne». Elle ne veut 

pas « ennuyer ses enfants », raison pour laquelle elle a souhaité vivre en maison de 

retraite. �6�X�U���O�H���S�O�D�Q���P�R�W�H�X�U�����H�O�O�H���Q�H���P�D�U�F�K�H���S�O�X�V���T�X�¶�D�Y�H�F���X�Q���G�p�D�P�E�X�O�D�W�H�X�U�� 
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Le troisième entretien, en mars 2013, est marqué par les persévérations sur les 

mêmes t�K�q�P�H�V�� �T�X�¶�D�X�� �S�U�p�F�p�G�H�Q�W��entretien et une apathie prononcée. Elle marche 

toujours avec le déambulateur et ne présente pas de nouveau symptôme. 
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b. Patiente 2  

 

Mme B., âgée de 60 ans, consulte pour une perte de la force du membre supérieur 

droit, avec difficultés à la marche évoluant depuis un an, et des crampes aux 

membres inférieurs depuis quelques semaines. 

Dans ses antécédents on note une maladie de Basedow en 2007 avec hypothyroïdie 

traitée par levothyroxine à 100µg par jour et carbimazole à 5 mg par jour. 

 

Cette patiente est retraitée, elle était auparavant chef de caisse dans une grande 

surface. Son mari était chauffagiste. Ils sont tous les deux passionnés de randonnée 

en montagne. 

 

�/�¶�H�[�D�P�H�Q�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�� �U�H�W�U�R�X�Y�H�� �L�Q�L�W�L�D�O�H�P�H�Q�W�� �X�Q�� �G�p�I�L�F�L�W���J�O�R�E�D�O�� �G�X�� �P�H�P�E�U�H�� �V�X�S�p�U�L�H�X�U�� �G�U�R�L�W����

avec amyotrophie de la main �D�L�Q�V�L���T�X�¶�X�Q���G�p�I�L�F�L�W���G�L�V�W�D�O���V�p�Y�q�U�H���G�H�V���P�H�P�E�U�H�V���L�Q�I�p�U�L�H�X�U�V. 

Les réflexes ostéo-tendineux sont présents, les reflexes cutanés plantaires et de 

Hoffmann sont indifférents. Il �Q�¶�\�� �D�� �S�D�V�� �G�H�� �W�U�R�X�E�O�H�� �V�H�Q�V�L�W�L�I�� On ne note pas de 

fasciculations des membres ni de la langue. 

�6�X�U���O�H���S�O�D�Q���E�L�R�O�R�J�L�T�X�H���� �L�O���Q�¶�\�� �D���S�D�V���G�¶�D�Q�Rmalie, les CPK sont à 280 UI/L.  Le liquide 

céphalorachidien (LCR) est normal, avec une protéinorachie normale à 0,35g/L, une 

glycorachie à 3,3 mmol/L, un élément sans présences �G�¶�K�p�P�D�W�L�H�� La recherche 

�G�¶anticorps anti-GM1 est négative. 

�/�¶�,�5�0���P�p�G�X�O�O�D�L�U�H���H�V�W���Q�R�U�P�D�O�H��  

�/�¶ENMG retrouve un tracé neurogène chronique des quatre membres, en distal 

comme en proximal, e�W���S�H�U�P�H�W���G�¶�H�Q�U�H�J�L�V�W�U�H�U���G�H�V���I�D�V�F�Lculations.  

�/�¶�(�)�5��initiale retrouve une capacité vitale normale, avec effondrement des pressions 

inspiratoires et expiratoires maximales. 

 

Le diagnostic est annoncé à la patiente en février 2009 et le traitement par riluzole 

est débuté. 

La patiente présente surtout un déficit moteur des quatre membres, sans 

symptomatologie douloureuse ni bulbaire initialement. Deux ans après le début des 

symptômes ���X�Q�� �D�Q�� �D�S�U�q�V�� �O�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F������ �H�O�O�H�� �V�H�� �S�O�D�L�Q�W�� �G�¶�X�Q�H�� �G�\�V�S�Q�p�H�� �G�¶�H�I�I�R�U�W�� �V�D�Q�V��

orthopnée���� �H�Q�� �S�O�X�V�� �G�H�� �O�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �V�R�Q�� �G�p�I�L�F�L�W�� �P�R�W�H�X�U�� �T�X�L�� �O�D�� �F�R�Q�W�U�D�L�Q�W�� �D�X�� �S�R�U�W��
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�G�¶�R�U�W�K�q�V�H�V�� �D�L�Q�V�L�� �T�X�¶�j�� �O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�¶�X�Q��déambulateur voi�U�H�� �G�¶�X�Q�� �I�D�X�W�H�X�L�O�� �U�R�X�O�D�Q�W�� �S�R�X�U��

les déplacements longs. Elle perd la marche en juillet 2011. 

En aout 2011(3 ans et demi après le début des symptômes), la patiente bénéficie de 

�O�D���P�L�V�H���H�Q���S�O�D�F�H���G�¶�X�Q�H���9�1�,�����H�Q���U�D�L�V�R�Q���G�H���O�D���G�p�J�U�D�G�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���I�R�Q�F�W�L�R�Q���U�H�V�S�L�U�D�W�R�L�U�H. La 

patiente note une diminution de son asthénie après la mise en place de la VNI. Elle 

�V�¶�R�S�S�R�V�H���j���X�Q�H���p�Y�H�Q�W�X�H�O�O�H���W�U�D�F�K�p�R�W�Rmie en cas de détresse respiratoire. Elle le signe 

sous forme de directive anticipée et choisit son mari comme personne de confiance. 

En février 2012, soit quatre ans après le début des symptômes, la patiente doit 

�E�p�Q�p�I�L�F�L�H�U�� �G�H�� �O�D�� �S�R�V�H�� �G�¶�X�Q�H�� �J�D�V�W�U�R�V�W�R�P�L�H�� �H�Q�� �U�D�L�V�R�Q�� �G�¶�X�Q�� �D�P�D�L�J�U�L�V�V�H�P�H�Q�W�� �G�¶�H�Q�Y�L�U�R�Q��

quinze kilogrammes en deux ans. 

La patiente vit toujours à son domicile avec son mari, où elle est hospitalisée, et fait 

�T�X�H�O�T�X�H�V�� �V�p�M�R�X�U�V�� �H�Q�� �Q�H�X�U�R�O�R�J�L�H���� �(�O�O�H�� �H�[�S�U�L�P�H�� �O�H�� �V�R�X�K�D�L�W�� �G�¶�X�Q�H�� �� �K�R�V�S�L�W�D�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �D�Y�H�F��

une sédation terminale en cas de détresse respiratoire. 

 

Nous ne pouvons évaluer la patiente �T�X�¶�X�Q�H���I�R�L�V���D�Y�D�Q�W���V�R�Q���G�p�F�q�V�� 

Cet entretien, en octobre 2012, se déroule au dé�F�R�X�U�V�� �G�¶�X�Q�H�� �F�R�X�U�W�H�� �K�R�V�S�L�W�D�O�L�V�D�W�L�R�Q��

�S�R�X�U���G�H�V���F�p�S�K�D�O�p�H�V���U�p�F�X�U�U�H�Q�W�H�V���Q�p�F�H�V�V�L�W�D�Q�W���O�¶�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���9NI et quelques jours 

de repos. La patiente parvient �H�Q�F�R�U�H���j���F�R�P�P�X�Q�L�T�X�H�U���Y�H�U�E�D�O�H�P�H�Q�W���� �P�D�L�V���V�¶�H�V�V�R�X�I�I�O�H��

�H�W�� �V�H�� �I�D�W�L�J�X�H�� �Y�L�W�H���� �/�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Q doit être réalisé en deux fois. La patiente doit souvent 

retirer son masque de ventilation pour se faire entendre et utilise fréquemment les 

signes pour se faire comprendre. Elle juge spontanément que sa qualité de vie est 

�E�R�Q�Q�H���� �H�W�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �p�W�D�L�W�� �H�[�F�H�O�O�H�Q�W�H�� �D�Y�D�Q�W�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �Q�H�� �W�R�P�E�H�� �P�D�O�D�G�H�� Elle parle de son 

souhait de rester autant que possible à son domicile (une maison de plain-pied 

�T�X�¶�H�O�O�H�� �D�� �I�D�L�W�� �F�R�Q�V�W�U�X�L�U�H�� �D�Y�H�F�� �V�R�Q�� �P�D�U�L�� �T�X�H�O�T�X�H�V�� �D�Q�Q�p�H�V�� �D�X�S�D�U�D�Y�D�Q�W�� �S�Rur y passer 

leur retraite) �H�W�� �G�¶�\�� �I�L�Q�L�U�� �V�H�V�� �M�R�X�U�V���� �(�O�O�H�� �H�[�S�O�L�T�X�H�� �T�X�¶�j�� �O�D�� �P�D�L�V�R�Q�� �V�R�Q�� �P�D�U�L�� �H�V�W�� �S�O�X�V��

�G�L�V�S�R�Q�L�E�O�H���T�X�H���O�H�V���V�R�L�J�Q�D�Q�W�V���j���O�¶�K�{�S�L�W�D�O « �T�X�L���Q�¶�R�Q�W���S�D�V���T�X�¶�H�O�O�H���j���V�R�L�J�Q�H�U ». 

En �G�p�F�H�P�E�U�H���������������O�D���F�R�P�P�X�Q�L�F�D�W�L�R�Q���Y�H�U�E�D�O�H���V�H���G�p�J�U�D�G�H���Q�H�W�W�H�P�H�Q�W���H�Q���U�D�L�V�R�Q���G�¶�X�Q�H��

dysphonie���� �Q�p�F�H�V�V�L�W�D�Q�W�� �O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �P�R�\�H�Q�V�� �G�H�� �F�R�P�P�X�Q�L�F�D�W�L�R�Q�� �Q�R�Q�� �Y�H�U�E�D�X�[���� �H�Q��

�O�¶�R�F�F�X�U�U�H�Q�F�H�� �O�¶�p�F�U�L�W�X�U�H. �,�O�� �Q�¶�\�� �D�� �S�D�V�� �G�H�� �G�\�V�S�K�D�J�L�H�� �P�D�L�V�� �X�Q�H�� �G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�� �j�� �O�D�� �S�U�L�V�H��

alimentaire en raison de la grande fatigue de la patiente, entrainant quelques fausses 

routes. �(�O�O�H���Q�¶�D�L�G�H���S�O�X�V���S�R�X�U���O�H�V���W�U�D�Q�V�I�H�U�Ws, ne peut plus manger seule. Elle �Q�¶�H�Vt plus 

autonome pour aucun des gestes de la vie quotidienne. 

Elle décède à son domicile le 21 décembre 2012. 
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c. Patiente 3  

 

Mme B., âgée de 58 ans, présente des troubles de la marche depuis février 2011 

avec des crampes des mollets et la sensation de mouvements involontaires des 

muscles. E�O�O�H�� �F�R�Q�V�X�O�W�H�� �V�R�Q�� �P�p�G�H�F�L�Q�� �W�U�D�L�W�D�Q�W�� �T�X�L�� �O�¶�D�G�U�H�V�Ve à un neurologue en juin 

2011. 

Elle a pour antécédents un carcinome canalaire du sein droit en 2003, guéri après un 

traitement par tumorectomie, radio-chimiothérapie et hormonothérapie, ainsi que des 

épisodes dépressifs récurrents traités par plusieurs antidépresseurs et 

benzodiazépines au long cours, et une sciatalgie droite. Elle a pour traitement 

venlafaxine à 75 mg par jour bromazepam à 3 mg par jour. 

Cette patiente est graphologue. Elle vit à Pau avec son mari, dans une maison à 

étage. Elle a une fille. 

 

�/�¶�H�[�D�P�H�Q�� �U�H�W�U�R�X�Y�H, en juillet 2011, des fasciculations des deux mollets, des 

quadriceps, �G�H�� �O�¶�D�E�G�R�P�H�Q���� �G�X�� �W�K�R�U�D�[, des triceps, du cou et de la langue. Les 

réflexes sont vifs et diffusés, sans signe de Babinski mais avec un signe de Hoffman 

à gauche. 

 

�/�¶�,�5�0���F�p�U�p�E�U�D�O�H���H�W���P�p�G�X�O�O�D�L�U�H���H�V�W���Q�R�U�P�D�O�H���� 

La biologie est normale (CPK à 91 UI/L) ainsi que le LCR (glycorachie : 

protéinorachie : 0,58g/L). 

�/�¶�(NMG retrouve des tracés neurogènes chroniques aux quatre membres sans 

altération sensitive.  

 

Le diagnostic est annoncé à la patiente en août 2011 et le traitement par riluzole est 

débuté. 

 

�8�Q�� �P�R�L�V�� �D�S�U�q�V�� �O�¶�D�Qnonce diagnostique, elle marche seule mais utilise un fauteuil 

roulant pour les longs trajets. �(�O�O�H�� �S�R�U�W�H�� �X�Q�H�� �D�W�W�H�O�O�H�� �V�X�U�R�S�p�G�L�H�X�V�H���� �/�¶�p�T�X�L�S�H�� �G�H��

rééducation a fait aménager �O�H�� �G�R�P�L�F�L�O�H���� �D�Y�H�F�� �D�M�R�X�W�� �G�¶�X�Q�� �V�L�q�J�H�� �G�Dns la baignoire et 

agencement �G�¶�X�Q�H���F�K�D�P�E�U�H���D�X���U�H�]-de-chaussée.  
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�&�L�Q�T�� �P�R�L�V�� �D�S�U�q�V�� �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H����la patiente utilise un fauteuil roulant 

quotidiennement. �6�R�Q�� �P�D�U�L�� �G�R�L�W�� �O�¶�D�L�G�H�U�� �S�R�X�U�� �S�Dsser les quelques marches qui 

séparent les différentes pièces de sa maison. Elle se plaint aussi de fausses routes 

et de difficultés pour la déglutition. �'�D�Q�V�� �O�H�V�� �V�X�L�W�H�V�� �G�¶�X�Q�H �F�K�X�W�H���� �H�O�O�H�� �V�R�X�I�I�U�H�� �G�¶une 

fracture de la clavicule droite. Cette fracture, immob�L�O�L�V�p�H���� �H�V�W�� �U�H�V�S�R�Q�V�D�E�O�H�� �G�¶�X�Q�H��

�J�U�D�Q�G�H�� �S�H�U�W�H�� �G�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H�� �S�X�L�V�T�X�H�� �O�D�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� �Q�H�� �S�H�X�W�� �S�O�X�V�� �V�¶�D�S�S�X�\�H�U�� �V�X�U�� �V�H�V��

membres supérieurs. �(�O�O�H�� �E�p�Q�p�I�L�F�L�H�� �D�O�R�U�V�� �G�¶�X�Q�H�� �L�Q�I�L�U�P�L�q�U�H�� �j�� �Gomicile avec aide à la 

�W�R�L�O�H�W�W�H���D�L�Q�V�L���T�X�H���G�¶�X�Q�H���D�X�[�L�O�L�D�L�U�H���G�H���Y�L�H�� 

�'�L�[�� �P�R�L�V���D�S�U�q�V���O�¶�D�Q�Q�R�Qce diagnostique, soit en juin 2012, elle exprime la crainte de 

perdre la parole et la capacité de communiquer au stade ultime de la maladie, ce qui 

selon elle la priverait de son pouvoir décisionnel sur les choix thérapeutiques. 

Un an après le diagnostic, elle perd la station debout. Les fausses routes sont plus 

nombreuses et la patiente présente une dyspnée au moindre effort sans orthopnée. 

Elle est par ailleurs toujours gênée par sa clavicule droite qui cicatrise difficilement 

sur le mode de la pseudarthrose, avec des douleurs invalidantes malgré le traitement 

par fentanyl patch 50 µg/h, �O�¶�H�P�S�r�F�K�D�Q�W�� �G�H se déplacer en fauteuil roulant. Elle 

présente aussi une xérostomie.  

 

�$�X�� �P�R�P�H�Q�W�� �G�H�� �O�¶unique entretien, en novembre 2012, la toilette assise est trop 

pénible. Il devient nécess�D�L�U�H�� �G�¶�H�Q�Y�L�V�D�J�H�U�� �X�Q�H�� �W�R�L�O�H�W�W�H�� �D�X�� �O�L�W�� �D�Y�H�F�� �X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�¶un lit 

médicalisé à domicile ���� �O�D�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� �Q�¶�H�V�W���S�D�V���R�S�S�R�V�p�H�� �j�� �F�H�W�W�H���L�G�p�H���H�W�� �V�H�P�E�O�H�� �P�r�P�H��

intéressée. Elle �V�H���S�O�D�L�Q�W���W�R�X�M�R�X�U�V���G�¶�X�Q�H���G�\�V�S�Q�p�H���D�X���P�R�L�Q�G�U�H���H�I�I�R�U�W���� �P�D�L�V���O�¶�L�Q�G�L�F�D�W�L�R�Q��

�G�H���O�D�� �9�1�,�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �U�H�W�H�Q�X�H�� La patiente est très préoccupée par les possibilités de 

�S�U�L�V�H���H�Q���F�K�D�U�J�H���G�H�V���V�\�P�S�W�{�P�H�V���W�H�U�P�L�Q�D�X�[���H�W���G�H���O�D���S�R�V�V�L�E�L�O�L�W�p���T�X�¶�H�O�O�H���S�R�X�U�U�D�L�W���D�Y�R�L�U���G�H��

décider. Les �H�[�S�O�L�F�D�W�L�R�Q�V���S�U�p�F�L�V�H�V���V�X�U���O�H�V���P�R�G�D�O�L�W�p�V���G�H���W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W���G�H���O�¶�D�Q�[�L�p�W�p���� �G�H���O�D��

douleur, de la dyspnée lui sont données. La patiente souhaite avant tout continuer de 

vivre à son domicile. Elle se plaint aussi de pleurs spasmodiques traités par 

mirtazapine  30 mg par jour, venlafaxine  75 mg par jour et acide valproïque 400 mg 

par jour. Elle ne comprend pas bien ces pleurs qui �V�¶�L�Q�W�U�L�T�X�H�Q�W�� �D�Y�H�F�� �X�Q�� �V�\�Q�G�U�R�P�H��

dépressif. Elle présente par ailleurs une anxiété majeure mal soulagée par du 

bromazepam à 4,5 mg par jour. 
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En décembre 2012, la patiente bénéficie de la VNI et doit adapter la consistance de 

son alimentation aux fausses routes qui deviennent plus fréquentes. Elle doit boire 

�G�H���O�¶�H�D�X���J�p�O�L�I�L�p�H�� 

�(�Q�� �M�D�Q�Y�L�H�U�� ������������ �H�O�O�H�� �H�[�S�U�L�P�H�� �j�� �V�H�V�� �S�U�R�F�K�H�V�� �G�H�V�� �G�H�P�D�Q�G�H�V�� �G�¶�Huthanasie, durant 

deux semaines, dans un contexte de majoration de son trouble anxieux et 

�G�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q���G�H�� son déficit moteur. Elle est donc hospitalisée pour réadaptation de 

son traitement. Les traitements per os échouent. Il est donc décidé en accord avec la 

�S�D�W�L�H�Q�W�H�� �H�W�� �O�D�� �I�D�P�L�O�O�H�� �G�¶�X�Q�H��sédation par voie parentérale avec du midazolam. Le 

�P�L�G�D�]�R�O�D�P�� �G�R�L�W�� �r�W�U�H�� �S�U�R�J�U�H�V�V�L�Y�H�P�H�Q�W�� �D�X�J�P�H�Q�W�p�� �M�X�V�T�X�¶�j�� ���� mg/h sans efficacité 

�P�D�O�J�U�p���O�¶�D�M�R�X�W���G�H chlorpromazine à 50 mg par jour. �'�H�Y�D�Q�W���O�D���S�H�U�V�L�V�W�D�Q�F�H���G�H���O�¶�D�Q�[�L�p�W�p��

majeure et de la détresse exprimée par la patiente malgré cette anxiolyse, un recours 

au propofol doit être envisagé. Après discussion �D�Y�H�F�� �O�¶�p�T�X�L�S�H�� �G�H�� �U�p�D�Q�L�P�D�W�L�R�Q, 

�O�¶�p�T�X�L�S�H�� �P�R�E�L�O�H�� �G�H�� �V�R�L�Q�V�� �S�D�O�O�L�D�W�L�I�V et en accord avec la famille, un relai est fait par 

propofol. Cette sédation est �H�I�I�L�F�D�F�H���� �S�X�L�V�T�X�H�� �O�H�V�� �V�L�J�Q�H�V�� �G�¶�D�Q�[�L�p�W�p�� �G�L�V�S�D�U�D�L�V�V�H�Q�W�� La 

patiente décède le 11 février 2013, 48 heures après le recours au propofol. 
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d. Patiente 4  

 

Mme D., âgée de 74 ans, consulte pour une malhabileté de la main gauche et de 

façon plus discrète de la main droite évoluant progressivement depuis quelques 

mois. Cette malhabileté inquiète beaucoup la patiente, gauchère, sur ses capacités 

�G�¶�p�F�U�L�W�X�U�H�����(�O�O�H�� �V�H�� �S�O�D�L�Q�W�� �D�X�V�V�L�� �G�H�� �G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�V�� �j�� �O�D�� �P�D�U�F�K�H�� �Q�p�F�H�V�V�L�W�D�Q�W�� �O�¶�X�V�D�J�H�� �G�¶�X�Q�H��

�F�D�Q�Q�H�� �j�� �O�¶�H�[�W�prieur, et responsables de deux chutes avec entorses des chevilles 

survenues six mois plus tôt. La patiente rapporte par ailleurs de petits troubles 

mnésiques apparus en même temps que les chutes. Un scanner cérébral avait été 

�U�p�D�O�L�V�p���j���O�¶�p�S�R�T�X�H�����H�W���V�¶�D�Y�p�U�Dit normal. La patiente rapporte aussi quelques crampes. 

I�O���Q�¶�\���D���S�D�V���G�H���I�D�X�V�V�H�V���U�R�X�W�H�V���Q�L���G�H troubles de la déglutition. 

Elle a pour antécédents un syndrome dépressif, une hypothyroïdie substituée, une 

hypotension orthostatique et une dyslipidémie. Son traitement comporte atorvastatine 

10 mg par jour, venlafaxine à 75 mg par jour, alprazolam à 0,25 mg par jour, 

lormetazepam à 3 mg par jour, levothyroxine à 50 mg par jour et flurbiprofène à 50 

mg par jour. 

Cette patiente est psychanalyste et traductrice. Elle écrit et chante des chansons 

pour enfants. Elle exerce une activité professionnelle dans un atelier artistique 

�G�¶�p�F�U�L�W�X�U�H�� �W�K�p�U�D�S�H�X�W�L�T�X�H���� �(�O�O�H�� �H�V�W �E�p�Q�p�Y�R�O�H�� �D�X�S�U�q�V�� �G�¶�X�Q�H�� �D�V�V�R�F�L�D�W�L�R�Q�� �G�¶�D�L�G�H��

�K�X�P�D�Q�L�W�D�L�U�H�� �R�•�� �H�O�O�H�� �I�D�L�W�� �G�H�� �O�¶�p�F�R�X�W�H�� �H�W�� �G�¶�X�Q�H�� �Dssociation de protection des animaux 

dans sa commune dont elle est conseillère municipale. Elle poursuit ces activités 

�P�D�O�J�U�p���O�D���J�q�Q�H���j���O�D���F�R�Q�G�X�L�W�H�����(�O�O�H���D���p�W�p���P�D�U�L�p�H���W�U�R�L�V���I�R�L�V�����(�O�O�H���D���X�Q�H���I�L�O�O�H���G�¶�X�Q���S�U�H�P�L�H�U��

mariage, dont elle est affectivement assez éloignée. Son second mariage a duré sept 

ans puis elle a perdu son troisième mari qui est décédé il y a une quinzaine 

�G�¶�D�Q�Q�p�H�V�����(�O�O�H���Y�L�W���V�H�X�O�H���G�D�Q�V���X�Q�H���P�D�L�V�R�Q���G�H���S�O�H�L�Q���S�L�H�G���X�Q���S�H�X���L�V�R�O�p�H���G�X���F�H�Q�W�U�H���G�H���O�D��

commune. Son frère est médecin généraliste.  

 

�/�¶�H�[�Dmen clinique retrouve un déficit moteur global asymétrique et prédominant aux 

membres inférieurs. Les réflexes ostéotendineux sont vifs et diffusés en rotulien et on 

note une amyotrophie globale �G�H�V���S�L�H�G�V�����,�O���Q�¶�\���D���S�D�V���G�H���I�D�V�F�L�F�X�O�D�W�L�R�Q�V�� 

La biologie est no�U�P�D�O�H���� �O�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �G�X�� �/�&�5��est normal, �L�O�� �Q�¶�\�� �D���S�D�V�� �G�¶�p�O�p�P�H�Q�W�� �H�W�� �O�D��

glycorachie est à 3,2 mmol/L. 
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�/�¶ENMG retrouve un effondrement des potentiels moteurs aux membres supérieur et 

inférieur gauches sans anomalie de la vitesse de conduction et de la latence des 

ondes F. On retrouve en détection des fasciculations au repos et des tracés 

neurogènes chroniques aux quatre membres, prédominant aux membres inférieurs.  

 

Le diagnostic est annoncé à la patiente en décembre 2012 et le traitement par 

riluzole est débuté. 

 

Nous évaluons la patiente trois fois. 

Au moment  du premier entretien, en décembre 2012, sa marche est détériorée avec 

de nouvelles chutes. Elle doit utiliser un déambulateur au quotidien. Elle commence 

�j���S�H�U�G�U�H���G�H���O�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H���G�D�Q�V���Oes actes de la vie quotidienne. Un ami restaurateur lui 

amène les repas tous les jours et de nombreux tiers, amis et s�D�O�D�U�L�p�V�����O�¶�D�L�G�H�Q�W���S�R�X�U���O�H��

ménage et la toilette. Elle héberge une personne sans domicile, qui, en échange, 

�O�¶�D�L�G�H�� �S�R�X�U�� �O�H�V�� �W�k�F�K�H�V�� �T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H�V�� �(�O�O�H�� �E�p�Q�p�I�L�F�L�H�� �G�¶�X�Q�H�� �W�p�O�p�D�O�D�U�P�H�� �H�W a décidé 

�G�¶�D�E�D�Q�G�R�Q�Q�H�U���O�D���F�R�Q�G�X�L�W�H���D�X�W�R�P�R�E�L�O�H�����F�H���T�X�L���U�H�V�W�U�H�L�Q�W���V�H�V���F�D�S�D�F�L�W�p�V���j���S�R�X�U�V�X�L�Y�U�H��ses 

activités bénévoles pour lesquelles elle doit se faire assister. Elle parle 

�D�E�R�Q�G�D�P�P�H�Q�W�� �G�¶�X�Q�� �H�Q�U�H�J�L�V�W�U�H�P�H�Q�W�� �G�H�� �F�K�D�Q�V�R�Q�V�� �S�R�X�U�� �H�Q�I�D�Q�W�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �V�R�X�K�D�L�W�H��

réaliser, et qui semble être un objectif majeur pour les mois à venir. Sur le plan 

clinique, le testing moteur retrouve un déficit prédominant aux membres inférieurs et 

sur le plan cognitif, un syndrome dysexécutif majeur avec une efficience cognitive 

globale discrètement perturbée. Le bilan orthophonique met en évidence une voix 

voilée, sans trouble de la déglutition. �$���O�¶�H�[�D�P�Hn neuropsychologique, la patiente est 

logorrhéique, relate son histoire personnelle de façon détaillée mais sans lien 

chronologique. Elle �V�H���S�O�D�L�Q�W���G�H���G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�V���j���O�D���P�D�U�F�K�H���T�X�¶�H�O�O�H���U�H�O�L�H���D�X�[�� �G�H�X�[�� �F�K�X�W�H�V��

mécaniques anciennes, sans pouvoir faire de lien avec la maladie, révélant 

probablement un mécanisme de défense par dénégation. Elle fait part de son souhait 

�G�H�� �W�U�R�X�Y�H�U�� �X�Q�� �D�S�S�D�U�W�H�P�H�Q�W�� �D�X�� �F�H�Q�W�U�H�� �G�H�� �O�D�� �Y�L�O�O�H�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �K�D�E�L�W�H�� �D�I�L�Q�� �G�¶�r�W�U�H�� �S�O�X�V��

autonome. 

Lors du second entretien, en février 2013, la patiente est confinée au fauteuil la 

majeure partie de la journée. E�O�O�H���E�p�Q�p�I�L�F�L�H���G�X���S�D�V�V�D�J�H���G�¶�X�Q���N�L�Q�p�V�L�W�K�p�U�D�S�H�X�W�H���T�X�L���O�D��

fait marcher trois fois par semaine. Elle ne peut plus se lever seule et a presque 

�S�H�U�G�X�� �O�H�V�� �F�D�S�D�F�L�W�p�V�� �G�¶�p�F�U�L�W�X�U�H���� �F�H�� �T�X�L�� �U�H�S�U�p�V�H�Q�W�H�� �S�R�X�U�� �H�O�O�H�� �X�Q�� �V�X�M�H�W�� �G�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H��
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important. Elle ne sort que rarement de chez elle et ne participe que très peu à la vie 

associative et au conseil municipal. Elle reste cependant joviale et ne pose pas de 

�T�X�H�V�W�L�R�Q�V���V�X�U���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H�������(�O�O�H���V�R�X�Kaite rester à son domicile afin de ne 

pas se séparer de ses animaux, et a mis de côté le projet de déménager pour un 

appartement moins isolé, en centre-ville. �6�D�� �I�L�O�O�H�� �O�X�L�� �D�� �S�U�R�S�R�V�p�� �G�H�� �O�¶�K�p�E�H�U�J�H�U�� �F�K�H�]��

�H�O�O�H���� �F�H�� �T�X�¶�H�O�O�H�� �D�� �U�H�I�X�V�p�� �F�D�U�� �H�O�O�H�� �V�R�X�K�D�L�W�H�� �J�D�U�G�H�U�� �V�R�Q��indépendance. �/�¶�H�[�D�P�H�Q��

�U�H�W�U�R�X�Y�H�� �X�Q�H�� �D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q�� �G�X�� �G�p�I�L�F�L�W���� �S�U�L�Q�F�L�S�D�O�H�P�H�Q�W�� �D�X�[�� �P�H�P�E�U�H�V�� �L�Q�I�p�U�L�H�X�U�V���� �,�O�� �Q�¶�\�� �D��

pas de troubles de la déglutition mais une voix nasonnée. 

Au troisième entretien, en avril 2013, la patiente rapporte quelques fausses routes et 

une aggravation de sa gène motrice. Elle a de grandes difficultés pour les tâches de 

la vie quotidienne, notamment �S�R�X�U�� �O�¶habillage, et ne peut quasiment plus mobiliser 

ses jambes. �(�O�O�H���V�H���S�O�D�L�Q�W���V�X�U�W�R�X�W���G�H���Q�H���S�O�X�V���S�R�X�Y�R�L�U���S�D�U�W�L�F�L�S�H�U���D�X�[���D�W�H�O�L�H�U�V���G�¶écriture. 

Elle est joviale et est �K�H�X�U�H�X�V�H���G�¶�D�Y�R�L�U���S�X���H�Q�Uegistrer son album de chansons. Elle se 

dit plutôt �G�¶�K�X�P�H�X�U��dépressive, avec des troubles du sommeil, des cauchemars, et dit 

« attendre tous les matins de mourir». 

 

Elle bénéficie de la VNI en octobre 2013 dev�D�Q�W���O�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q���G�H���V�D���G�\�V�S�Q�p�H�� 

Elle est retrouvée à son domicile par un ami le 7 novembre 2013, cyanosée. Elle est 

�W�U�D�Q�V�I�p�U�p�H���G�¶�X�U�J�H�Q�F�H���j���O�¶�K�{�S�L�W�D�O���O�H���S�O�X�V���S�U�R�F�K�H���R�•���H�O�O�H���G�p�F�q�G�H���G�D�Q�V���O�D���M�R�X�U�Q�p�H�� 
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e. Patient 5  

 

M. E, âgé de 77 ans consulte pour une �G�\�V�S�K�R�Q�L�H���G�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q���S�U�R�J�U�H�V�V�L�Y�H���G�H�S�X�L�V��

un an associée à des troubles de la déglutition aux solides et aux liquides depuis six 

�P�R�L�V�� �D�L�Q�V�L�� �T�X�¶�X�Q�H�� �S�H�U�W�H�� �G�H�� ���� �N�J�� Le patient ne se plaint pas de dyspnée ni de 

�F�p�S�K�D�O�p�H�V�����,�O���Q�¶�D���T�X�H���Ge rares crampes. 

Le bilan otorhinolaryguologique (ORL) retrouvait une hypomobilité hémi-laryngée 

gauche �V�D�Q�V�� �T�X�¶�D�X�F�X�Q�H�� �F�D�X�V�H�� �S�X�L�V�V�H�� �r�W�U�H�� �P�L�V�H�� �H�Q�� �p�Y�L�G�H�Q�F�H���� �/�¶�2�5�/�� �D�Y�D�L�W�� �G�R�Q�F��

orienté le patient vers un neurologue qui suspectait une SLA devant des 

fasciculations linguales et des membres, et adressait le patient au service de 

�Q�H�X�U�R�O�R�J�L�H���G�H���O�¶�+�{�S�L�W�D�O. 

Dans ses antécédents on note une coronaropathie avec infarctus du myocarde. Son 

traitement comporte  sotalol à 80 mg  par jour, perindopril à 5 mg par jour, acide 

acétylsalicylique à 75 mg par jour, rabeprazole à 10 mg par jour, ezetimibe à 10 

mg par jour, fluvastatine à 80 mg par jour et allopurinol à 200 mg par jour. 

 

Ce patient est retraité, il a deux filles qui vivent à Pau. Il était garagiste dans la région 

�H�W���V�¶�H�V�W���L�Q�V�W�D�O�O�p���j���3�D�X���j���O�D��retraite avec son épouse pour se rapprocher de leurs deux 

filles.  

 

�/�¶�H�[�D�P�H�Q���F�O�L�Q�L�T�X�H��met en évidence une amyotrophie globale intéressant notamment 

les bords latéraux de la langue. On retrouve aussi des fasciculations des quatre 

membres et de la langue. Il �Q�¶�\���D���S�D�V���G�H���G�p�I�L�F�L�W���P�R�W�H�X�U�� Les réflexes ostéotendineux 

sont présents avec un signe de Babinski à gauche et un réflexe médio-facial 

accentué. �/�¶examen orthophonique met en évidence une voix bitonale et un flux 

ralenti sans essoufflement. Un rire spasmodique est aussi noté. 

 

Le bilan biologique est normal. 

�/�¶�,�5�0���F�p�U�p�E�U�D�O�H���H�V�W���Q�R�U�P�D�O�H. 

�/�¶ENMG retrouve des tracés neurogènes de la face et des quatre membres avec 

�G�L�P�L�Q�X�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�D�P�S�O�L�W�X�G�H�� �G�H�V�� �S�R�W�H�Q�W�L�H�O�V�� �Poteurs sans bloc de conduction et sans 

atteinte sensitive. 
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Le diagnostic est annoncé au patient en décembre 2012 et le traitement par riluzole 

est débuté. 

 

Nous évaluons le patient trois fois. 

Lors du premier entretien, en mars 2013, soit �W�U�R�L�V�� �P�R�L�V�� �D�S�U�q�V�� �O�¶�D�Q�Qonce 

diagnostique, le patient se plaint �V�H�X�O�H�P�H�Q�W���G�H���I�D�L�E�O�H�V�V�H���G�H���O�D���P�D�L�Q���G�U�R�L�W�H�����/�¶�H�[�D�P�H�Q��

retrouve un déficit à 4/5 environ. Il faut noter que le patient, qui ne connaissait pas la 

SLA, a parlé de sa maladie la veille à une amie au club de bridge�����G�R�Q�W���L�O���V�¶�D�Y�q�U�H���T�X�H��

le mari est décédé quelques années auparavant de cette maladie. Cette discussion a 

�p�W�p�� �V�R�X�U�F�H�� �G�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H�� �S�R�X�U�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W����son amie ayant raconté très précisément les 

souffrances de son mari. �/�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�� �H�V�W��marqué par un rire spasmodique 

envahissant. 

 

Lors du second entretien, en juin 2013, on note une majoration du trouble de la 

parole. Le patient se dit gêné par sa dysphonie qui le conduit à limiter ses sorties et 

ses loisirs afin de limiter les discussions. Il présente des crampes douloureuses et 

fréquentes. 

 

Au moment du troisième entretien, en octobre 2013, le patient a vu sa faiblesse 

musculaire se majorer, notamment sur le membre supérieur droit, ce qui le limite 

dans les tâches quotidiennes. Il ne peut plus tenir un stylo ni un couvert non adaptés. 

Les crampes ont diminué. Il vit toujours à son domicile de plain-pied, en zone 

�X�U�E�D�L�Q�H���� �D�Y�H�F�� �V�R�Q�� �p�S�R�X�V�H���� �8�Q�� �S�U�R�M�H�W�� �G�¶�D�P�p�Q�D�J�H�P�H�Q�W�� �G�H�� �O�D�� �V�D�O�O�H�� �G�H�� �E�D�L�Q�� �H�V�W�� �H�Q��

cours. Il a perdu deux kilogrammes, et doit bénéficier de �O�D���S�R�V�H���G�¶�X�Q�H��gastrostomie 

quelques jours plus tard. 

Il décède en novembre 2013 des complications infectieuses de la pose de 

gastrostomie. 
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f. Patient 6  

 

M. V., est âgé de 65 ans. Il consulte pour une faiblesse de la main droite �G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q��

progressive depuis six mois, non douloureuse, accompagnée par des crampes aux 

quatre membres.  

Dans ses antécédents on note une hypertension artérielle, une gonarthrose et des 

crampes des membres inférieurs depuis vingt ans. Son traitement comporte 

candesartan à 16 mg par jour et diacéréine à 50 mg par jour. 

 

Ce patient est retraité, il a deux enfants. Il vit dans la campagne environnant Pau 

dans une grande maison, avec un immense parc, de nombreux arbres et quelques 

moutons. Il aime particulièrement la nature et les randonnées en montagne. 

 

�/�¶�H�[�D�P�H�Q�� �F�O�L�Q�L�T�X�H�� �L�Q�L�W�L�D�O�� �U�H�W�U�R�X�Y�H�� �X�Q�� �G�p�I�L�F�L�W�� �J�O�R�E�D�O�� �G�X�� �P�H�P�E�U�H�� �V�X�S�p�U�L�H�X�U�� �G�U�R�L�W�� �j�� ��������

avec une amyotrophie diffuse et des fasciculations. Le membre inférieur droit 

présente aussi des fasciculations. Les reflexes ostéotendineux sont vifs sur le 

membre att�H�L�Q�W���� �V�D�Q�V�� �V�L�J�Q�H�� �G�H�� �+�R�I�I�P�D�Q���� �/�¶examen est sans particularité, y compris 

les paires crâniennes. Cet examen met donc en évidence une atteinte des premier et 

second motoneurones du membre supérieur droit. 

�/�¶ENMG retrouve des tracés neurogènes chronique diffuse du membre supérieur 

droit et du deltoïde gauche. 

�/�¶IRM cervicale retrouve un canal cervical étroit modéré à prédominance C4-C5 et 

C5-C6, sans myélomalacie, �Q�¶�H�[�S�O�L�T�X�D�Q�W�� �G�R�Q�F�� �S�D�V�� �O�H�� �G�p�I�L�F�L�W. �/�¶�,�5�0�� �F�p�U�p�E�U�D�O�H�� �H�V�W��

normale. 

Le bilan biologique est sans particularité hormis des CPK à 720UI/L. 

Les EFR sont sans particularité 

 

Le diagnostic est annoncé au patient en janvier 2013 et le traitement par riluzole est 

débuté. 

 

Progressivement, le patient présente une humeur très labile, avec hyperémotivité et 

�D�Q�[�L�p�W�p���� �,�O�� �V�R�X�I�I�U�H�� �G�¶�X�Q rire et de pleurs spasmodiques. �,�O�� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �G�H�� �W�U�R�X�E�O�H de la 
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déglutition ni de la phonation. �/�H�� �G�p�I�L�F�L�W�� �V�¶�D�J�J�U�D�Y�H���D�X�� �P�H�P�E�U�H�� �V�X�S�p�U�L�H�X�U�� �G�U�R�L�W���H�W���O�H�V��

fasciculations se diffusent aux quatre membres et au tronc, épargnant la langue. 

 

 

Nous évaluons le patient trois fois. 

Lors du premier entretien, en avril 2013, le patient conduit encore, �E�L�H�Q���T�X�¶�L�O���p�S�U�R�X�Y�H��

�T�X�H�O�T�X�H�V�� �G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�V���� �,�O�� �G�L�W�� �Q�H�� �S�O�X�V�� �r�W�U�H�� �D�Q�J�R�L�V�V�p���� �P�D�L�V�� �O�¶�D�Y�R�L�U�� �p�W�p�� �D�X�� �P�R�P�H�Q�W�� �G�H��

�O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H�� Il se plaint de difficultés à la marche sur de longues 

distances���� �E�L�H�Q�� �T�X�¶�L�O�� �F�R�Q�W�L�Q�X�H�� �j�� �I�U�p�T�X�H�Q�W�H�U�� �V�R�Q�� �F�O�X�E�� �G�H�� �U�D�Q�G�R�Q�Q�p�H�V�� �R�•�� �L�O�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V��

gêné pour suivre le rythme des autres. 

Lors du second entretien, en juin 2013, il se plaint �G�¶�X�Q�H�� �S�H�W�L�W�H�� �D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q��de sa 

faiblesse musculaire. Il est inquiet au sujet de la maison familiale. Celle-ci est isolée, 

�D�Y�H�F���X�Q���J�U�D�Q�G���S�D�U�F���G�R�Q�W���O�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Q���Q�¶�H�V�W���S�O�X�V���H�Q�Y�L�V�D�J�H�D�E�O�H���S�R�X�U���O�X�L����Il ne projette pas 

encore de quitter cette maison. 

Lors du troisième entretien, en octobr�H���������������O�H���S�D�W�L�H�Q�W���Q�H���V�H�Q�W���S�D�V���G�¶aggravation. Il 

souffre de quelques crampes bien soulagées par quinine/thiamine et continue de 

vivre comme avant, et notamment poursuit ses randonnées qui semblent très 

importantes pour lui. 
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g. Patient 7  

 

M. S, âgé de 73 ans, consulte son médecin traitant en septembre 2012 en raison 

�G�¶�X�Q�H�� �D�V�W�K�p�Q�L�H�� �L�Q�K�D�E�L�W�X�H�O�O�H�� �G�H�S�X�L�V�� �T�X�H�O�T�X�H�V�� �P�R�L�V���� �D�V�V�R�F�L�p�H�� �j�� �X�Q�H�� �G�\�V�S�K�D�J�L�H�� �Ht un 

�D�P�D�L�J�U�L�V�V�H�P�H�Q�W���G�¶�H�Q�Y�L�U�R�Q���G�L�[ kilogrammes.  

Dans ses antécédents on note une spondylodiscite en 1998. Il ne prend pas de 

traitement. 

 

�,�O���V�¶�D�J�L�W���G�¶�X�Q�� artisan peintre en bâtiment retraité avec une histoire de vie complexe. 

Abandonn�p�����L�O���H�V�W���U�H�F�X�H�L�O�O�L���j���O�¶�k�J�H���G�H���F�L�Q�T ans par la DDASS après une errance dans 

�O�H�V�� �U�X�H�V�� �S�D�U�L�V�L�H�Q�Q�H�V���� �,�O�� �H�V�W�� �S�O�D�F�p�� �G�D�Q�V�� �X�Q�H�� �I�D�P�L�O�O�H�� �G�¶�D�F�F�X�H�L�O�� �G�Rnt il est rapidement 

retiré après avoir subi de mauvais traitements. Il est ensuite placé chez une femme 

�k�J�p�H�����F�K�H�]���T�X�L���L�O���U�H�Y�L�H�Q�W���Y�L�Y�U�H���S�O�X�V���W�D�U�G���D�S�U�q�V���O�D���J�X�H�U�U�H���G�¶�$�O�J�p�U�L�H���D�X���F�R�X�U�V���G�H���O�D�T�X�H�O�O�H��

il effectue son service militaire. Il exerce alors le métier de peintre en bâtiment, se 

marie et fonde une famille avec trois enfants. Il vit actuellement avec son épouse 

dans une maison individuelle isolée dans les environs de Pau, où vivent ses trois 

filles. Il aime par-dessus tout « être seul ». 

 

�/�¶�H�[�D�P�H�Q�� �F�O�L�Q�L�T�X�H retrouve une amyotrophie diffuse, des fasciculations des quatre 

membres et une voix nasonnée. Les réflexes ostéo-tendineux sont vifs, 

polycinétiques aux quatre �P�H�P�E�U�H�V���� �D�Y�H�F�� �V�L�J�Q�H�� �G�H�� �+�R�I�I�P�D�Q�Q�� �E�L�O�D�W�p�U�D�O���� �D�L�Q�V�L�� �T�X�¶�X�Q��

déficit moteur coté à 4+ aux quatre membres, sans déficit sensitif. Le bilan biologique 

est sensiblement normal hormis une élévation des CPK à 354 UI/L. La ponction 

�O�R�P�E�D�L�U�H���H�V�W���Q�R�U�P�D�O�H���D�L�Q�V�L���T�X�H���O�¶�,�5�0���F�p�U�p�E�U�D�O�H���H�W���P�p�G�X�O�O�D�L�U�H�� 

�/�¶�(�1�0�*���U�H�W�U�R�X�Y�H���G�H�V���W�U�D�F�p�V���Q�H�X�U�R�J�q�Q�H�V���F�K�U�R�Q�L�T�X�H�V���D�X�[���T�X�D�W�U�H���P�H�P�E�U�H�V. 

�/�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H���H�V�W���I�D�L�W�H���H�Q���M�D�Q�Y�L�H�U����������. 

 

Le diagnostic est annoncé au patient en janvier 2013 et le traitement par riluzole est 

débuté. 

 

Nous évaluons le patient une fois, en juillet 2013, soit ���� �P�R�L�V�� �D�S�U�q�V�� �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H��

diagnostique. Il est traité par riluzole, des compléments énergétiques et escitalopram 

à 10 mg par jour �S�R�X�U���X�Q���V�\�Q�G�U�R�P�H���G�p�S�U�H�V�V�L�I���T�X�¶�L�O���G�p�Y�H�O�R�S�S�H���D�X���F�R�X�U�V���G�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q��
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de sa maladie.  Il souffre de crampes. �/�H���S�D�W�L�H�Q�W���H�[�S�U�L�P�H���O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���T�X�¶�L�O���D�F�F�R�U�G�H���j��

son environnement de vie, « au milieu de la nature �ª�����&�¶�H�V�W���S�R�X�U���O�X�L���O�D���S�U�L�R�U�L�W�p���T�X�L���G�R�L�W��

orienter les choix de prise en charge de sa maladie. 

Le patient annule son rendez-�Y�R�X�V�� �G�¶�K�R�V�S�L�W�D�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �M�R�X�U�� �G�X�� �W�U�L�P�H�V�W�U�H�� �V�X�L�Y�D�Q�W���� �,�O��

�Q�¶�H�V�W���G�R�Q�F���p�Y�D�O�X�p���T�X�¶�X�Q�H���I�R�L�V�� 
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h. Patient 8  

 

M.A., âgé de 52 ans, consulte pour des troubles de la marche évoluant 

progressivement depuis un an associés �j�� �X�Q�H�� �D�O�W�p�U�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�p�W�D�W�� �J�p�Q�p�U�D�O����

notamment, une perte de trois kilogramme�V���� �$���O�¶�L�Q�W�H�U�U�R�J�D�W�R�L�U�H�����O�H���S�D�W�L�H�Q�W���U�D�S�S�R�U�W�H���G�H��

plus une faiblesse des membres supérieurs, sans trouble fonctionnel bulbaire, ainsi 

que des crampes profuses. On note plusieurs piqures de tiques les années 

précédentes.  

�/�H���S�D�W�L�H�Q�W���Q�¶�D���S�D�V���G�¶�D�Q�W�p�F�p�G�H�Q�W�V��hormis un traumatisme crânien bénin sans perte de 

connaissance en décembre 2012 et ne prend pas de traitement. 

 

Ce patient est un éleveur en activité dans les environs de Pau, marié, qui travaille 

dans son exploitation avec son fils âgé de vingt ans. Il a aussi une fille de vingt-sept 

ans elle-même mère de trois enfants. Il commence à avoir des difficultés pour gérer 

�V�R�Q���H�[�S�O�R�L�W�D�W�L�R�Q�����T�X�H���V�R�Q���I�L�O�V���Q�¶�H�V�W���S�D�V���V�€�U���G�H���U�H�S�U�H�Q�G�U�H���S�D�U���O�D���V�X�L�W�H�����&�H���S�U�R�E�O�q�P�H���H�V�W��

�j�� �O�¶�R�U�L�J�L�Q�H�� �G�H�� �F�R�Q�I�O�L�W�V�� �G�D�Q�V�� �O�D�� �I�D�P�L�O�O�H���� �/�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �D�� �G�€�� �H�P�E�D�X�F�K�H�U�� �X�Q�� �V�D�O�D�U�L�p�� �D�I�L�Q��

�G�¶�D�L�G�H�U�� �V�R�Q�� �I�L�O�V�� �j�� �O�¶�H�[�S�O�R�L�W�D�W�L�R�Q���� �6�R�Q�� �p�S�R�X�V�H���S�D�U�W�L�F�L�S�H�� �D�X �W�U�D�Y�D�L�O�� �G�H�� �O�¶�p�O�H�Y�D�J�H�� �H�Q�� �S�O�X�V��

de son travail comme ouvrière de nuit. Le patient et son épouse ne vivent plus dans 

�O�¶�H�[�S�O�R�L�W�D�W�L�R�Q���G�H�S�X�L�V���G�L�[-huit ans suite à un conflit avec sa mère. Après avoir loué, ils 

ont finalement construit leur maison il y a six ans. Toutes les pièces utiles sont 

�V�L�W�X�p�H�V���V�X�U���O�H���P�r�P�H���Q�L�Y�H�D�X���P�D�L�V���O�¶�D�F�F�q�V���V�H���I�D�L�W���J�U�k�F�H���j�� �X�Q���H�V�F�D�O�L�H�U�����O�H���W�H�U�U�D�L�Q���p�W�D�Q�W��

en pente. 

 

�/�¶�H�[�D�P�H�Q���F�O�L�Q�L�T�X�H���U�H�W�U�R�X�Y�H���X�Q���G�p�I�L�F�L�W���P�R�W�H�X�U���G�H�V���U�H�O�H�Y�H�X�U�V���G�H�V���S�L�H�G�V, ainsi que des 

psoas à 4/5 avec une amyotrophie distale ainsi que des pieds creux, et un déficit 

diffus des membres supérieurs à 4/5. Le patient présente un steppage discret. Les 

reflexes sont vifs, diffusés et symétriques avec un signe de Babinski bilatéral. On 

observe des fasciculations des quatre membres mais pas de la face. �,�O���Q�¶y a pas de 

trouble sensitif. 

�/�¶ENMG retrouve une atteinte motrice pure avec des tracés neurogènes chroniques 

aux quatre membres et des fasciculations des quatre membres épargnant la face. La 

stimulodétection �Q�H�� �U�H�W�U�R�X�Y�H�� �S�D�V�� �G�¶atteinte sen�V�L�W�L�Y�H�� �Q�L�� �P�R�W�U�L�F�H���� �Q�L�� �G�¶�D�X�J�P�H�Q�W�D�W�L�R�Q��

des ondes F ni de bloc de conduction. 
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�/�¶�,�5�0�� �F�H�U�Y�L�F�D�O�H�� �P�p�G�X�O�O�D�L�U�H�� �U�H�W�U�R�X�Y�H�� �X�Q�� �F�D�Q�D�O�� �F�H�U�Y�L�F�D�O�� �p�W�U�R�L�W�� �V�D�Q�V�� �P�\�p�O�R�P�D�O�D�F�L�H�� 

�/�¶�,�5�0�� �F�p�U�p�E�U�D�O�H�� �U�H�W�U�R�X�Y�H�� �X�Q�� �K�\�S�H�U�V�L�J�Q�D�O�� �E�L�O�D�W�p�U�D�O�� �H�W�� �V�\�P�p�W�U�L�T�X�H�� �G�H�V�� �I�D�L�V�F�H�D�X�[��

pyramidaux. 

Sur le plan biologique, la sérologie de Lyme est négative. �/�D�� �U�H�F�K�H�U�F�K�H�� �G�¶anticorps 

anti-GM1 est négative. Les CPK sont normales. 

Le LCR est sans particularité. 

Les EFR initiales sont normales. 

 

Le diagnostic est annoncé au patient en novembre 2012 et le traitement par riluzole 

est débuté. 

 

Deux mois après �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H���� �O�H���S�D�W�L�H�Q�W���V�¶�H�V�W���D�O�W�p�U�p���D�Y�H�F���X�Q�H���G�L�P�L�Q�X�W�L�R�Q��

�O�p�J�q�U�H�� �P�D�L�V�� �J�O�R�E�D�O�H�� �G�H�� �O�D�� �I�R�U�F�H�� �P�R�W�U�L�F�H�� �H�W�� �O�¶�D�S�S�D�U�L�W�L�R�Q�� �G�¶�X�Q�H�� �Y�R�L�[�� �Q�D�V�R�Q�Q�p�H��

remarquée par son épouse, ainsi que de quelques fausses routes.  Le patient 

rapporte également quelques chutes. Lors de la consultation orthophonique, le 

�S�D�W�L�H�Q�W���I�D�L�W���X�Q�H���I�D�X�V�V�H���U�R�X�W�H���j���O�¶�H�D�X���� �Dlors que le repas de texture normale ne pose 

pas de problème. Par ailleurs, le patient est pris en charge par un kinésithérapeute et 

par �O�¶�p�T�X�L�S�H�� �G�H�� �U�p�p�G�X�F�D�W�L�R�Q�� �S�R�X�U�� �O�D�� �F�R�Q�I�H�F�W�L�R�Q�� �G�¶orthèse suropédieuse droite et la 

�S�U�H�V�F�U�L�S�W�L�R�Q���G�¶�R�U�W�K�q�V�H�V���D�U�W�L�F�X�O�p�H�V���G�H�V���J�H�Q�R�X�[�� 

Le patient semble avoir pris conscience du diagnostic et des implications de sa 

pathol�R�J�L�H���� �F�H�� �T�X�L�� �Q�¶�p�W�D�L�W�� �S�D�V�� �O�H�� �F�D�V�� �O�R�U�V�� �G�H�� �O�D�� �F�R�Q�V�X�O�W�D�W�L�R�Q�� �G�H�X�[�� �V�H�P�D�L�Q�H�V�� �D�S�U�q�V��

�O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H���� �,�O�� �G�p�Y�H�O�R�S�S�H�� �X�Q�� �V�\�Q�G�U�R�P�H�� �G�p�S�U�H�V�V�L�I�� �U�p�D�F�W�L�R�Q�Q�H�O�� �S�R�X�U���O�H�T�X�H�O��

un traitement par escitalopram est entrepris, associé à un soutien psychologique 

assuré par la psychologue du service. 

Six �P�R�L�V�� �D�S�U�q�V�� �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H���� �O�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q�� �P�R�W�U�L�F�H�� �O�¶�R�E�O�L�J�H�� �j�� �X�W�L�O�L�V�H�U�� �X�Q��

déambulateur. L�¶�H�[�D�P�H�Q���F�O�L�Q�L�T�X�H���U�H�W�U�R�X�Y�H toujours un syndrome tetrapyramidal. Une 

amyotrophie et des fasciculations de la langue sont apparues. Les troubles de 

�O�¶�p�O�R�F�X�W�L�R�Q�� �V�¶�D�J�J�U�D�Y�H�Q�W���� �O�D�� �S�D�U�R�O�H�� �F�R�P�P�H�Q�F�H�� �j�� �r�W�U�H���G�L�I�I�L�F�L�O�H�P�H�Q�W�� �F�R�P�S�U�p�K�H�Q�V�L�E�O�H�� �S�D�U��

moments. �/�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �S�U�p�V�H�Q�W�p�� �G�H�� �Q�R�X�Y�H�O�O�H�� �I�D�X�V�V�H�� �U�R�X�W�H��grâce aux conseils 

�G�H���O�¶�R�U�W�K�R�S�K�R�Q�L�V�W�H�� 

 

Nous évaluons le patient deux fois. 



91 

 

Lors du premier entretien, en juillet 2013, le patient a d�€�� �I�D�L�U�H�� �U�p�D�O�L�V�H�U�� �G�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�W�V 

travaux de terrassement afin de pouvoir accéder à sa maison. Il ressent par ailleurs 

�O�H���E�H�V�R�L�Q���G�¶�X�Q�H���D�L�G�H���j���G�R�P�L�F�L�O�H���S�R�X�U���O�D���W�R�L�O�H�W�W�H�����O�¶habillage et la prise des repas, car il 

�Q�¶�H�V�W�� �D�X�W�R�Q�R�P�H�� �S�R�X�U�� �D�X�F�X�Q�� �G�H�� �F�H�V�� �D�F�W�H�V�� �G�H�� �O�D�� �Y�L�H�� �T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H���� �,�O�� �Q�H�� �S�D�U�Y�L�H�Q�W��

cependant pas à se résoudre à cette décision car cela porterait atteinte à son intimité 

et lui imposerait des horaires stricts. �,�O���H�V�W���p�J�D�O�H�P�H�Q�W���W�U�q�V���S�U�p�R�F�F�X�S�p���S�D�U���O�¶�D�Y�H�Qir de 

�V�R�Q�� �H�[�S�O�R�L�W�D�W�L�R�Q�� �G�R�Q�W�� �L�O�� �Q�H�� �S�H�X�W�� �S�O�X�V�� �V�¶�R�F�F�X�S�H�U���� �,�O��voudrait que son fils poursuive 

�O�¶�H�[�S�O�R�L�W�D�W�L�R�Q�����P�D�L�V���F�H�O�X�L-ci ne souhaite reprendre que la culture du maïs. 

 

Lors du second entretien, en octobre 2013, il exprime le refus du recours à la VNI et 

à la gastrostomie dont il a besoin, et souhaite éloigner le suivi. Son fils a repris 

�O�¶�H�[�S�O�R�L�W�D�W�L�R�Q�� �G�X�� �P�D�w�V�� �H�W�� �O�H�� �E�p�W�D�L�O���D�� �p�W�p�� �Y�H�Q�G�X�� Son épouse a quitté son travail pour 

�V�¶�R�F�F�X�S�H�U���G�H���O�X�L�� 

 

Le patient souhaite ensuite espacer les hospitalisations de jour tous les six mois, il 

�Q�¶�D���G�R�Q�F���S�D�V���S�X���r�W�U�H���p�Y�D�O�X�p���D�X���V�L�[�L�q�P�H���P�R�L�V�� 
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2. D�p�P�R�J�U�D�S�K�L�H���G�H���O�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q 

 

Le tableau 6 montre la démographie de notre échantillon. 

La population étudiée comporte 8 patients âgés en moyenne de 67,5±9,8 ans, dont 

quatre hommes et 4 femmes, soit un sexe ratio de 1. 

�/�D���P�R�\�H�Q�Q�H���G�¶�k�J�H���D�X���P�R�P�H�Q�W���G�X���G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F���H�V�W���G�H��66±10 ans. 

Le diagnostic est posé après en moyenne ���������“���������P�R�L�V���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H�V���V�\�P�S�W�{�P�H�V�� 

�7�R�X�V���Q�R�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���V�R�Q�W���S�R�U�W�H�X�U�V���G�¶�X�Q�H���I�R�U�P�H���V�S�R�U�D�G�L�T�X�H���G�H���6�/�$�� 

Trois patientes sont �G�p�F�p�G�p�H�V���D�X���F�R�X�U�V���G�H���O�¶�p�W�X�G�H�����D�S�U�q�V���X�Q�H���G�X�U�pe �G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D��

maladie très variable de 34,3±22,4 mois en moyenne, soit 25±18,5 mois en moyenne 

après le diagnostic. 

�$�X�F�X�Q���S�D�W�L�H�Q�W���Q�H���S�U�p�V�H�Q�W�H���G�¶�D�Q�W�p�F�p�G�H�Q�W�V���Q�H�X�U�R�O�R�J�L�T�X�H�V�� 

Une patiente présente un antécédent de dépression, pour laquelle elle est en cours 

de traitement. 

La durée entre le début des symptômes et le premier entretien est très variable, 

�D�O�O�D�Q�W�� �G�H�� ���� �j�� ������ �P�R�L�V���� �G�H�� �P�r�P�H�� �T�X�H�� �O�D�� �G�X�U�p�H�� �H�Q�W�U�H�� �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H��diagnostique et le 

premier entretien, qui va de 0 à 45 mois.  

Les patients 1, 4, 5 et 6 ont pu être évalués trois fois comme prévoyait le protocole 

�G�H���O�¶�p�W�X�G�H�� 

Les patientes 2 et 3 sont décédées après le premier entretien. 

�/�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� ���� �D�� �G�p�F�L�G�p�� �G�H�� �T�X�L�W�W�H�U���O�¶�p�W�X�G�H�� �D�S�U�q�V�� �O�H�� �S�U�H�P�L�H�U�� �H�Q�W�U�H�Wien, et le patient 8 a 

souhaité �H�V�S�D�F�H�U���V�R�Q���V�X�L�Y�L���D�S�U�q�V���O�H���V�H�F�R�Q�G���H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�����U�H�Q�G�D�Q�W���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�X���V�L�[�L�q�P�H��

mois impossible. 
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Tableau 6 �����G�p�P�R�J�U�D�S�K�L�H���G�H���O�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���G�H���S�D�W�L�H�Q�W�V 

Patient  n° 1 2  3  4  5  6  7 8 

Age  (années)  79 60 58 74 78 65 73 53 

Sexe F 

 

F F F H H H H 

Antécédents  HTA 

Dyslipidémie 

GEU 

 

basedow Carcinome canalaire de 

sein droit en 2003 

S. dépressif 

Hypothyroïdie 

Dyslipidémie 

IDM 

 

HTA 

gonarthrose 

spondylodiscite Traumatisme 

crânien 

métier  secrétaire 

retraitée 

ouvrière 

retraitée 

 

mère au foyer psychanalyste garagiste 

retraité 

retraité Artisan peintre 

retraité 

agriculteur 

Âge lors  du diagnostic  78 57 57 73 77 64 72 52 

Forme familiale  non non non non non non non non 

temps  entre les premiers symptômes  et 

le diagnostic  (en mois)  

13  14  6  8  13  7 6 14 

temps  entre les premiers symptômes et 

�O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q (en mois)  

22  58  21  8  16  10 13 23 

temps  entre le diagnostic  

�H�W���O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q (en mois)  

7  45  15 0 3  4 7  9 

�1�R�P�E�U�H���G�¶entretien s réalisés  3 1 1 3 3 3 1 2 

temps  entre le début des symptômes  et 

le décès  (en mois)  

x 60  24 19 25 x x x 

temps  entre  diagnostic et décès   

(en mois)  

x 46 18 11 12 x x x 

�7�H�P�S�V���H�Q�W�U�H���O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���H�W���O�H���G�p�F�q�V  

(en mois)  

x 1 3 11  9 x x x 

F = femme ; H = homme ; HTA : hypertension artérielle ; GEU = grossesse extra-utérine ; IDM = Infarctus du myocarde ; x = non concerné
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3. Évaluation fonctionnelle des patients  

 

a. Score  moteur  MMT : 

  

Tableau 7 : scores MMT 

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 6,33 2,06 5,33 7,8 9,6 9,86 8,26 5,6 

m3 5,73 dc dc 6,86 9,93 9,53 se 5,53 

m6 6,46 dc dc 6,4 9,73 9,86 se se 

MMT : Manual Muscular Testing ; m0 : évaluation initiale ; m3 : évaluation à 3 mois ; m6 : évaluation à 

6 mois ; se : �V�R�U�W�L���G�¶�p�W�X�G�H ; dc : décédé 

 

Les capacités motrices de nos patients sont très hétérogènes, avec un MMT allant 

de 2,06/10 à 9,86/10 au premier entretien, pour une moyenne de 6,86 ± 2,58. A trois 

mois, la moyenne est de 7,5±2,1 et à six mois elle est de 8,1±1,9 (tableau 7).  

Les patients perdent en moyenne 0,3 points entre m0 et m3, et ne perdent pas de 

force musculaire entre m3 et m6 soit une perte de 4,5% en en 6 mois (figure 2). 
 

Figure 2 : évolution du score MMT 

 
MMT = Manual Muscular Testing ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois  
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b. Score  fonctionnel ALSFRS-R : 
 

Tableau 8 : scores ALSFRS-R  

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 38 8 22 39 38 46 33 18 

m3 35 dc dc 39 37 46 se 18 

m6 35 dc dc 30 29 46 se se 

ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale �±Revised ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 

mois ; m6 = évaluation à 6 mois ; se = �V�R�U�W�L���G�¶�p�W�X�G�H ; dc = décédé 

 

Les scores fonctionnels des patients sont hétérogènes, allant de 8 à 46 selon les 

patients, avec une moyenne de 30,25±12,9 �j�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q, 35±10,3 à trois mois et 

35±7,8 à six mois (tableau 8).  

�/�D�� �I�L�J�X�U�H�� ���� �P�R�Q�W�U�H�� �O�¶�K�p�W�p�U�R�J�p�Q�p�L�W�p�� �G�H�V�� �V�F�R�U�H�V�� �$�/�6�)�5�6-R et des profils évolutifs, 

avec les patients �����H�W�������T�X�L���V�¶�D�J�J�U�D�Y�H�Q�W���U�D�S�L�G�H�P�H�Q�W���W�D�Q�G�L�V���T�X�H���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V�������������H�W������

restent plus stables. 

Les patients perdent en moyenne 0,8 points de m0 à m3 et 4,25 points de m3 à m6, 

soit une perte de 2,2% en 3 mois et 13,1% en six. 

 

Figure 3 : évolution du score ALSFRS-R 

 
ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 

mois ; m6 = évaluation à 6 mois 
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4. Évaluation cognitive et psychologique des patients  

 

a. Score  cognitif  MMSE : 

 

Tableau 9 : scores MMSE 

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 25 30 30 26 28 28 23 27 

m3 19 dc dc 28 28 30 se 26 

m6 23 dc dc 26 27 28 se se 

MMSE = Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois �����V�H��� ���V�R�U�W�L���G�¶�p�W�X�G�H ; dc = décédé 

 

Le score MMSE est évalué �V�X�U���O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H���G�H�V���L�W�H�P�V réalisables en tenant compte du 

handicap moteur du patient, rapporté ensuite sur 30. Deux patients présentent un 

MMSE pathologique. Les patients ayant un MMSE normal au premier entretien ne 

voient pas leur score cognitif devenir pathologique �D�X���F�R�X�U�V���G�H�V���V�L�[�� �P�R�L�V���G�H���O�¶�p�W�X�G�H. 

Le MMSE moyen est de 27,2±2,4 �j�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q, Il est de 26,2±4,3 à trois mois et de 

26±2,2 à six mois (tableau 9).  

La figure 4 montre �O�¶�p�Y�R�Oution des scores MMSE, avec six patients dont les scores 

MMSE restent normaux, et deux patients avec un MMSE pathologique dès 

�O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�����/�H�� �V�F�R�U�H�� �0�0�6�(�� �G�H�� �O�D�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� ���� �V�¶�H�I�I�R�Q�G�U�H�� �G�H�� �P���� �j�� �P������Les patients 

perdent en moyenne 0,4 points entre m0 et m3 et 0,25 points entre m3 et m6 (figure 

4). 
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Figure 4 : évolution du score MMSE  

  
MMSE = Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois  

 

b. Score frontal BREF : 

 

Tableau 10 : scores BREF 

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 8 16,5 18 17 14 15 8 17 

m3 6 dc dc 16 16 16 se 16,8 

m6 3 dc dc 15 15 18 se se 

BREF = �%�D�W�W�H�U�L�H�� �5�D�S�L�G�H�� �G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H�� �)�U�R�Q�W�D�O�H ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; 

m6 = évaluation à 6 mois ; se = sorti �G�¶�p�W�X�G�H ; dc = décédé 
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Deux patients ont un score BREF pathologique, et leur score MMSE est aussi 

pathologique. Les patients ayant un score normal au premier entretien ne voient pas 

ce score devenir pathologique au cours de �O�¶�p�W�X�G�H�� La moyenne des scores BREF à 

m0 est de 14,2±4. Elle est de 14,2±4,6 à six mois et de 12,8±6,7 à six mois (tableau 

10).  

Les scores BREF des patients sont stables de m0 à m3 et baissent de 0,7 points de 

m3 à m6 (figure 5). On distingue deux popu�O�D�W�L�R�Q�V�����D�Y�H�F���G�¶�X�Q�H���S�D�U�W���V�L�[���S�D�W�L�H�Q�W�V���V�D�Q�V��

�W�U�R�X�E�O�H�V�� �I�U�R�Q�W�D�X�[���� �H�W�� �G�¶�D�X�W�U�H�� �S�D�U�W�� �G�H�X�[�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �D�Y�H�F�� �X�Q�� �V�F�R�U�H�� �%�5�(�)��bas dès 

�O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���� �/�D�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� ���� �D�� �X�Q�� �V�F�R�U�H�� �G�H�� ���������� �j�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���� �T�X�L�� �V�¶�H�I�I�R�Q�G�U�H�� �H�Q�V�X�L�W�H�� �j��

3/18 en six mois. 

 

Figure 5 : évolution de la BREF 

 
BREF = �%�D�W�W�H�U�L�H���5�D�S�L�G�H���G�¶�(�I�Iicience Frontale ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; 

m6 = évaluation à 6 mois 
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c.  Score de dépression BDI : 

 

Tableau 11 : scores BDI 

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 14 19 3 16 5 5 21 13 

m3 22 dc dc 26 6 3 se 16 

m6 16 dc dc 26 13 3 se se 

BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois �����V�H��� ���V�R�U�W�L���G�¶�p�W�X�G�H ; dc = décédé 

 

Le score de dépression des patients de notre étude est hétérogène, allant de 3 à 26 

sur 63. 

La moyenne des scores BDI est de 12±6,9 �j�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�� Elle est de 14,6±10 à trois 

mois et de 14,5±9,5 à six mois (Tableau 11).  

�$�X�F�X�Q���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���Q�¶�D���G�H���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q���V�p�Y�q�U�H����Le score  BDI des patients augmente 

en moyenne de 4 points entre m0 et m3 et augmente de 0,25 point entre m3 et m6. 

�/�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �V�R�Q�W�� �G�R�Q�F�� �J�O�R�E�D�O�H�P�H�Q�W�� �S�O�X�V�� �G�p�S�U�L�P�p�V�� �j�� �O�D�� �I�L�Q�� �G�H�� �O�¶�p�W�X�G�H�� �T�X�¶�D�X�� �G�p�E�X�W 

(figure 6). A m0, 3 patients ne sont pas déprimés, 3 ont une dépression légère et 2 

ont une dépression modérée. A m3, 2 patients ne sont pas déprimés, 1 a une 

dépression légère et 2 ont une dépression modérée. �$�� �P������ ���� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V��

déprimé, 2 ont une dépression légère et 1 a une dépression modérée. 
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Figure 6 : évolution du BDI 

 
BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois 
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5. Évaluation de la qualité de vie et de la dignité  des 

patients  

 

a. Score de qualit é de vie SEIQOL-DW : 

 

Tableau 12 : scores SEIQOL-DW 

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 46 99 87,5 11 ,4 93 ,5 75,5 72 80 

m3 46 dc dc 39 ,25 78 ,61 90 se 86,25 

m6 62 dc dc 62,65 87,15 84 se se 

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 = 

évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = évaluation à 6 mois ; se � �� �V�R�U�W�L�� �G�¶�p�W�X�G�H ; dc = 

décédé 

 

Les scores SEIQOL-DW sont extrêmement hétérogènes, allant de 11,4 à 99 sur 100 

au premier entretien, avec une moyenne de 76,7±17,8. La moyenne est de 88,1±2,7 

à trois mois et de 74±13,5 à six mois (tableau 12).  

La figure 7 montre que le score de qualité de vie des patients augmente de 10,3 

points entre m0 et m3 et de 6 points de m3 à m6 soit une augmentation de 13,4 % 

en 3 mois et 21,25% en 6 mois. 

On distingue �G�¶�X�Q�H��part six patients dont la qualité de vie est bonne et stable, et 

�G�¶�D�X�W�U�H�� �S�D�U�W�� �G�H�X�[�� �S�D�W�L�H�Q�Wes (patientes 1 et 4) dont la qualité de vie est mauvaise à 

�O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���H�W���V�¶�D�P�p�O�L�R�U�H���H�Q�V�X�L�W�H (de 46/100 à 62/100 pour la patiente 1 et de 11,4/100 

à 62,65/100 pour la patiente 4). 
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Figure 7 : évolution du SEIQOL-DW 

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 = 

évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = évaluation à 6 mois 

 

Les tableaux 13 et 14 montrent les notes et pondérations des thèmes de la santé 

�O�R�U�V�T�X�¶�L�O�V���V�R�Q�W���D�E�R�U�G�p�V�����&�L�Q�T���S�D�W�L�H�Q�W�V���V�X�U���O�H�V���K�X�L�W���D�E�R�U�G�H�Q�W���F�H���W�K�q�P�H�����/�D���Q�R�W�H���Y�D���G�H������

à 95 avec une moyenne de 41,8±28,6. Le poids va de 4% à 75% avec une moyenne 

de 38±34%. 

 

tableau 13 : notes du thème de la santé 

Patient n°  1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 0 n.a. n.a. 1 90 55 n.a. 20 

m3 35 dc dc 5 95 n.a. dc 25 

m6 65 dc dc 35 70 n.a. dc dc 

m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = évaluation à 6 mois ; se � ���V�R�U�W�L���G�¶�p�W�X�G�H ; dc 

= décédé ; n.a. = thème non abordé 
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tableau 14 : pondérations du thème de la santé 

Patient n°  1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 40% n.a. n.a. 40% 25% 10% n.a. 4% 

m3 37% dc dc 35% 25% n.a. se 20% 

m6 50% dc dc 75% 25% n.a. se se 

m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = évaluation à 6 mois ; SE � �� �V�R�U�W�L�� �G�¶�p�W�X�G�H ; 

DC = décédé ; n.a. = thème non abordé 

 

Le tableau 15 �U�p�S�H�U�W�R�U�L�H�� �O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�H�V�� �W�K�q�P�H�V�� �D�E�R�U�G�p�V���� �D�Y�H�F�� �O�H�X�U�� �Q�R�P�E�U�H��

�G�¶�R�F�F�X�U�U�H�Q�F�H�V�����O�H�X�U���Q�R�W�H���P�R�\�H�Q�Q�H et leur poids moyen. Nous avons aussi calculé le 

poids cumulé (
�ã�â�Ü�×�æ�Û�á�â�à�Õ�å�Ø���×�ò�â�Ö�Ö�è�å�Ø�á�Ö�Ø�×�è���ç�Û�°�à�Ø

�á�â�à�Õ�å�Ø���ç�â�ç�Ô�ß���×�ò�â�Ö�Ö�è�å�Ø�á�Ö�Ø�æ���×�Ø���ç�Û�°�à�Ø�æ
�; qui représente le poids du thème dans 

�O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H���G�H���O�¶�p�W�X�G�H���� 

La famille proche et la santé sont les deux thèmes les plus fréquemment abordés. 

(13 et 12 occurrences, pour un poids cumulé de 29,55% et 23,55%) (figure 8). Avec  

les thèmes des enfant (poids cumulé de 2,79%) et du couple (poids cumulé de 

2,79%), la famille pèse 35,13% �G�X���S�R�L�G�V���W�R�W�D�O���G�H�V���W�K�q�P�H�V���D�E�R�U�G�p�V���G�D�Q�V���O�¶�p�W�X�G�H���� �/�D��

famille semble être un élément protecteur de la qualité de vie pour les patients de 

�O�¶�p�W�X�G�H�����T�X�L���O�¶�p�Y�D�O�X�H�Q�W���j���������������������H�Q���P�R�\�H�Q�Q�H�����/a santé est plus problématique, elle 

est évaluée à 41,8/100 en moyenne (figure 9). 
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Tableau 15 : thèmes de qualités de vie abordés par nos patients 

thème  occurrences  

 (n = 85) 

note moyenne  

± écart -type  

poids moyen  

± écart -type  

poids cumulé  

(%) 

famille proche  13 88,6±7 0,44±0,21 29,55 

santé  12 41,8±28,6 0,38±0,34 23,55 

nature/  

environnement  

9 75,8±28,5 0,15±0,06 6,97 

loisirs  9 45,9±39 0,12±0,06 5,58 

amis  8 75,1±6,1 0,12±0,04 4,96 

autonomie  4 37,7±43,2 0,22±0,14 4,55 

Travail /Tâches  

quotidiennes  

6 68,2±40,6 0,1±0,04 3,10 

couple  2 100±0 0,27±0,05 2,79 

enfants  2 95±7 0,27±0,17 2,79 

famille élargie  3 88,3±12,5 0,16±0,07 2,48 

repas  3 73,3±25,1 0,14±0,06 2,17 

amour  1 10 0,4 2,06 

vie sociale  1 80 0,3 1,55 

argent  1 80 0,25 1,29 

autrui  1 25 0,25 1,29 

voyages  2 22,5 0,12 1,24 

vie culturelle  1 80 0,18 0,92 

animaux  2 46 0,08 0,83 

qualité des soins  1 95 0,12 0,62 

intimité  1 70 0,1 0,52 

tranquillité /repos  2 90±14,1 0,09±0,01 0,93 

stabilité  1 50 0,05 0,26 

poids cumulé= 
�ã�â�Ü�×�æ�Û�á�â�à�Õ�å�Ø���×�ò�â�Ö�Ö�è�å�Ø�á�Ö�Ø�×�è���ç�Û�°�à�Ø

�á�â�à�Õ�å�Ø���ç�â�ç�Ô�ß���×�ò�â�Ö�Ö�è�å�Ø�á�Ö�Ø�æ���×�Ø���ç�Û�°�à�Ø�æ
 

 

 

 

 



105 

 

figure 8 : poids relatif des thèmes  SEIQOL-DW

 

figure 9 : pondération et note des thèmes SEIQOL-DW
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b. Portrait de la Dignité du Patient  : 

 

Tableau 13 : scores PDP 

Patient n°  : 1 2 3 4 5 6 7 8 

m0 49 54 40 61 30 34 73 50 

m3 38 dc dc 61 30 29 se 57 

m6 34 dc dc 61 35 29 se se 

PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois �����V�H��� ���V�R�U�W�L���G�¶�p�W�X�G�H ; dc = décédé 

 

Le score PDP moyen des patients au premier entretien est de 48,9±14,2. Il est en 

moyenne de 43±15,1 à trois mois et de 39,8±14,4 à six mois (tableau 13).  

Le score PDP des patients diminue de 1,8 point entre m0 et m3 et augmente de 0,25 

points de m3 à m6 (figure 10). 

 

Figure 10 : évolution du PDP 

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = 

évaluation à 6 mois 
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tableau 14 : résultats du PDP par cathégories 

Patient n ° : 1 

m0/  

m3/ 

m6 

2 

m0/ 

dc/ 

dc 

3 

m0/ 

dc/ 

dc 

4 

m0/ 

m3/ 

m6 

5 

m0/ 

m3/ 

m6 

6 

m0/ 

m3/ 

m6 

7 

m0/ 

se/ 

se 

8 

m0/  

m3/ 

se 

Détresse liée aux 

symptômes  : 

 

 

2,17/ 

2/ 

1,83 

1,83/ 

dc/ 

dc 

3,5/ 

dc/ 

dc 

2/ 

4,33/ 

3,33 

1,5/ 

1,16/ 

1,5 

1,5/ 

1,33/ 

1,33 

4,33/ 

se/ 

se 

2/ 

2,67/ 

se 

Détresse liée à la 

dépendance  : 

 

 

2,67/ 

2/ 

1,33 

1/ 

dc/ 

dc 

2,33/ 

dc/ 

dc 

2,67/ 

2,33/ 

2 

1/ 

1/ 

1,33 

1/ 

1/ 

1,33 

1/ 

se/ 

se 

3/ 

3,67/ 

se 

Détresse 

existentielle  

 

 

1,83/ 

1/ 

1 

3/ 

dc/ 

dc 

2,17/ 

dc/ 

dc 

1,5/ 

2,17/ 

1,83 

1,17/ 

1,5/ 

1,83 

1,17/ 

1,33/ 

1 

3/ 

se/ 

se 

1,83/ 

2/ 

se 

Tranqui l�O�L�W�p���G�¶�H�V�S�U�L�W 

 

 

 

1/ 

1/ 

1 

2/ 

dc/ 

dc 

2/ 

dc/ 

dc 

1/ 

2/ 

2 

1/ 

1,33/ 

1 

1,33/ 

1/ 

1 

2/ 

se/ 

se 

2,33/ 

1/ 

se 

Détresse sociale  1/ 

1/ 

1,33 

2,33/ 

dc/ 

dc 

1/ 

dc/ 

dc 

1,33/ 

1/ 

1 

1/ 

1/ 

1 

1/ 

1/ 

1 

1/ 

se/ 

se 

1/ 

1/ 

se 

m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois ; m6 = évaluation à 6 mois ���� �V�H�� � �� �V�R�U�W�L�� �G�¶�p�W�X�G�H ; 

dc = décédé 

 

Le tableau 14 �P�R�Q�W�U�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H�V���V�F�R�U�H�V��PDP pour chaque patient et pour chaque 

catégorie de détresse.  

La détresse liée aux symptômes (items 3 et 5 à 9) diminue progressivement (2,35 à 

m0, 2,29 à m3 et 1,99 à m6). 

La détresse liée à la dépendance (items 1, 2 et 20) est en moyenne à 1,83/5 à m0, 2 

à m3 et 1,49 à m6.  

La détresse existentielle (items 4, 11 à 14 et 18) �V�¶�D�J�J�U�D�Y�H�� �H�Q�W�U�H�� �P���� �H�W�� �P������ �S�X�L�V��

diminue à m6 (1,49/5 en moyenne à m0, 1,6 à m3 et  1,42 à m6) en corrélation avec 

�O�¶�p�F�K�H�O�O�H���%�'�,�� 

La tranquillité �G�¶�H�V�S�U�L�W��(items 15, 16 et 17) est bonne à 1,58/5 à m0, 1,21/5 à m3 et 

1,25/5 à m6 pour une note minimale de 1/5. 
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La détresse sociale (items 21, 22 et 25) est faible, évaluée à 1,21/5 en moyenne à 

m0, 1/5 à m3 et 1,08/5 à m6 pour une note minimale de 1/5. 

 

Le tableau 15 montre le nombre de patients pour chaque cotation des items du PDP 

lors d�H���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���S�U�L�Q�F�L�S�D�O�H�� 

On note que les �V�\�P�S�W�{�P�H�V�� �S�K�\�V�L�T�X�H�V�� �H�W�� �O�¶�L�Q�F�D�S�D�F�L�Wé à poursuivre les activités 

quotidiennes sont les problèmes qui ont été plus souvent décrits comme accablants. 

�/�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �Q�H�� �U�H�Q�F�R�Q�W�U�H�Q�W�� �S�D�V�� �G�H�� �S�U�R�E�O�q�P�H�V�� �G�H�� �U�H�V�S�H�F�W�� �S�D�U�� �O�¶�H�Q�W�R�Xrage ou les 

soignant, ni de respect de leur intimité. 

�/�¶�D�F�F�H�S�W�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �U�p�D�O�L�W�p�� �Q�¶�H�V�W�� �S�O�X�W�{�W�� �S�D�V�� �X�Q�� �S�U�R�E�O�q�P�H�� �R�X�� �X�Q�� �S�H�W�L�W�� �S�U�R�E�O�q�P�H���� �H�W��la 

�F�D�S�D�F�L�W�p�� �j�� �F�R�P�E�D�W�W�U�H�� �P�R�U�D�O�H�P�H�Q�W�� �O�D�� �P�D�O�D�G�L�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�O�X�W�{�W�� �S�D�V�� �X�Q�� �S�U�R�E�O�q�P�H�� ���S�R�X�U�� ����

patients sur les huit).  
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Tableau 15 �����F�R�W�D�W�L�R�Q���G�H�V���L�W�H�P�V���G�X���3�'�3���j���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���L�Q�L�W�L�D�O�H  

 1 2 3 4 5 

1 Tâches de la vie quotidienne  4 0 4 0 0 

2 Pourvoir aux besoins corporels sans aide  4 0 1 3 0 

3 Symptômes physiques  0 2 4 0 2 

4 Attentes/autres  6 0 0 1 1 

5 Déprimé  4 1 1 2 0 

6 Angoissé  4 2 0 2 0 

7 Doutes / la maladie et aux traitements  2 2 2 1 1 

8 �,�Q�T�X�L�p�W�X�G�H�V���D�X���V�X�M�H�W���G�H���O�¶�D�Y�H�Q�L�U 1 4 2 1 0 

9 Incapacité à penser clairement  5 1 1 1 0 

10 Incapacité à poursuivre les activités normales  1 2 0 2 3 

11 Ne plus être la même  personne  0 4 1 2 1 

12 Ne pas se sentir estimé ou utile  6 1 0 1 0 

13 Incapacité à maintenir le rôle  5 1 2 0 0 

14 Sens à la vie  5 0 2 1 0 

15 Contribution durable  6 0 0 1 1 

16 Affaires inachevées  6 1 0 1 0 

17 Pauvreté de la vie spirituelle  7 0 0 1 0 

18 Être un fardeau pour les autres  5 1 1 0 1 

19 Ne pas contrôler sa destinée  5 0 2 1 0 

20 Intimité  7 1 0 0 0 

21 Soutien amis/famille  7 1 0 0 0 

22 Soutien soignants  6 2 0 0 0 

23 Capacité à combattre moralement la maladie  6 0 1 1 0 

24 Accepter la réalité  2 4 0 2 0 

25 Se sentir respecté  7 0 1 0 0 

cotations : 1 = pas un problème ; 2 = petit problème ; 3 = problème ; 4 = gros problème ; 5 = problème 

accablant 
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6. Entretiens  psychologiques  

 

A la fin de chaque entretien, les patients rencontrent la psychologue du service afin 

�G�¶�r�W�U�H�� �D�F�F�R�P�S�D�J�Qés après un entretien qui peut être intrusif �H�W�� �V�R�X�U�F�H�� �G�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H��

pour le patient. 

 

�/�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H�� �H�Vt vécue �S�D�U���O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V��comme traumatique, 

venant en rupture de continuité de la vie du fait de sa brutalité. La maladie effraie par 

son caractère évolutif, dégénératif et  irrémédiable. Les patients décrivent un «avant» 

et un « après ».  

�/�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�H�� �O�¶�D�E�V�Hnce de traitement curatif génère des angoisses violentes 

renforcées par la �S�H�U�W�H���G�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H���O�H�Q�W�H�P�H�Q�W���S�U�R�J�U�H�V�V�L�Y�H���R�E�V�H�U�Y�p�H���S�D�U���O�Hs patients 

qui se voient de plus en plus diminués et confrontés au handicap progressivement 

aggravé. 

 

Les décisions thérapeutiques anticipées obligent les patients à penser la fin de vie 

donc leur mort. Mais �F�R�P�P�H�Q�W���S�H�Q�V�H�U���j���O�¶�L�P�S�H�Q�V�D�Ele ? Certains patients parviennent 

à pré�F�L�V�H�U�� �O�H�X�U�� �F�K�R�L�[���� �G�¶�D�X�W�U�Hs en sont incapables car il est trop douloureux et 

impensable pour eux �G�¶�L�P�D�J�L�Q�H�U�� �T�X�H�� �O�D�� �P�D�O�D�G�L�H�� �p�Y�R�O�X�H�U�D�� �Y�H�U�V�� �O�D�� �P�R�U�W�� �G�H�� �I�D�o�R�Q��

inéluctable. 

Les entretiens psychologiques ont pour but �G�¶�L�G�H�Q�W�L�I�L�H�U�� �O�H�V�� �P�p�F�D�Q�L�V�P�H�V�� �G�H�� �G�p�I�H�Q�V�H��

�G�H���F�K�D�T�X�H���S�D�W�L�H�Q�W���D�I�L�Q���G�H���S�R�X�Y�R�L�U���P�H�V�X�U�H�U���F�H���T�X�¶�L�O���D entendu de la maladie, c�H���T�X�¶�L�O��

est �F�D�S�D�E�O�H���G�¶�H�Q���G�L�U�H �H�W���G�¶�H�Q���I�D�L�U�H�� 

Les angoisses sont �V�R�X�Y�H�Q�W���D�X���S�U�H�P�L�H�U���S�O�D�Q���H�W���V�¶�H�[�S�U�L�P�Hnt à différents degrés. 

�8�Q�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� �S�V�\�F�K�D�Q�D�O�\�V�W�H�� �G�H�� �S�U�R�I�H�V�V�L�R�Q�� �H�W�� �D�W�W�H�L�Q�W�H�� �G�¶�X�Q�H�� �6�/�$�� �H�[prime clairement 

que malgré des années de psychanal�\�V�H�����O�¶�D�S�S�U�R�F�K�H���G�H���O�D���P�R�U�W���D un caractère très 

angoissant, �G�¶�D�X�W�D�Q�W���S�O�X�V���T�X�¶elle « a �O�H���W�H�P�S�V���G�¶�\���S�H�Q�V�H�U�« ». 

 

La SLA  progresse lentement et oblige à de nombreux renoncements au fil des mois. 

Les patients, qui vivent les choses en pleine conscience, observent cette dégradation 

et mesurent leur devenir avec des angoisses prégnantes. 

Au fur et à mesure, les patients renoncent malgré eux à leur activité professionnelle, 

à leurs loisirs, à leur autonomie dans la vie quotidienne (arrêt de la conduite, aide 
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pour les repas, aide pour la toilet�W�H�«�������&�H�U�W�D�L�Q�V���G�¶�H�Q�W�U�H���H�X�[���R�Q�W���O�D���F�D�S�D�F�L�W�p���G�¶anticiper 

�F�H�U�W�D�L�Q�H�V�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�V�� �H�W�� �G�¶accepter les deuils ���D�U�U�r�W�� �G�¶�X�Q�H�� �D�F�W�L�Y�L�W�p�� �S�U�R�I�H�V�V�L�R�Q�Q�H�O�O�H����

démarches chez le notaire, vente de biens) mais tous sont marqués par les 

angoisses de perte et de séparation. 

 

Certains patients sont particulièrement conscients du pronostic évolutif de leur 

maladie, rendant difficile et délicate la prise en charge psychologique. I�O�� �Q�¶�\�� �D��chez 

eux �Q�L���P�p�F�D�Q�L�V�P�H���G�H���G�p�I�H�Q�V�H���G�H���O�¶�R�U�G�U�H���G�X���G�p�Q�L���R�X���G�H���O�D���G�p�Q�p�J�D�W�L�R�Q. Ils sont inscrits 

dans la réalité de la maladie et la confrontation à la mort. 

Les entretiens sont riches, intenses et chargés en émotions violentes car les pertes, 

les séparations, les peurs et les angoisses so�Q�W�� �D�X�� �F�°�X�U�� �G�H�V�� �p�F�K�D�Q�Jes avec le 

patient et sa famille. 

 

�3�D�U�I�R�L�V���� �O�H�V�� �W�U�R�X�E�O�H�V�� �F�R�J�Q�L�W�L�I�V�� �G�¶�D�O�O�X�U�H�� �I�U�R�Q�W�D�O�H�� �Q�H�� �S�H�U�P�H�W�Went pas des échanges 

élaborés. 

Le �V�\�Q�G�U�R�P�H�� �I�U�R�Q�W�D�O�� �V�¶�H�[�S�U�L�P�H sur le plan cognitif et souvent sur le plan 

comportemental avec une certaine agressivité, une labilité ou une neutralité 

émotionnelle et des troubles de nature dyséxécutive. 

La prise en charge de ces patients est différente car l�¶expression de leur souffrance 

est atténuée. 

�,�O���V�¶�D�J�L�W���D�O�R�U�V���G�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�U���O�H�V���I�D�P�L�O�O�H�V���S�R�X�U���O�H�X�U���H�[�S�O�L�T�X�H�U���O�¶�R�U�L�J�L�Q�H���G�H���F�H�V���W�U�R�X�E�O�H�V��

�D�I�L�Q���T�X�¶�L�O�V���O�H�V���F�R�P�S�U�H�Q�Q�H�Q�W���P�L�H�X�[�� �H�W���T�X�¶�L�O�V���S�X�L�V�V�H�Q�W��en tenir compte dans leur mode 

�G�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�P�H�Q�W�� 

 

La psychologue propose systématiquement un accompagnement  �j���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H des 

malades, qui observent �O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q de la pathologie et qui assistent aux nombreuses 

pertes qui se succédent. La notion du temps est modifiée chez eux, la projection 

�G�D�Q�V�� �O�¶�D�Yenir stoppée. Les familles doivent penser leur vie au fur et à mesure en 

�I�R�Q�F�W�L�R�Q���G�H�V�� �K�D�Q�G�L�F�D�S�V�� �T�X�L�� �V�¶�L�Q�V�W�D�O�Oent, elles doivent en général avoir recours à des 

aides extérieures, doivent réaliser des aménagements dans la vie pratique de tous 

les jours. 
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�/�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���H�Vt confronté à un bouleversement total qui vient mettre à 

mal tous les projets et rêves élaborés avec les malades. Ceci génère aussi des 

craintes quant à la prise en charge du patient au quotidien et à son devenir. 

 

Les thèmes les plus abordés en entretien sont l�D���S�H�U�W�H���G�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H�� �S�U�R�J�U�H�V�V�L�Y�H���� �O�D��

progression de la paralysie, les troubles de la déglutition qui privent le patient même 

des plaisirs les plus simples comme manger ou �E�R�L�U�H���� �O�D�� �G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H�� �j�� �O�¶�D�X�W�U�H���� �O�D��

perspective de la mort.  

�/�D�� �G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H�� �j�� �O�¶�D�X�Wre revien�W�� �V�R�X�Y�H�Q�W�� �D�X�� �F�°�X�U�� �G�H�V échanges. Les patients 

exprim�H�Q�W�� �O�¶�H�[�W�U�r�P�H�� �G�R�X�O�H�X�U�� �G�H�� �G�H�Y�R�L�U�� �I�D�L�U�H�� �D�S�S�H�O�� �D�X conjoint, à un professionnel 

pour subvenir à leurs besoins les plus primaires. 

La question de la place du �F�R�Q�M�R�L�Q�W���R�X���G�H���O�¶�H�Q�I�D�Q�W���H�Vt souvent posée. Le problème de 

�O�¶�D�F�F�H�S�W�D�W�L�R�Q�� �G�¶une tierce personne aidante est souvent évoqué ainsi que les 

nombreux remaniements du domicile. Tout cela génère des angoisses et des affects 

de type dépressifs qui confirment la nécessité de recueillir le discours du patient et 

�G�H���O�¶�Dccompagner au mieux devant la maladie. 

 

�/�¶�L�P�S�D�F�W�� �G�X��que�V�W�L�R�Q�Q�D�L�U�H�� �V�X�U�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �Q�¶�H�Vt jamais abordé par les patients sous 

�I�R�U�P�H���G�¶�X�Q���Y�p�F�X���G�R�X�O�R�X�U�H�X�[�� �P�D�L�V���S�O�X�V���F�R�P�P�H���O�¶�R�F�F�D�V�L�R�Q���G�¶�H�[�S�U�L�P�H�U���O�H�X�U���U�H�V�V�H�Q�W�L�� Il 

ouvre et favorise �O�H���G�L�D�O�R�J�X�H���O�R�U�V���G�H���O�¶entretien psychologique. 
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7. Corrélations entre les critères étudiés  

 

a. Corrélations  entre les critères évolutifs de la SLA  

 

- Corrélation entre force motrice et gravité de la SLA  

 

Dans notre étude, les scores MMT et ALSFRS-R à m0 sont corrélés avec un 

coefficient de corrélation rs de 0,79 (p = 0,03). �/�D���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���Q�¶�H�V�W���S�D�V���D�Q�D�O�\�V�D�E�O�H���j��

m3 (rs = 0,7 et p = 0,23) (figure 11)�����/�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���j��m6 est trop petit pour être étudié. 

�'�R�Q�F���O�D���J�U�D�Y�L�W�p���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H���D�X�J�P�H�Q�W�H���G�¶�D�S�U�q�V���O�¶�p�F�K�H�O�O�H���$�/�6�)�5-R lorsque la force 

motrice diminue. 

 
 

Figure 11 : corrélation entre �O�¶ALSFRS-R et le MMT

  
MMT : Manual Muscular Testing ; ALSFRS-R : ALSFRS-R : ALS Functional Rating Scale-Revised ; 

m0 : évaluation initiale ; m3 : évaluation à 3 mois  
 

 

- Corrélation ent re score cognitif et �G�¶efficience  frontale  

 

Les scores cognitifs MMSE et BREF à m0 sont corrélés avec un coefficient de 

corrélation rs de 0,72 (p = 0,04). �/�D���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���Q�¶est pas mise en évidence sur notre 

échantillon à m3 (rs = 0,29 et p = 0,64) (figure 12)���� �/�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���j��m6 est trop petit 

pour être étudié. A noter que les deux patients ayant un MMSE pathologique sont 

ceux dont le BREF est pathologique.  
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Figure 12 : corrélation entre le BREF et le MMSE

 
 

BREF �����%�D�W�W�H�U�L�H���5�D�S�L�G�H���G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H���)�U�R�Q�W�D�O�H ; MMSE : Mini Mental state Examination ; m0 : évaluation 

initiale ; m3 : évaluation à 3 mois 

 

- Corrélation entre qualité de vie et gravité de la SLA  

 

Nos données sur �O�¶�p�F�K�H�O�O�H de qualité de vie (SEIQOL-DW) et  fonctionnelle ALSFRS-

R sont �H�Q���I�D�Y�H�X�U���G�¶�X�Q�H��tendance à une corrélation négative (rs = -0,61 et p=0,10) à 

m0. �/�D���U�H�F�K�H�U�F�K�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���Q�¶�H�V�W���S�D�V��analysable sur notre échantillon à m3 (rs = 

0,1 et p=0,95) (figure 13). Donc la qualité de vie semble être �G�¶�D�X�W�D�Q�W��meilleure que 

la maladie est grave. 
 

Figure 13 : corrélation entre le SEIQOL-�'�:���H�W���O�¶�$�/�6�)�5�6-R

 

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; ALSFRS-

R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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Nos données sur 5 individus évoquant la santé comme étant un élément de leur 

qualité de vie �V�R�Q�W���H�Q���I�D�Y�H�X�U���G�H���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H corrélation entre la gravité de la 

maladie (ALSFRS-R) et la perception de la santé du patient  (rs = 0,1 et p=0,86 à m0) 

(figure 14a).  �,�O���Q�¶�\���D���S�D�V���Q�R�Q���S�O�X�V���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�¶�$�/�6�)�5�6-R et le poids du 

thème de la santé (rs = 0,1 et p=0,86 à m0) (figure 14b). 

�/�D���V�D�Q�W�p���H�V�W���p�Y�R�T�X�p�H���S�D�U���T�X�D�W�U�H���S�D�W�L�H�Q�W�V���j���P�������Q�R�X�V���Q�¶�D�Y�R�Q�V���G�R�Q�F���S�D�V���I�D�L�W���G�¶�D�Q�D�O�\�V�H��

de corrélation à m3. 

�/�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���V�D�Q�W�p���S�D�U���O�H���6�(�,�4�2�/-�'�:���Q�¶�H�V�W���S�D�V���F�R�U�U�p�O�p�H���j���O�D���J�U�D�Y�L�W�p���G�H���O�D���6�/�$��

�G�¶�D�S�U�q�V���O�¶�$�/�6�)�5�6-R. 

 

Figure 14 : corrélation entre ALSFRS-R et thème de la santé du SEIQOL-DW  

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; ALSFRS-

R = ALS Functional Rating Scale-Revised  

 

- Corrélation entre qualité de vie et évolution de la SLA

 

�1�R�V���G�R�Q�Q�p�H�V���V�X�U���O�¶�p�F�K�H�O�O�H���G�H���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H��(SEIQOL-DW) et la durée �G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H�V��

symptômes �V�R�Q�W���H�Q���I�D�Y�H�X�U���G�¶�X�Q�H���W�H�Q�G�D�Q�F�H���j���O�D corrélation (rs = 0,6 et p=0,13 à m0 et 

rs = 0,68 et p=0,3 à m3) (figure 15). �/�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���V�¶�D�P�p�O�L�R�U�H�U�D�L�W���D�Y�H�F���O�H���W�H�P�S�V�� 
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figure 15 : corrélation entre le SEIQOL-�'�:���H�W���O�D���G�X�U�p�H���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���6�/�$

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 = 

évaluation initiale ; m3 =  évaluation à 3 mois 

 

�1�R�V�� �G�R�Q�Q�p�H�V�� �V�X�U���O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H���T�X�D�O�L�W�p���G�H�� �Y�L�H���H�W���O�H�� �W�H�P�S�V�� �p�F�R�X�O�p���G�H�S�X�L�V���O�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F��

�V�R�Q�W���H�Q���I�D�Y�H�X�U���G�¶�X�Q�H���W�H�Q�G�D�Q�F�H���j���O�D���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���j��m0 (rs = 0,56 et p=0,14). Le résultat 

�Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �V�L�J�Q�L�I�L�F�D�W�L�I�� �V�X�U�� �Q�R�W�U�H�� �p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q�� �j��m3 (rs = 0,3 et p=0,68) (figure 16). La 

�T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���V�¶�D�P�p�O�L�R�U�H�U�D�L�W���D�Y�H�F���O�H���W�H�P�S�V�� 
 

Figure 16 : corrélation entre la SEIQOL-DW et la durée depuis le diagnostic

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 = 

évaluation initiale ; m3  

 

 

 

 

 

0 

20 

40 

60 

80 

100 

120 

0 20 40 60 80 

S
E

IQ
O

L-D
W

 

durée d'évolution (en mois) 

a) évaluation à m0 

0 

20 

40 

60 

80 

100 

0 10 20 30 

S
E

IQ
O

L-D
W

 

durée d'évolution (en mois) 

b) évaluation à m3 

0 

20 

40 

60 

80 

100 

120 

0 20 40 60 

S
E

IQ
O

L-D
W

 

durée depuis le diagnostic (en mois) 

a) évaluation à m0 

0 

20 

40 

60 

80 

100 

0 5 10 15 

S
E

IQ
O

L-D
W

 

durée depuis le diagnostic (en mois) 

b) évaluation à m3 



117 

 

- �&�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���H�W���O�¶�k�J�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V 

 

�1�R�W�U�H���p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���Q�H���S�H�U�P�H�W���S�D�V���G�H���G�p�W�H�U�P�L�Q�H�U���V�L���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���H�V�W���F�R�U�U�p�O�p�H���j���O�¶�k�J�H��

des patients (rs = -0,45 et p=0,27 à m0 et  rs = -0,6 et p=0,35 à m3) (figure 17). 
 

Figure 17 �����F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�¶�k�J�H���H�W���O�D���6�(�,�4�2�/-DW

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 = 

évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélation entre qualité de vie et scores cognitifs  

 

La qualité de vie (SEIQOL-DW) et le score MMSE sont corrélés de façon très 

significative sur notre échantillon à m0 (rs = 0,8 et p=0,015)���� �&�H�W�W�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �Q�¶�H�V�W��

pas vérifiable à m3 (rs = 0,41 et p=0,49) (figure 18). 

 

Figure 18 : corrélation entre le score MMSE et le score SEIQOL-DW

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; MMSE=Mini 

Mental State Examination ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H�V���V�F�R�U�H�V���G�¶efficience frontale (BREF) et  de qualité de 

vie (SEQIOL-DW) �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V���L�Q�W�H�U�Srétable (rs = 0,23 et p=0,59 à m0 et  rs = 0,71 et 

p=0,17 à m3) (figure 19). 

 

Figure 19 : corrélation entre le score BREF et le score SEIQOL-DW

 
SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; 

�%�5�(�)� �%�D�W�W�H�U�L�H���5�D�S�L�G�H���G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H���)�U�R�Q�W�D�O�H ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélation entre dépression  et gravité de la SLA  

 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �H�Q�W�U�H les scores de dépression (BDI) et  fonctionnel 

(ALSFRS-R) �Q�¶�H�V�W���S�D�V���L�Q�W�H�U�Srétable (rs = 0,21 et p=0,62 à m0 et  rs = 0,3 et p=0,68 à 

m3) (figure 20). 
 

Figure 20 : corrélation �H�Q�W�U�H���O�D���%�'�,���H�W���O�¶�$�/�6�)�5�6-R

 
BDI = Beck Depression Inventory ; ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 = 

évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

0 

20 

40 

60 

80 

100 

120 

0 5 10 15 20 

S
E

IQ
O

L-D
W

 

BREF 

a) évaluation à m0 

0 

20 

40 

60 

80 

100 

0 5 10 15 20 
S

E
IQ

O
L-D

W
 

BREF 

b)évaluation à m3 

0 

5 

10 

15 

20 

25 

0 20 40 60 

B
D

I 

ALSFRS-R 

a) évaluation à m0 

0 

5 

10 

15 

20 

25 

30 

0 20 40 60 

B
D

I 

ALSFRS-R 

b) évaluation à m3 



119 

 

- Corrélation entre dépression et évolution de la SLA

 

�1�R�V�� �G�R�Q�Q�p�H�V�� �V�X�U�� ���� �L�Q�G�L�Y�L�G�X�V�� �V�R�Q�W�� �H�Q�� �I�D�Y�H�X�U�� �G�H�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �H�Q�W�U�H�� �O�D��

�G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�����%�'�,�����H�W���O�D���G�X�U�p�H���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H�����Us = -0,04 et p=0,91 à m0 et  rs 

= 0,1 et p=0,95 à m3) (figure 121). 
 

Figure 21 : corrélation entre �O�D���%�'�,���H�W���O�D���G�X�U�p�H���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���6�/�$ :

 
BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

�1�R�V�� �G�R�Q�Q�p�H�V�� �V�X�U�� ���� �L�Q�G�L�Y�L�G�X�V�� �V�R�Q�W�� �H�Q�� �I�D�Y�H�X�U�� �G�H�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q��entre la 

dépression et le temps écoulé depuis le diagnostic (rs = -0,05 et p=0,9 à m0 et rs = -

0,2 et p=0,78 à m3) (figure 22).  

 

Figure 22 : Corrélation entre le BDI et la durée depuis le diagnostic

 
BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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- Corrélation entre la dépression  �H�W���O�¶�k�J�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V 

 

Notre échantillon ne permet pas de déterminer si la dépression �H�V�W���F�R�U�U�p�O�p�H���j���O�¶�k�J�H��

des patients (rs = -0,2 et p=0,63 à m0 et  rs = -0,3 et p=0,68 à m3) (figure 23). 

 

Figure 23 �����F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H���%�'�,���H�W���O�¶�k�J�H

 
BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélations entre dépression et scores cognitifs  

 

Notre échantillon ne permet pas de déterminer si la dépression est corrélée au score 

MMSE des patients (rs = 0,55 et p=0,16 à m0 et  rs = 0,56 et p=0,32 à m3) (figure 

24). 
 

Figure 24 : corrélation entre le BDI et MMSE

 
BDI = Beck Depression Inventory ; MMSE=Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation initiale ; 

m3 = évaluation à 3 mois 
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Notre échantillon ne permet pas de déterminer si la dépression est corrélée au score 

BREF des patients (rs = 0,41 et p=0,31 à m0 et  rs = 0,56 et p=0,32 à m3) (figure 25). 
 

Figure 25 : corrélation entre le BDI et BREF

 
BDI = Beck Depression Inventory ; �%�5�(�)� �%�D�W�W�H�U�L�H�� �5�D�S�L�G�H�� �G�¶Efficience Frontale ; m0 = évaluation 

initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélation entre dépression et qualité de vie   

 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�H���O�D��dépression (BDI) et la qualité de vie (SEIQOL-�'�:�����Q�¶�H�V�W���S�D�V��

interprétable en terme de corrélation à m0 (rs = -0,3 et p=0,47) mais est en faveur 

�G�¶�X�Q�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q négative à m3 (rs = -0,9 et p=0,08) (figure 26). Une mauvaise 

qualité de vie pourrait donc être liée à un score de dépression élevé. 
 

 

Figure 26 : Corrélation entre le BDI et le SEIQOL-DW 

 
BDI = Beck Depression Inventory ; SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of 

Life-Direct Weighting ;  m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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b. Corrélations entre dignité et critères évolutifs de la SLA  
 

- Corrélation entre dignité et force motrice  

 

Notre échantillon ne permet pas de déterminer si la dignité (PDP) est corrélée à la 

force motrice (MMT) (rs = 0,31 et p=0,46 à m0 et  rs = 0,6 et p=0,35 à m3) (figure 27). 
 

Figure 27 : Corrélation entre le PDP et le MMT

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; MMT=Manual Muscular Testing ; m0 = évaluation initiale ; 

m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélation entre dignité et gravité de la SLA  

 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�H���O�D���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H�V���V�F�R�U�H�V���G�H���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3�����H�W�����I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O��

(ALSFRS-�5�����Q�¶�H�V�W���S�D�V���L�Q�W�H�U�S�U�p�W�D�E�O�H�����Us = 0,3 et p=0,47 à m0 et  rs = 0,4 et p=0,52 à 

m3) (figure 28). 
 

Figure 28 : Corrélation entre le PDP et �O�¶�$�/�6�)�5�6-R

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 = 

évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois
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- �&�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���H�W���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���6�/�$ 

 

La �U�H�F�K�H�U�F�K�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3�����H�W���O�D���G�X�U�p�H���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H�V��

�V�\�P�S�W�{�P�H�V���Q�¶�H�V�W���S�D�V���L�Q�W�H�U�S�U�p�W�D�E�O�H à m0 (rs = 0,2 et p=0,78) et  en faveur de 

�O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���V�X�U���Q�R�W�U�H���p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���G�H�������L�Q�G�L�Y�L�G�X�V���j��m3 (rs = 0 et p=1) 

(figure 29). 
 

Figure 29 : Corrélation e�Q�W�U�H���O�H���3�'�3���H�W���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���6�/�$ 

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 moi

 

�/�D���U�H�F�K�H�U�F�K�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3�����H�W���O�D���G�X�U�p�H���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q��depuis le 

diagnostic �Q�¶�H�V�W���S�D�V���L�Q�W�H�U�S�U�p�W�D�E�O�H��à m0 (rs = -0,14 et p=0,73) et en faveur de 

�O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���j���P������rs = 0,1 et p=0,95) (figure 30). 
 

Figure 30 : Corrélation entre le PDP et le temps écoulé depuis le diagnostic

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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- �&�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���H�W���O�¶�k�J�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V 

 

Nos données sur 8 �L�Q�G�L�Y�L�G�X�V���V�R�Q�W���H�Q���I�D�Y�H�X�U���G�H���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H��

�O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3�����H�W���O�¶�k�J�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V�����Us = 0,09 et p=0,84 à m0 et  rs = 

0,1 et p=0,95 à m3) (figure 31). 
 

Figure 31 : C�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H���3�'�3���H�W���O�¶âge des patients

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélation entre la dignité et la dépression  

 

�/�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3�����H�W���O�D���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�����%�'�,�����V�R�Q�W���F�R�U�U�p�O�p�H�V��de façon très 

significative dans notre échantillon à m0 (rs = 0,87 et p=0,01) et  avec une tendance 

à la corrélation qui se confirme à m3 (rs = 0,9 et p=0,08) (figure 32). A m6, le résultat 

�Q�¶�H�V�W���S�D�V���V�L�J�Q�L�I�L�F�D�W�L�I�����S� �������������P�D�L�V���O�H��coefficient de corrélation reste élevé (rs = 0,8). 
 
 

Figure 32 : Corrélation entre le PDP et le BDI

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; 

m3 = évaluation à 3 mois 
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- Corrélation entre la dignité et la qualité de vie  

 

�/�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3�����H�W���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H�����6�(�,�4�2�/-DW) ne sont pas 

interprétables en terme de corrélation sur notre échantillon (rs = 0,4 et p=0,32 à m0 et  

rs = 0,7 et p=0,23 à m3) (figure 33). 
 

Figure 33 : corrélation entre le PDP et le SEIQOL-DW

 
PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual 

Quality of Life-Direct Weighting ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 

 

- Corrélations entre dignité et  scores cognitifs 
 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�H���O�D���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H�V���V�F�R�U�H�V���G�H���G�L�J�Q�L�W�p�����3DP) et cognitif (MMSE) �Q�¶�H�V�W��

pas interprétable (rs = 0,51 et p=0,2 à m0 et  rs = 0,46 et p=0,43 à m3) (figure 34). 
 

Figure 34 : corrélation entre PDP et MMSE

 

PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; MMSE=Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation 

initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�H���O�D���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���H�Q�W�U�H���O�H�V���V�F�R�U�H�V���G�H���G�L�J�Q�L�W�p�����3�'�3����et frontal (BREF) �Q�¶�H�V�W��

pas interprétable (rs = 0,63 et p=0,2 à m0 et  rs = 0,46 et p=0,43 à m3) (figure 35). 

 

Figure 35 : corrélation entre PDP et BREF

 

PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; �%�5�(�)� �%�D�W�W�H�U�L�H���5�D�S�L�G�H���G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H���)�U�R�Q�W�D�O�H ; m0 = évaluation 

initiale ; m3 = évaluation à 3 mois 
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C. Discussion  
 

1. Analyse du résultat principal  

 

Nous avons cherché avec cette étude à analyser la perception de la dignité des 

patients atteints de sclérose latérale amyotrophique. 

Nous avons pu inclure huit patients du service de neurologie de Pau en quatorze 

mois. La perception de la dignité de tous les patients inclus a pu être évaluée. 

 

Cette étude a permis de mettre en évidence une bonne perception de la dignité chez 

les patients atteints de SLA. Sur l�¶échelle de Chochinov, les notes de notre 

échantillon vonnt de 29/125 à 73/125, avec une moyenne à 48,9±14,2.  

 

Une mauvaise perception de la dignité est très fortement corrélée  à la présence 

�G�¶�X�Qe dépression (rs = 0,87 ; p=0,01 à m0 et rs = 0,9 ; p=0,08 à m3) (figure 32).  

 

Les patients ont une perception de la dignité stable sur une durée de six mois (figure 

12). �,�O�� �Q�¶�\�� �D�� �S�D�V�� �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �H�Q�W�U�H�� �O�D�� �S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �H�W�� �O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q�� �G�H�� �Oa 

SLA (figures 29 et 30). �/�D���S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���Q�¶�H�Vt �S�D�V���Q�R�Q���S�O�X�V���F�R�U�U�p�O�p�H���j���O�¶�k�J�H��

des patients de notre échantillon (figure 31). 

 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �H�Q�W�U�H�� �G�¶�X�Q�H�� �S�D�U�W�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �H�W�� �G�¶autre part la gravité de la 

SLA, la qualité de vie ou �O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �F�R�J�Q�L�W�L�Y�H �Q�¶�D�� �S�D�V�� �p�W�p���S�R�V�V�L�E�O�H���G�X�� �I�D�L�W�� �G�H���O�D���S�H�W�L�W�H��

taille de notre échantillon impliquant un manque de puissance des tests statistiques. 
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2. Forces et �O�L�P�L�W�H�V���G�H���O�¶�p�W�X�G�H 

 

a. Sur la  représentativité  �G�H���O�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q 

 

- E�Q���F�H���T�X�L���F�R�Q�F�H�U�Q�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���6�/�$ 

 

Nous avons réalisé notre étude �D�X�S�U�q�V�� �G�¶�X�Q���p�F�K�D�Q�W�L�Olon de patients suivis pour une 

SLA �G�D�Q�V�� �O�H�� �V�H�U�Y�L�F�H�� �G�H�� �Q�H�X�U�R�O�R�J�L�H�� �G�H�� �O�¶�+�{�S�L�W�D�O�� �G�H�� �3�D�X entre septembre 2012 et 

octobre 2013. Nous avons pu inclure huit patients parmi les dix qui y étaient suivis 

durant cette période. La petite taille de cet échantillon, due à la faible prévalence de 

la SLA, peut poser problème quant à sa représentativité et aux possibilités 

�G�¶�D�Q�D�O�\�V�H�V���V�W�D�W�L�V�W�L�T�X�H�V�� 

Le tableau 16 �D�Q�D�O�\�V�H�� �O�H�V�� �F�D�U�D�F�W�p�U�L�V�W�L�T�X�H�V�� �G�p�P�R�J�U�D�S�K�L�T�X�H�V�� �H�W�� �G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D��

mala�G�L�H���G�H���Q�R�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���F�R�P�S�D�U�p�V���j���F�H���T�X�H���O�¶�R�Q trouve dans la littérature. 

- �O�¶�k�J�H�� �P�R�\�H�Q�� �G�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �D�X�� �P�R�P�H�Q�W�� �G�X�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F�� �H�V�W�� �O�H�� �P�r�P�H�� �����������“����������

ans pour notre échantillon et 60 à 75 ans dans la littérature). 

- le ratio homme/femme est un peu plus bas que ce qui était attendu, avec 

quatre hommes pour quatre femmes dans notre échantillon et 1,6 :1 dans la 

littérature 

- le délai diagnostique est le même, de 10,1±3,7 dans notre échantillon, et 9 à 

18 mois selon les études. 

- Nous avons caractérisé des troubles dysexécutifs chez deux patients sur les 

huit. La littérature en relève 50%. Cette sous-estimation peut provenir de 

�O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �%�5�(�)���� �S�H�X�� �V�H�Q�V�L�E�O�H�� �S�R�X�U�� �O�D�� �G�p�W�H�F�W�L�R�Q�� �G�H�� �W�U�R�X�E�O�H�V frontaux 

légers. 

- �Q�R�X�V�� �Q�¶�D�Y�R�Q�V�� �S�D�V��de décès à un an du diagnostic, ce qui est cohérent avec 

les courbes de survie de la littérature qui évaluent à 90% le taux de survivants 

à un an  du diagnostic. De même à 2 ans, nous avons deux décès sur les six 

patients qui ont �p�W�p�� �V�X�L�Y�L�V�� �M�X�V�T�X�¶�j�� �G�H�X�[�� �D�Q�V�� �D�S�U�qs le diagnostic, pour une 

survie de 58% à deux ans dans la littérature. 

- nous n�¶avons pas de forme familiale dans notre échantillon de huit individus, 

ce qui est cohérent avec un taux de 5% dans la littérature. 
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- nous avons deux perdus de vues à un an, soit 25%, ce qui est comparable à 

ce que montre un étude sur 382 patients dont 132 (35%) sont perdus de vue à 

1 an (154) 

Notre échantillon semble donc représentatif du point de vue de la démographie 

�G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���H�W���G�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�H�X�U���S�D�W�K�R�O�R�J�L�H�� 

 

Tableau 16 : démographie de notre échantillon comparée à la littérature 

critère  Échantillon  Données de la littérature  

(référence)  

âge 66,3±10,1 ans 60 à 75 ans (32) 

Ratio hommes  : femmes  1 :1 1,6 :1 (9, 32) 

�3�U�p�V�H�Q�F�H���G�¶�X�Q�H���G�p�P�H�Q�F�H 2/8 (25%) 5 à 10% (155) 

Troubles dysexécutifs  2/8 (25%) 50% (32) 

Évolution au moment  

du diagnostic  

10,1±3,7 mois 9 à 18 mois (68, 69, 154) 

Survie à 1 an  8/8 (100%) 87% à 90% (67, 154) 

Survie à  2 ans  4/6 (66%) 58% (67) 

Perdus de vue à 1 an  2/8 (25%) 34,5% (154) 

Forme familiale  0/8 (0%) 5 à 10% (9) 

 

- �(�Q���F�H���T�X�L���F�R�Q�F�H�U�Q�H���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H 

 

Nous mesurons une qualité de vie comparable aux données de la littérature d�¶�D�S�U�q�V��

�O�¶�p�F�K�H�O�O�H���6�(�,�4�2�/-DW. Nous observons une SEIQOL-DW à 70,6±23,3 à en moyenne 

�������P�R�L�V���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q����Une étude sur 80 patients mesure une SEIQOL-DW à 73,3±22,8 

���G�H�������j�������������������F�K�H�]���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���G�R�Q�W���O�D���G�X�U�p�H���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���P�R�\�H�Q�Q�H���H�V�W���G�H�����������D�Qs 

(92). Une étude sur 120 patients observe une SEIQOL-DW à 73,6±17 à 35 mois 

�G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H (89).  

Dans notre étude comme dans les études analysant la qualité de vie dans la SLA 

(89, 90, 156), les patients pondèrent le plus les thèmes de la famille, de la santé et 

des relations amicales et sociales (tableau 14). Par contre la spiritualité ne ressort 

pas �F�R�P�P�H���p�W�D�Q�W���X�Q���W�K�q�P�H���L�P�S�R�U�W�D�Q�W���G�D�Q�V���Q�R�W�U�H���p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q���S�D�U���U�D�S�S�R�U�W���j���F�H���T�X�H���O�¶�R�Q��

observe dans les publications (89, 145).  
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�&�R�P�P�H�� �G�D�Q�V�� �O�D�� �O�L�W�W�p�U�D�W�X�U�H���� �O�D�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �F�R�U�U�p�O�p�H�� �D�Y�H�F�� �O�D�� �G�X�U�p�H��

�G�¶�p�Y�R�Oution de la SLA (89, 90). 

Les patients de notre étude semblent donc représentatifs des patients SLA en ce qui 

�F�R�Q�F�H�U�Q�H���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�H�X�U���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H�� 

 

- En ce qui concerne la dépression  

 

L�D�� �P�R�\�H�Q�Q�H���G�H�V���V�F�R�U�H�V���%�'�,�� �H�V�W���G�H�������“�������� �j�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���� �(�O�O�H���H�V�W���G�H�����������“������ �j�� �W�U�R�L�V��

mois et de 14,5±9,5 à six mois (Tableau 11). �$�X�F�X�Q���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���Q�¶�D���G�H���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q��

sévère. �$�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���� �W�U�R�L�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �Q�H�� �V�R�Q�W�� �S�D�V�� �G�p�S�U�L�P�p�V���� �W�U�R�L�V�� �R�Q�W�� �X�Q�H�� �G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q��

légère et deux ont une dépression modérée. Dans la littérature, le taux de 

dépression modérée est de 9% à 29% et le taux de dépression sévère est de 6% à 

8% selon les études (57, 58).  

Les patients de notre étude semblent comparables aux patients SLA de la littérature 

�H�Q���F�H���T�X�L���F�R�Q�F�H�U�Q�H���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���Ge leur dépression. 

 

b. Sur la durée du suivi  

 

Nous avons suivi chaque patient sur une durée de six mois.  

�&�H�W�W�H���G�X�U�p�H���U�H�O�D�W�L�Y�H�P�H�Q�W���E�U�q�Y�H���Q�¶�D���S�D�V���S�H�U�P�L�V���G�¶�R�E�V�H�U�Y�H�U���X�Q�H���Q�H�W�W�H���D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q���G�H��

la maladie. Cependant, sur ces six mois de suivi, nous avons eu deux décès. Une 

étude plus longue aurait entraîné un nombre plus élevé de décès et des limitations 

�S�O�X�V�� �J�U�D�Q�G�H�V�� �S�R�X�U�� �O�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �V�W�D�W�L�V�W�L�T�X�H���� �'�D�Q�V�� �Q�R�W�U�H�� �F�R�K�R�U�W�H���� �G�H�X�[�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �V�R�Q�W��

décédés entre six mois et un an après leur inclusion, soit un taux de décès de 4/8 à 

un an de suivi. Nous avons inclus les patients quel que soit le stade de leur maladie 

�F�H�� �T�X�L�� �Q�R�X�V�� �D�� �S�H�U�P�L�V�� �G�¶observer une grande diversité de leurs profils. Pour inclure 

�Q�R�V���K�X�L�W���S�D�W�L�H�Q�W�V�����Q�R�X�V���D�Y�R�Q�V���G�€���U�p�D�O�L�V�H�U���O�H�V���H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�V���V�X�U���������P�R�L�V���G�¶�p�W�X�G�H�� 

�6�L���O�¶�R�Q voulait constituer une cohorte de patients inclus au moment du diagnostic, il 

faudrait les suivre sur deux ans pour les observer  à un stade évolué de leur maladie. 

Ce qui impliquerait un taux de décès prévisible de 42% (67). Une cohorte 

représentative nécessiterait �G�H���U�p�D�O�L�V�H�U���O�¶�p�W�X�G�H���G�D�Q�V���X�Q���&�H�Q�W�U�H���G�H���5�p�I�p�U�H�Q�F�H���6�/�$�� 
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c. Sur  le choix des échelles  

 

- Le Manual Muscular Testing  

 

Les critiques faites au testing musculaire manuel sont sa faible sensibilité au 

changement, surtout pour les grades 4 et 5 où la force musculaire doit diminuer par 

deux pour passer de la cotation 5 à la cotation 4, son caractère non linéaire et la 

nécessité de tester un grand nombre de muscles (128, 130). Ceci explique en partie 

la diminution des scores MMT de seulement 0,3 point sur les 6 mois de notre étude 

(figure 2), notamment pour les patients 5 et 6 dont les scores sont quasi normaux 

(tableau 7) alors que le score ALSFRS-R diminue de 5,3 points sur la même période 

(tableau 8 et figure 3). 

Le score MMT reste cependant la mesure de référence de la force musculaire dans 

la SLA (50).  

 

- La Batterie Rapide �G�¶�(�I�I�L�F�L�H�Q�F�H Frontale  

 

Cette échelle de dépistage des troubles frontaux est succincte et non spécifique de 

la SLA. Elle ne détecte que des troubles déjà marqués et sous-estime ainsi 

�O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���G�H�V��syndromes frontaux dans notre échantillon. �&�H�S�H�Q�G�D�Q�W���O�¶�D�S�S�O�L�F�D�W�L�R�Q��

de tests plus fins aurait demandé plus de temps (vingt à trente minutes pour obtenir 

une évaluation précise) (155) ce qui aurait posé d�H�V���S�U�R�E�O�q�P�H�V���G�¶�D�F�F�H�S�W�D�E�L�O�L�W�p���H�W���G�H��

fatigue des patients à tester.  

L�¶�$�/�6�� �&�R�J�Q�L�Wive Behavioral Screen (ALS-CBS) (49) est un test complet, court (cinq 

minutes de passation), mais non validé en français. Il aurait permis la détection plus 

précise de troubles dysexécutifs et du comportement. Il évalue �Q�R�W�D�P�P�H�Q�W���O�¶�D�S�D�W�K�L�H����

�O�¶�H�P�S�D�W�K�L�H�����O�H�V���F�D�S�D�F�L�W�p�V���G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q���H�W���G�H���M�X�J�H�P�H�Q�W�� Il nécessite le concours de 

l�¶�D�L�G�D�Q�W���S�U�L�Q�F�L�S�D�O�����F�H���T�X�L���D�M�R�X�W�Hrait �X�Q�H���F�R�Q�W�U�D�L�Q�W�H���j���O�¶�p�W�X�G�H�� 

 

Nous avons pu évaluer indirectement �O�D���F�D�S�D�F�L�W�p���G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q��des patients grâce à 

la SEIQOL-DW. �/�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�X���W�K�q�P�H���G�H���O�D���V�D�Q�W�p���G�D�Q�V���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H��

par la SEIQOL-DW montrait �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H�� �F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�� �D�Y�H�F�� �O�D�� �J�U�D�Y�L�Wé de la SLA  

(figure 13).  
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La patiente 1, qui présente un�H�� �G�p�P�H�Q�F�H�� �j�� �F�R�P�S�R�V�D�Q�W�H�� �I�U�R�Q�W�D�O�H�� �G�¶après les tests 

cognitifs (tableaux 9 et 10) évalue sa santé à 0/100 initialement, 35/100 à trois mois 

et 65/100 à six mois. 

Le patient 5 estime que sa santé est excellente (90/100 initialement, 95/100 à trois 

mois et 70/100 à six mois). Il présente un score BREF légèrement altéré (14 

initialement, 16 à trois mois et 15 à six mois). 

Le patient 6 estime sa santé à 55/100 initialement. Son score BREF est de 15 à ce 

moment là. 

Ces observations évoquent une anosodiaphorie caractéristique du déficit des 

�F�D�S�D�F�L�W�p�V�� �G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q��chez ces patients qui présentent une altération de leur 

score frontal discrète ou significative. 

 

- La BDI 

 

�/�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �%�H�F�N�� �H�V�W�� �X�Q�H�� �D�X�W�R-�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�¶�D�I�I�H�F�W�� �G�p�S�U�H�V�V�L�I���� �(�O�O�H�� �S�U�p�V�H�Q�W�H��

�O�¶�D�Y�D�Q�W�D�J�H�� �G�¶�r�W�U�H�� �Uelativement brève et bien tolérée. Elle comporte cependant cinq  

items �V�¶�L�Q�W�p�U�H�V�V�D�Q�W�� �D�X�� �G�R�P�D�L�Q�H �V�R�P�D�W�L�T�X�H�� �T�X�L�� �L�Q�W�H�U�I�q�U�H�Q�W�� �G�D�Q�V�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D��

dépression chez le patient SLA : 

 

Item 15 : 

0 Je travaille aussi facilement qu'auparavant 

1 Il me faut faire un effort supplémentaire pour commencer à faire quelque chose 

2 Il faut que je fasse un très grand effort pour faire quoi que ce soit 

3 Je suis incapable de faire le moindre travail 

 

Item 17 : 

0 Je ne suis pas plus fatigué que d'habitude 

1 Je suis fatigué plus facilement que d'habitude 

2 Faire quoi que ce soit me fatigue 

3 Je suis incapable de faire le moindre travail 
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Item 18 : 

0 Mon appétit est toujours aussi bon 

1 Mon appétit n'est pas aussi bon que d'habitude 

2 Mon appétit est beaucoup moins bon maintenant 

3 Je n'ai plus du tout d'appétit 

 

Item 19 : 

0 Je ne crois pas avoir maigri ces derniers temps. 

1 J'ai maigri de plus de 2 kg. 

2 J'ai maigri de plus de dix livres 4 kg. 

3 J'ai maigri de plus de quinze livres 6 kg. 

 

Item 21 : 

0 Je n'ai pas remarqué de changements à propos de ma libido. 

1 Je m'intéresse moins aux rapports sexuels qu'autrefois. 

2 Je m'intéresse beaucoup moins aux rapports sexuels. 

3 J'ai perdu tout intérêt pour les rapports sexuels. 

 

Nous avons tout de même choisi de les inclure dans le test, comme cela est fait dans 

la littérature.  

 

- La SEIQOL-DW 

 

La SEIQOL-DW est une échelle de qualité de vie relativement complexe. Elle  

nécessite une participation importante du patient qui doit comprendre le concept de 

qualité de vie exprimé en « domaines de la vie ». �/�¶�p�F�K�H�O�O�H fait intervenir une double 

évaluation par le patient, de la valeur de chaque domaine de qualité de vie choisi, 

puis de la pondération de ces domaines, alors que les échelles de qualité de vie et 

�O�H�V�� �p�F�K�H�O�O�H�V�� �I�R�Q�F�W�L�R�Q�Q�H�O�O�H�V�� �Q�H�� �I�R�Q�W�� �L�Q�W�H�U�Y�H�Q�L�U�� �T�X�¶�X�Q�H�� �V�H�X�O�H�� �p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �S�R�X�U�� �F�K�D�T�X�H��

item. �/�H���S�D�W�L�H�Q�W���G�R�L�W���D�F�F�H�S�W�H�U���G�H���V�¶�H�[�S�U�L�P�H�U���V�X�U���G�H�V���T�X�H�V�W�L�R�Q�V���W�U�q�V���L�Q�W�L�P�H�V�� 

Mais la SEIQOL-�'�:���S�U�p�V�H�Q�W�H���O�¶�L�Q�W�p�U�r�W���G�¶�r�W�U�H���X�Q�H���p�F�K�H�O�O�H���L�Q�G�L�Y�L�G�X�D�O�L�V�p�H����Cette échelle 

évalue les critères les plus importants de la qualité de vie, choisis par le patient lui-

même.  
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Elle �D���O�¶�D�Y�D�Q�W�D�J�H���G�¶�r�W�U�H���P�R�L�Q�V���Q�R�U�P�D�W�L�Y�H���T�X�H���O�H�V���D�X�W�U�H�V���p�F�K�H�O�O�H�V���G�H���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H�����F�H��

qui est essentiel dans notre étude sur la dignité. Elle per�P�H�W�� �D�L�Q�V�L�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �O�H�V��

domaines existentiels de la qualité de vie mais aussi �O�¶�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �D�X�[��

problèmes liés à sa maladie. La SEIQOL-�'�:���V�¶�D�Y�q�U�H��bien acceptée par les patients 

de notre étude���� �F�R�P�P�H�� �F�¶�H�V�W�� �O�H�� �F�D�V�� �G�D�Q�V�� �O�H�V�� �p�W�X�G�H�V�� �p�Y�D�O�X�D�Q�W�� �O�D�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H�� �G�H��

patients atteints de SLA (92, 135).Elle révèle les priorités du patient et leur évolution 

avec la maladie, favorise un entretien���� �O�¶�p�F�R�X�W�H�� �H�W�� �O�¶�D�F�F�q�V�� �G�X�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �j�� �V�D�� �S�U�R�S�U�H��

parole. 

 

- Évaluation  de la  spiritualité  

 

�/�H���V�H�Q�V���G�H���O�D���Y�L�H���H�W���G�H���O�D���P�R�U�W���G�R�L�W���r�W�U�H���D�E�R�U�G�p���O�R�U�V�T�X�¶�R�Q���H�V�W���H�Q���F�R�Q�I�U�R�Q�W�p���j���O�D SLA. 

Le bien-être spirituel est décrit comme ayant deux dimensions. L�¶�X�Q�H���H�V�W���U�H�O�L�J�L�H�X�V�H����

�O�¶�D�X�W�U�H���H�V�W���H�[�L�V�W�H�Q�W�L�H�O�O�H���H�W���L�Q�W�H�U�U�R�J�H���O�H���V�H�Q�V���T�X�H���F�K�D�F�X�Q���G�R�Q�Q�H���j���V�D���Y�L�H�� 

�/�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �G�L�J�Q�L�W�p�� �S�D�U�� �O�H�� �3�R�U�W�U�D�L�W�� �G�H�� �O�D�� �'�L�J�Q�L�W�p�� �G�X�� �3�D�W�L�H�Q�W�� �I�D�L�W�� �L�Q�W�H�U�Y�H�Q�L�U�� �O�H�V��

questions de la détresse existentielle et religieuse. Dans son évaluation du PDP, 

Chochinov étudie la validité de structure de son échelle en comparant les résultats 

des questions portant sur ces thèmes (questions �������������������������������H�W�����������D�Y�H�F���O�¶�p�F�K�H�O�O�H��

Functional Assessment of Chronic Illness Therapy - Spiritual Well-Being (FACIT-Sp-

12) qui évalue en 12 items la souffrance spirituelle des patients en fin de vie (157). Il 

aurait été intéressant de faire cette même analyse auprès de notre cohorte de 

�S�D�W�L�H�Q�W�V���D�W�W�H�L�Q�W���G�¶�X�Q�H���6�/�$�����&�H�S�H�Q�G�D�Q�W���F�H�W�W�H���p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���D�X�U�D�L�W���D�X�J�P�H�Q�W�p���O�H���W�H�P�S�V���G�H�V��

entretiens déjà lourds pour des patients fatigables. De plus, cela aurait ajouté des 

questions intrusives à notre évaluation. 
 

d. S�X�U���O�¶�D�Q�D�O�\�V�H���V�W�D�Wistique  

 

Notre échantillon étant restreint, nous avons dû utiliser le test non paramétrique de 

Spearman �S�R�X�U���O�¶�D�Q�D�O�\�V�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q. Ce test retient la valeur ordinale du résultat 

des tests pour chaque patient. �&�H�W�W�H�� �F�R�Q�Y�H�U�V�L�R�Q�� �H�V�W�� �U�H�V�S�R�Q�V�D�E�O�H�� �G�¶�X�Q�H�� �S�H�U�We de 

�S�X�L�V�V�D�Q�F�H���G�X���W�H�V�W���� �F�D�U���L�O���Q�p�J�O�L�J�H���G�¶�p�Y�H�Q�W�X�H�O�O�H�V���G�L�I�I�p�U�H�Q�F�H�V���G�¶�p�F�D�U�W�V��importantes entre 

les résultats de chaque patient.  
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�1�R�X�V���Q�¶�D�Y�R�Q�V��pas pu évaluer les corrélations des données des quatre patients suivis 

à six �P�R�L�V�� �G�H�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q car le test nécessite un minimum de cinq patients. 

�/�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �j�� �V�L�[�� �P�R�L�V�� �Q�R�X�V�� �D�� �S�D�U�� �F�R�Q�W�U�H�� �S�H�U�P�L�V���G�¶�p�W�X�G�L�H�U�� �O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q�� �G�H�� �F�K�D�T�X�H��

critère. 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �V�W�D�W�L�V�W�L�T�X�H���� �H�Q�� �U�D�L�V�R�Q�� �G�X�� �I�D�L�E�O�H�� �Q�R�P�E�U�H�� �G�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �L�Q�F�O�X�V���� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �S�H�U�P�L�V��

�G�¶�D�Q�D�O�\�V�H�U���O�H�V���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q�V���H�Q�W�U�H : 

- �O�¶�k�J�H���G�H�V���S�D�W�Lents et les autres paramètres étudiés. Ceci peut être dû aussi à 

l�¶�k�J�H���K�R�P�R�J�q�Q�H des patients, entre 58 et 79 ans de (67,5±9,8 ans) 

- la dépression et la gravité de la SLA. Cependant �O�D�� �G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V��

�F�R�U�U�p�O�p�H�� �D�Y�H�F�� �O�D�� �G�X�U�p�H�� �G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �6�/�$����mesurée depuis les premiers 

symptômes ou depuis le diagnostic 

- la dépression et les scores cognitifs MMSE et BREF. Ceci peut être dû aux 

nombreux ex aequo pour les scores MMSE et BREF.  

- la dignité et la qualité de vie, les scores cognitifs et la gravité de la SLA. Cela 

est �G�€�� �j�� �O�D�� �S�H�W�L�W�H�� �W�D�L�O�O�H�� �G�H�� �O�¶�p�F�K�D�Q�W�L�O�O�R�Q�� �P�D�L�V�� �D�X�V�V�L�� �j�� �G�H�V�� �U�p�V�X�O�W�D�W�V�� �G�X�� �3�'�3��

assez homogènes (entre 30/125 et 73/125 à m0 et entre 29/125 et 61/125 à 

m3). 

Une mauvaise qualité de vie semblait être liée à un score de dépression élevé, mais 

cette corrélation est faiblement significative dans notre échantillon (figure 26). 

 

Le test de Mann et Witney �T�X�¶�L�O��aurait fallu utiliser pour rechercher une différence de 

qualité de vie, de dépression ou de perception de dignité entre les patients ayant un 

�0�0�6�(�� �H�W���%�5�(�)�� �S�H�U�W�X�U�E�p�V���H�W���O�H�V���D�X�W�U�H�V���Q�¶�D���S�D�V���p�W�p���X�W�L�O�L�V�D�E�O�H���F�D�U���O�D���V�R�X�V-population 

de patients avec des troubles cognitifs était trop petite (deux patients). 

 

�1�R�X�V���Q�¶�D�Y�R�Q�V���V�X�L�Y�L���T�X�¶�X�Q�H���S�D�W�L�H�Q�W�H���D�Y�H�F���J�D�V�W�U�R�V�W�R�P�L�H���H�W���9�1�,���� �F�H���T�X�L���Q�H���Q�R�X�V���D���S�D�V��

�S�H�U�P�L�V�� �G�¶�D�Q�D�O�\�V�H�U��le rôle éventuel de ces appareillages sur la perception de la 

dignité. 
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3. Particularités  de la qualité de vie dans la SLA  

 

�/�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q de la qualité de vie dans notre échantillon montre plusieurs résultats : 

- le score de qualité de vie des patients augmente de 13,4 % en 3 mois et 

21,25% en 6 mois (figure 7). 

- une bonne qualité de vie est corrélée avec un mauvais score de gravité (figure 

13) 

- la qualité de vie est �F�R�U�U�p�O�p�H���D�Y�H�F���O�H���W�H�P�S�V���G�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H�����G�H�S�X�L�V���O�H��

diagnostic et depuis les premiers symptômes (figures 14 et 15) 

- �/�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �G�X�� �W�K�q�P�H�� �G�H�� �O�D�� �V�D�Q�W�p�� �G�D�Q�V�� �O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �T�X�D�O�L�W�p��de vie par la 

SEIQOL-DW montre �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���D�Y�H�F���O�D���J�U�Dvité de la SLA  (figure 

13) 

- la qualité de vie se détériore avec le score cognitif MMSE (figure 18) 

- Une mauvaise qualité de vie pourrait être liée à un score de dépression élevé 

(figure 26). 

 

Notre étude montre donc une amélioration de la qualité de vie au fur et à mesure de 

�O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D���6�/�$�����P�D�O�J�U�p �O�¶�D�O�W�p�U�D�W�L�R�Q���S�K�\�V�L�T�X�H���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V�� Plusieurs explications 

peuvent être apportées à ce phénomène : 

- �/�¶�D�Q�R�V�R�G�L�D�S�K�R�U�L�H, fréquente dans la SLA, et observée dans notre étude 

(particulièrement chez les patients 1, 5 et 6), a pour effet une sous-estimation de la 

gravité de la maladie. 

- Les patients développent des mécanismes de défense (coping), avec une 

diminution des attentes en terme de santé physique �H�W�� �H�Q�� �V�¶�D�W�W�D�F�K�D�Q�W�� �j�� �G�¶�D�X�W�U�H�V��

aspects de la qualité de vie, dont le cadre de vie ou les loisirs (tableau 15) comme 

cela est fréquemment observé  dans les pathologies neurologiques chroniques (88, 

94). La qualité de vie peut être décrite comme la rencontre entre les attentes et 

espoirs du patient et �O�D���U�p�D�O�L�W�p���j���O�D�T�X�H�O�O�H���L�O���H�V�W���F�R�Q�I�U�R�Q�W�p���� �/�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���I�D�Y�R�U�D�E�O�H���G�H���O�D��

qualité de vie au cours de la SLA démontre ce phénomène, avec une amélioration de 

�O�D���V�D�W�L�V�I�D�F�W�L�R�Q���Y�L�V���j���Y�L�H���G�H���O�D���V�D�Q�W�p���G�¶�D�S�U�q�V���O�H���6�(�,�4�2�/-DW (tableau 13). 

- le rôle du soutien familial et social, particulièrement important pour nos patients 

�D�P�E�X�O�D�W�R�L�U�H�V�� �Y�L�Y�D�Q�W�� �F�K�H�]�� �H�X�[�� ���j�� �O�¶exception �G�¶�X�Q�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� �T�X�L�� �Y�L�W�� �H�Q�� �L�Q�V�W�L�W�X�W�L�R�Q�� 

ressort de notre étude (tableau 15). 
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Notre étude met en évidence une corrélation �H�Q�W�U�H���O�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H���F�R�J�Q�L�W�L�Y�H���H�W���O�D���E�D�L�V�V�H���G�H��

la qualité de vie, ce qui est connu dans la SLA (51).  

 

Nous retrouvons une corrélation entre une mauvaise qualité de vie et la présence 

�G�¶�X�Q�H���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�����F�H���T�X�L���Q�H���U�H�V�V�R�U�W���S�D�V���G�D�Q�V���O�D���O�L�W�W�p�U�D�W�X�U�H�����D�X���F�R�X�U�V���G�¶�p�W�X�G�H�V���V�X�U���G�H��

plus grosses cohortes de patients atteints de SLA (51,59). �&�H�S�H�Q�G�D�Q�W���O�¶�D�Q�[�L�p�W�p����et le 

désespoir qui interviennent �G�D�Q�V�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �%�H�F�N�� �T�X�H�� �Q�R�X�V�� �D�Y�R�Q�V utilisé pour 

évaluer la dépression, sont connus pour altérer la qualité de vie (158). 

  

4. Particularités de la dignité chez le patient SLA  

 

a. La dignité face à une mort annoncée  

 

La SLA est une maladie toujours mortelle. Elle est marquée par le développement 

�S�U�R�J�U�H�V�V�L�I�� �H�W�� �L�Q�H�[�R�U�D�E�O�H�� �G�¶�X�Q�H�� �S�D�U�D�O�\�V�L�H et des incapacités qui en découlent,  par 

�O�¶�D�O�W�p�U�D�W�L�R�Q���G�X���F�R�U�S�V���H�W���S�D�U���O�H���P�D�L�Q�W�L�H�Q���G�¶�X�Q�H���I�R�Q�F�W�L�R�Q���F�R�J�Q�L�W�L�Y�H���U�H�O�D�W�L�Y�H�P�H�Q�W���E�R�Q�Q�H�� 

�/�R�U�V�� �G�H�� �O�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�T�X�H���� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �G�p�F�R�X�Y�U�H�� �T�X�¶�L�O�� �H�V�W�� �D�W�W�H�L�Q�W�� �G�¶�X�Q�H�� �P�D�O�D�G�L�H��

�G�R�Q�W�� �V�R�X�Y�H�Q�W�� �L�O�� �L�J�Q�R�U�D�L�W�� �O�D�� �J�U�D�Y�L�W�p���� �G�R�Q�W�� �R�Q�� �Q�H�� �S�H�X�W�� �H�[�S�O�L�T�X�H�U�� �O�¶�R�U�L�J�L�Q�H�� �H�W�� �F�R�Q�W�U�H��

laquelle on ne peut proposer de traitement radicalement efficace (159). Il est 

confronté aux propositions thérapeutiques, qui visent à la fois à améliorer son confort 

et sa qualité de vie, mais marquent dès le diagnostic �O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�D�� �P�D�O�D�G�L�H�� �H�W��

�O�¶�D�S�S�U�R�F�K�H��de la mort. Tout ceci en fait une pathologie unique. 

Les patients de notre échantillon ont tous été informés du diagnostic et du pronostic. 

Ils ont les capacités cognitives pour en comprendre la gravité �H�W�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H��

traitement curatif efficace disponible. 

Malgré cela, les tests de dépression sont bons, aucun patient ne remplissant les 

�F�U�L�W�q�U�H�V�� �G�¶�X�Q�H�� �G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �V�p�Y�q�U�H�� �V�H�O�R�Q�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �%�H�F�N. La moyenne des scores 

BDI est �G�H�������“���������j���O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q�����Wableau 11 et figure 6). 

La dignité, mesurée par le Portrait de la  Dignité du Patient, est plutôt bien perçue 

par les patients �H�W���V�¶�D�P�p�O�L�R�Ue au cours du temps. Le score PDP moyen des patients 

au premier entretien est de 48,9±14,2. Il est en moyenne de 43±15,1 à trois mois et 

de 39,8±14,4 à six mois (tableau 13). Le score PDP des patients diminue de 1,8 

point entre m0 et m3 et augmente de 0,25 points de m3 à m6.  
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Deux patients ont une amélioration progressive de la perception de leur dignité 

(patients 1 et 5)  (figure 10). �/�¶�X�Q�H��(patiente 1) présente une DFT �H�W���O�¶�D�X�W�U�H��(patient 6) 

présente une amélioration de la tranquillité �G�¶�H�V�S�U�L�W�� �H�W�� �G�H�� �O�D�� �G�p�W�U�H�V�V�H�� �O�L�p�H�� �D�X�[��

symptômes. Cette amélioration �H�V�W���H�Q���U�D�S�S�R�U�W���D�Y�H�F���O�D���V�X�U�S�U�L�V�H���H�W���O�D���V�D�W�L�V�I�D�F�W�L�R�Q���T�X�¶�L�O��

exprime de pouvoir continuer son activité de randonnée et de pouvoir rester à son 

domicile. 

 

�/�¶�D�Q�D�O�\�V�H�� �G�p�W�D�L�O�O�p�H�� �G�H�V�� �U�p�V�X�O�W�D�W�V�� �G�X�� �3�'�3�� �P�R�Q�W�U�H�� �X�Qe détresse surtout liée aux 

symptômes et à la dépendance. Les patients expriment leur tranquillité �G�¶�H�V�S�U�L�W�����X�Q�H��

détresse existentielle légère ainsi que de bonnes ressources sociales (tableau 14). 

Ainsi les résultats du PDP sont à étudier dans le détail, pour voir non seulement le 

niveau de détresse du patient, mais aussi les sujets de sa détresse. 

 

�/�D���S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���V�¶�D�P�p�O�L�R�Ue avec le temps alors que la dépression tend à 

�V�¶�D�J�J�U�D�Y�H�U (tableau 11 et 13)���� �0�D�L�V�� �V�L�� �O�¶�R�Q�� �p�W�X�G�L�H�� �O�D�� �G�p�W�U�H�V�V�H�� �H�[�L�V�W�H�Q�W�L�H�O�O�H�� �G�D�Q�V�� �O�H��

PDP, qui est �F�R�U�U�p�O�p�H���j���O�¶�p�F�K�H�O�O�H���G�H���%�H�F�N��(123), on note une aggravation de m0 à m3 

(1,49/5 en moyenne à m0, 1,6 à m3 et  1,42 à m6). 

 

b. Détresse liée aux symptômes  

 

�/�H�V���V�\�P�S�W�{�P�H�V���S�K�\�V�L�T�X�H�V���H�W���O�¶�L�Q�F�D�S�D�F�L�W�p���j���S�R�X�U�V�X�L�Y�U�H���V�H�V���D�F�W�L�Y�L�W�p�V���T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H�V���V�R�Q�W��

les problèmes qui sont le plus souvent décrits comme « accablants » ou « très gros » 

(tableau 15). Cette évaluation peut paraître contradictoir�H�� �D�Y�H�F�� �O�¶appréciation de la 

santé dans le SEIQOL-DW. Mais le terme « santé » du SEIQOL-DW est plus général 

que le terme « symptômes » du PDP. Cette double observation indique que les 

patients perçoivent leur santé au-delà de la SLA et parviennent à y trouver des 

aspects positifs. La détresse liée aux symptômes (items 3 et 5 à 9) diminuait 

progressivement (2,35 à m0, 2,29 à m3 et 1,99 à m6) alors que la maladie 

�V�¶�D�J�J�U�D�Y�D�L�W�� ���W�D�E�O�H�D�X�� ��������Tous les patients exprimaient une aggravation de leur état 

clinique lors des entretiens (cf. les histoires cliniques). Ce résultat montre les 

�F�D�S�D�F�L�W�p�V�� �G�¶�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q�V�� �G�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �p�W�X�G�L�p�V���� �H�W�� �O�H�X�U�� �D�F�F�H�S�W�D�W�L�R�Q�� �G�H�� �O�H�X�U�� �P�D�O�D�G�L�H�� �H�W��

des incapacités qui en découlent. 
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c. Détresse liée à la dépendance  

 

Le PDP distingue la détresse de la dépendance de la détresse liée aux symptômes. 

Dans le cadre de la SLA, ces deux détresses sont intimement liées, puisque la 

dépendance est la conséquence de la faiblesse des membres, maître symptôme de 

la SLA. Dans notre échantillon, la détresse liée à la dépendance est moindre que la 

détresse des symptômes. La première explication est que cinq patients sur les huit 

�Q�H�� �S�U�p�V�H�Q�W�H�Q�W�� �S�D�V�� �G�H�� �G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H�� �j�� �O�¶�L�Q�F�O�X�V�L�R�Q���� �/�D�� �V�H�F�R�Q�G�H�� �H�V�W�� �O�L�p�H�� �D�X�� �V�R�X�W�L�H�Q��

social, avec un entourage qui représente une ressource importante pour le patient. 

Ainsi cinq patients sur les huit ne pensent pas être un fardeau pour les autres 

(tableau 15). �/�D���Q�p�F�H�V�V�L�W�p���G�¶�X�Q�H���D�L�G�H���S�R�X�U���O�H�V���D�F�W�H�V���G�H���O�D���Y�L�H���T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H���Q�¶�H�V�W���D�O�R�U�V��

pas vécue comme un lourd problème. 

 

d. Détresse ex istentielle  

 

�/�¶�D�F�F�H�S�W�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���U�p�D�O�L�W�p���Q�¶�H�V�W���S�O�X�W�{�W��« pas un problème » ou « un petit problème », 

�H�W�� �O�D�� �F�D�S�D�F�L�W�p�� �j�� �F�R�P�E�D�W�W�U�H�� �P�R�U�D�O�H�P�H�Q�W�� �O�D�� �P�D�O�D�G�L�H�� �Q�¶�H�V�W�� �S�O�X�W�{�W��« pas un problème » 

(pour six patients sur les huit) (tableau 15). Cinq patients sur huit ne rencontrent pas 

de problème quant au sens de leur vie. �3�R�X�U���G�H�X�[���G�¶�H�Q�W�U�H���H�X�[���L�O���V�¶�D�J�L�W���G�¶�X�Q���S�U�R�E�O�q�P�H��

et pour le dernier���� �G�¶�X�Q��« gros problème ». Ceci �W�p�P�R�L�J�Q�H�� �G�¶�X�Q�H�� �E�R�Q�Q�H�� �F�D�S�D�F�L�W�p�� �G�H��

coping des patients SLA.  

Le caractère progressif et irrémédiable de la SLA contraint le patient qui en souffre à 

des deuils répétés et à des réadaptations récurrentes de son mode de vie et de ses 

attentes. Une étude montre que 37% des patients SLA pensent �T�X�¶�L�O�V�� �R�Q�W�� �U�H�W�L�U�p��

quelque chose de positif de leur maladie. Ces patients qui développent des 

stratégies positives pour affronter les problèmes qui se posent à eux ont un taux 

�G�¶�D�Q�[�L�p�W�p���H�W���G�H���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q���S�O�X�V���I�D�L�E�O�H���T�X�H���O�H�V���D�X�W�U�H�V��(160).  

�/�¶�H�V�S�R�L�U���� �T�X�L�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �p�Y�D�O�X�p�� �S�D�U�� �O�H�� �3�'�3����est a priori rattaché à la survie ou 

�O�¶�D�P�p�O�L�R�U�D�W�L�R�Q���S�K�\�V�L�T�X�H�����/�D���6�/�$�����P�D�O�D�G�L�H���L�Q�F�X�U�D�E�O�H���H�W���P�R�U�W�H�O�O�H����entraînerait donc une 

�V�L�W�X�D�W�L�R�Q���G�H���G�p�V�H�V�S�R�L�U�����0�D�L�V���O�D���Q�R�W�L�R�Q���G�¶espoir exprimée par les patients SLA est liée 

au maintien ou à la redécouverte du sens de la vie. �/�¶�D�Q�Q�R�Q�F�H���G�H���O�¶�D�S�S�U�R�F�K�H���G�¶�X�Q�H��

�P�R�U�W���F�H�U�W�D�L�Q�H���H�V�W���O�¶�R�F�F�D�V�L�R�Q���S�R�X�U���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V SLA de redécouvrir le sens de leur vie, 

�j���O�D���F�R�Q�G�L�W�L�R�Q���G�¶�H�Q���D�F�F�H�S�W�H�U���O�H�V���U�p�D�O�L�W�p�V (160). Les projets se font à plus court terme, 
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�G�H�V�� �G�H�X�L�O�V�� �S�H�X�Y�H�Q�W�� �V�¶�D�P�R�U�F�H�U���� �S�R�X�U�� �I�D�L�U�H�� �S�O�Dce le plus souvent à une vie vécue au 

jour le jour, en fonction du champ de possibles laissé par la maladie (159). Les 

inquiétudes au �V�X�M�H�W�� �G�H�� �O�¶�D�Y�H�Q�L�U�� �V�¶�H�V�W�R�P�S�H�Q�W���� �F�R�P�P�H�� �Q�R�X�V�� �O�H�� �Y�R�\�R�Q�V�� �G�D�Q�V�� �O�H�V��

résultats du PDP auprès de notre échantillon (tableau 15). 

 

e. Tranquillité  �G�¶�H�V�S�U�L�W 

 

Les patients présentent une bonne tranquillité �G�¶�H�V�S�U�L�W���� �S�X�L�V�T�X�¶�L�O�V��sont six sur huit à 

�H�V�W�L�P�H�U���Q�H���S�D�V���D�Y�R�L�U���G�H���S�U�R�E�O�q�P�H���D�Y�H�F���F�H���T�X�¶�L�O�V���R�Q�W���S�X���U�p�D�O�L�V�H�U�����6�L�[���S�D�W�L�H�Q�W�V���V�X�U���K�X�L�W��

�Q�H�� �U�H�Q�F�R�Q�W�U�H�Q�W�� �S�D�V�� �O�H�� �S�U�R�E�O�q�P�H�� �G�¶�D�Y�R�L�U�� �O�D�L�V�V�p�� �G�H�V�� �D�I�I�D�L�U�H�V�� �L�Q�D�F�K�H�Y�p�H�V. Par ailleurs, 

sept patients sur huit ne présentent pas de détresse spirituelle (tableau 15). Ces 

résultats �S�H�X�Y�H�Q�W���V�¶�H�[�S�O�L�T�X�H�U���S�D�U���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���S�U�R�J�U�H�V�V�L�Y�H���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H���T�X�L���S�H�U�P�H�W���D�X��

patient d�¶�D�I�I�U�R�Q�W�H�U���O�H�V���G�H�X�L�O�V���T�X�L���V�¶�L�P�S�R�V�H�Q�W���j���O�X�L���D�X���I�L�O���G�H���O�¶�D�J�J�U�D�Y�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���P�D�O�D�G�L�H����

Ils peuvent aussi être partiellement expliqués par la limitation des capacités 

�G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���D�Y�H�F���D�W�W�H�L�Q�W�H���I�U�R�Q�W�D�O�H�� 

 

f. Détresse sociale  

 

�/�¶�L�P�D�J�H���S�K�\�V�L�T�X�H���G�H���V�R�L���E�L�H�Q���S�R�U�W�D�Q�W�����O�D���S�X�G�H�X�U�����O�H���U�{�O�H���L�G�H�Q�W�L�W�D�L�U�H���I�D�P�L�O�L�D�O�����D�X���W�U�D�Y�D�L�O����

dans la vie sociale sont bousculés dès le diagnostic, confrontés aux représentations 

de la maladie, du handicap et de la mort. 

�/�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���Q�H���U�H�Q�F�R�Q�W�U�H�Q�W���S�D�V���G�H���S�U�R�E�O�q�P�H�V���G�H���U�H�V�S�H�F�W���S�D�U���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���R�X��par les 

soignants, ni de respect de leur intimité. Les patients ne présentent que peu de 

détresse sociale (tableau 14), ce qui concorde avec leur bonne appréciation de leurs 

rapports à la famille et aux amis dans le SEIQOL-DW. Le soutien social est reconnu 

comme protecteur contre la dépression, favorisant la qualité de vie et diminuant le 

désir de mort (160). �/�H�� �U�{�O�H�� �G�H�� �O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H �H�V�W�� �F�U�X�F�L�D�O�� �H�W�� �V�¶�L�Q�W�H�Q�V�L�I�L�H�� �D�X�� �I�X�U�� �H�W�� �j��

mesure que le handicap augmente. Il est sollicité dans des changements de rôles et 

de position vis-à-�Y�L�V�� �G�H�� �O�D�� �S�H�U�V�R�Q�Q�H�� �P�D�O�D�G�H���� �&�H�O�D�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V�� �V�D�Q�V�� �U�H�W�H�Q�W�L�V�V�H�P�H�Q�W��

�S�V�\�F�K�L�T�X�H���H�W���L�P�S�O�L�T�X�H���T�X�H���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���S�X�L�V�V�H���p�J�D�O�H�P�Hnt être soutenu. 

�&�H�F�L���F�R�Q�I�L�U�P�H���O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���T�X�¶�R�Q�W���O�H�V���D�L�G�D�Q�W�V���G�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���6�/�$�� vivant le plus souvent 

à leur domicile �H�W���J�U�k�F�H���D�X���V�R�X�W�L�H�Q���G�H���O�¶�H�Q�W�R�X�U�D�J�H���S�U�R�F�K�H�����F�R�P�P�H��la patiente 2 dont 

le mari est en permanence présent pour assurer le bon fonctionnement de sa VNI, la 
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patiente 3 qui doit être portée par son mari pour passer les marches qui séparent les 

différentes pièces de la maison, le patient 5 dont la femme a dû arrêter son travail de 

�Q�X�L�W���S�R�X�U���V�H���F�R�Q�V�D�F�U�H�U���H�Q�W�L�q�U�H�P�H�Q�W���j���O�X�L�������/�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���I�D�P�L�O�O�H���S�U�Rche est mal vécue 

par les patients de notre échantillon, comme pour la patiente une qui se sent 

�D�E�D�Q�G�R�Q�Q�p�H�� �H�Q�� �P�D�L�V�R�Q�� �G�H�� �U�H�W�U�D�L�W�H�� �R�X�� �O�D�� �S�D�W�L�H�Q�W�H�� �T�X�D�W�U�H�� �T�X�L�� �F�R�P�E�O�H�� �O�¶�D�E�V�H�Q�F�H�� �G�H��

famille en se surinvestissant dans des activités bénévoles et qui finit par héberger 

une personne chez elle). 

 

5. Intérêt  et limites du PDP dans la SLA  

 

a. Validité du PDP dans la SLA  

 

�/�H���3�R�U�W�U�D�L�W���G�H���O�D���'�L�J�Q�L�W�p���G�X���3�D�W�L�H�Q�W���D���p�W�p���F�R�Q�o�X���D�X�S�U�q�V���G�¶�X�Q�H���S�R�S�X�O�D�W�L�R�Q���G�H���S�D�W�L�H�Q�W�V��

cancéreux puis de patients âgés, en stade terminal avec une espérance de vie de 

moins de six mois et sans troubles cognitifs. 

Le PDP ne comporte pas de questions spécifiques aux patients cancéreux, il peut 

donc a priori être utilisable quelque soit la situation palliative. 

Les patients SLA chez qui nous voulons utiliser cette échelle ont une espérance de 

vie de plus de six mois au moment du diagnostic. Chochinov utilise la limite de six 

�P�R�L�V���G�¶�H�V�S�p�U�D�Q�F�H���G�H���Y�L�H���F�D�U���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���F�D�Q�F�p�U�H�X�[���D�\�D�Q�W���X�Q�H���H�V�S�p�U�D�Q�F�H���G�H���Y�L�H���S�O�X�V��

�L�P�S�R�U�W�D�Q�W�H���E�p�Q�p�I�L�F�L�H�Q�W���J�p�Q�p�U�D�O�H�P�H�Q�W���G�¶�X�Q���W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W curatif actif. Cette limite des six 

�P�R�L�V���Q�¶�H�V�W���S�D�V���V�X�S�H�U�S�R�V�D�E�O�H���D�X�[���S�D�W�L�H�Q�W�V���6�/�$�� 

Les patients SLA sont sujets à des troubles cognitifs, frontaux, pouvant perturber le 

test. Il faut noter cependant que les échelles SEIQOL-DW et BDI avec lesquelles la 

validité de structure externe du PDP est vérifiée sont validées chez des patients 

présentant un trouble cognitif modéré (136). 

 

Nous avons étudié la validité de structure externe du PDP avec notre échantillon de 

patients SLA (tableau 17). Nous avons repris les cinq domaines de dignité décrits par 

Chochinov, et nous avons étudié leur corrélation avec les thèmes correspondants 

dans les échelles fonctionnelles, de qualité de vie et de dépression que nous avons 

évaluées. La détresse liée aux symptômes est corrélée avec le thème de la santé du 

SEIQOL-DW. La détresse existentielle est corrélée avec le BDI, comme chez les 
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patients cancéreux étudiés par Chochinov (123). La détresse sociale est 

négativement corrélée avec les thèmes de la famille et des amis abordés dans 

�O�¶�p�F�K�H�O�O�H���6�(�,�4�2�/-DW.  

�/�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�H�� �F�H�V�� �U�p�V�X�O�W�D�Ws montre une corrélation entre les résultats des 

�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q�V���G�H�V���G�L�I�I�p�U�H�Q�W�V���G�R�P�D�L�Q�H�V���D�E�R�U�G�p�V���G�¶�X�Q�H���S�Drt dans �O�H���3�'�3�� �H�W���G�¶�D�X�W�U�H���S�D�U�W����

�G�D�Q�V�� �G�¶�D�X�W�U�H�V�� �p�F�K�H�O�O�H�V�� �Y�D�O�L�G�p�H�V�� �S�R�X�U�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �6�/�$�����&�H�F�L�� �H�V�W�� �H�Q�� �I�D�Y�H�X�U�� �G�¶�X�Q�H��

�Y�D�O�L�G�L�W�p���G�X���3�R�U�W�U�D�L�W���G�H���O�D���'�L�J�Q�L�W�p���G�X���3�D�W�L�H�Q�W���F�K�H�]���O�H�V���S�D�W�L�H�Q�W�V���V�R�X�I�I�U�D�Q�W���G�¶�X�Q�H���6�/�$�� 

 

Tableau 17 : corrélations entre thèmes du PDP, ALSFRS-R, BDI et SEIQOL-DW 

Items du PDP  

(note moyenne/5)  

Comparés à  rs p 

Symptômes (2,35 ±1,26) Symptômes ALSRS-R 

(2,67/4 ±1,46) 

-0,02 0,95 

 Thème santé (SEIQOL-DW) 

(41,8/100±28,6) 

-0,95 0,01 

Détresse existentielle 

(1,96±0,98) 

BDI (12±6,9) 0,55 0,09 

 SEIQOL-DW -0,66 0,18 

Dépendance (1,83 ±1) ALSFRS-R (2,37/4±0,58) -0,46 0,26 

Soutien social  Famille, amis (SEIQOL-DW) -0,76 0,04 

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; ALSFRS-

R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; BDI = Beck Depression Inventory 

 

b. Apports  du PDP dans le suivi des patients SLA  

 

Les croyances religieuses et les facteurs existentiels (capacités de questionnement, 

�L�P�D�J�H���G�H���V�R�L�����V�H�Q�V���G�H���O�D���Y�L�H�����V�S�L�U�L�W�X�D�O�L�W�p�������D�L�Q�V�L���T�X�H���O�D���F�D�S�D�F�L�W�p���G�¶�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q�����F�R�S�L�Q�J����

�M�R�X�H�Q�W���X�Q���U�{�O�H���L�P�S�R�U�W�D�Q�W���G�D�Q�V���O�H���P�D�L�Q�W�L�H�Q���G�H���O�D���T�X�D�O�L�W�p���G�H���Y�L�H���H�Q���G�p�S�L�W���G�H���O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q��

de la maladie (93, 94). Ainsi le PDP présente un intérêt dans la SLA pour identifier 

les patients présentant des problèmes existentiels, �D�I�L�Q�� �G�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�U�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W��

dans la résolution de ceux-ci. 

La dépression évaluée par l�¶�p�F�K�H�O�O�H���G�H���%�H�F�N���H�W���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���p�Y�D�O�X�p�H���S�D�U���O�H���3�R�U�W�U�D�L�W���G�H���O�D��

Dignité du Patient sont étroitement corrélées. 



143 

 

L�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �%�H�F�N, purement observationnelle, �D�� �X�Q���L�Q�W�p�U�r�W�� �G�L�D�J�Q�R�V�W�L�F�� �D�I�L�Q�� �G�¶�R�U�L�H�Q�W�Hr 

�O�H�� �F�O�L�Q�L�F�L�H�Q�� �G�D�Q�V�� �O�H�� �F�K�R�L�[�� �G�¶�X�W�L�O�L�V�H�U�� �R�X�� �Q�R�Q�� �X�Q�� �W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W��antidépresseur. Ses 

�T�X�H�V�W�L�R�Q�V���Q�H���S�H�U�P�H�W�W�H�Q�W���S�D�V���G�L�U�H�F�W�H�P�H�Q�W���G�¶�R�U�L�H�Q�W�H�U���O�D���S�U�L�V�H���H�Q���F�K�D�U�J�H�����S�D�U���H�[�H�P�S�O�H��

la question sur la tristesse). Le Portrait de la Dignité du Patient apporte des 

indications précises sur les sujets de détresse existentielle mais aussi physique et 

sociale du patient. �,�O�� �S�H�U�P�H�W�� �D�X�[�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �G�¶�H�[�S�U�L�P�H�U�� �O�H�X�U�� �G�p�W�U�H�V�V�H���� �G�¶�H�Q�� �Q�R�W�H�U��

�O�¶�L�Q�W�H�Q�V�L�W�p���� �Y�R�L�U�H�� �G�¶�H�Q�J�D�J�H�U�� �X�Q�H�� �F�R�Q�Y�H�U�V�D�W�L�R�Q�� �V�X�U�� �O�H�V�� �V�\�P�S�W�{�P�H�V�� �T�X�¶�L�O�V�� �p�S�U�R�X�Y�H�Q�W. Il 

permet de reconnaître, comprendre et soulager la détresse du patient. 

Le tableau 18 montre le recoupement des thèmes abordés par le Portrait de la 

�'�L�J�Q�L�W�p�� �G�X�� �3�D�W�L�H�Q�W���� �S�D�U�� �O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �%�H�F�N�� �H�W�� �S�D�U�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �G�H�� �Q�R�W�U�H�� �p�W�X�G�H�� �S�R�X�U��

�O�¶�p�F�K�H�O�O�H�� �G�H�� �T�X�D�O�L�W�p�� �G�H�� �Y�L�H���� �(�Q�� �G�H�K�R�U�V�� �G�H�� �O�D�� �F�X�O�S�D�E�L�O�L�W�p�� ���T�X�H�V�W�L�R�Q�� ���� �G�X�� �%�'�,������ �G�H��

�O�¶�L�U�U�L�W�D�E�L�O�L�W�p�����T�X�H�V�W�L�R�Q��������du BDI) et de la libido (question 21 du BDI), tous les thèmes 

de la BDI sont abordés par le PDP. Le Portrait de la Dignité du Patient est une 

échelle simple, de passation courte même chez les patients SLA déficitaires. Ainsi, 

�O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q�� �G�X�� �V�H�X�O�� �3�'�3�� �S�H�U�P�H�W�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U�� �O�¶�H�Q�V�H�P�E�O�H�� �G�H�V�� �G�p�W�U�H�V�V�H�V�� �T�X�H�� �S�H�X�W��

�U�H�Q�F�R�Q�W�U�H�U�� �O�H�� �S�D�W�L�H�Q�W�� �6�/�$���� �H�W�� �H�Q�J�D�J�H�U�� �X�Q�� �G�L�D�O�R�J�X�H�� �Y�L�V�D�Q�W�� �j�� �O�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�U�� �G�D�Q�V�� �O�D��

résolution de ces détresses (tableau 19). 

 

Il faut évoquer la iatrogénie de la mesure. Le PDP exprime ouvertement la question 

du handicap à venir �H�W���G�H�V���G�H�X�L�O�V���T�X�¶�L�O�V���L�P�S�O�L�T�X�H�Q�W�� Il fait surgir les représentations de 

la mort et de la fin de vie. Il peut paraître intrusif et potentiellement source 

�G�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H. Lors de notre étude chez les patients SLA, le questionnaire a été bien 

perçu par les patients. De plus tous les patients ont pu rencontrer la psychologue du 

�V�H�U�Y�L�F�H���H�Q���I�L�Q���G�¶�H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�� Les questionnements existentiels sur le sens de la vie et de 

la mort �V�H���S�R�V�H�Q�W���Q�p�F�H�V�V�D�L�U�H�P�H�Q�W���j���O�¶�p�Y�R�F�D�W�L�R�Q���G�H�V���V�X�S�S�O�p�Dnces vitales, respiratoires 

ou digestives. La discussion ouverte entre le patient et le médecin autour de telles 

questions permet au patient d�¶�H�[�S�U�L�P�H�U���H�W���G�H �V�¶�H�[�S�U�L�P�H�U���j�� �O�X�L-même ses angoisses, 

�V�H�V���G�p�W�U�H�V�V�H�V���P�D�L�V���D�X�V�V�L���O�H���V�H�Q�V���T�X�¶�L�O���G�R�Q�Q�H���j���V�R�Q���H�[�L�V�W�H�Q�F�H���W�D�Q�W���S�D�V�V�p�H���T�X�¶�j���Y�H�Q�L�U�� 

Un tel dialogue éclaire le patient et son médecin sur les choix et décisions anticipées 

de suppléances vitales et de priorités dans la prise en charge thérapeutique. Les 

résultats de notre échantillon montraient que les détresses sont surtout liées aux 

symptômes et à la dépendance�����&�H�O�D���D�W�W�H�V�W�H���G�H���O�¶�L�P�S�R�U�W�D�Q�F�H���G�H�V���D�L�G�H�V���W�H�F�K�Q�L�T�X�H�V���H�W��

�K�X�P�D�L�Q�H�V���S�R�X�U���I�D�Y�R�U�L�V�H�U���O�¶�D�X�W�R�Q�R�P�L�H���G�X���S�D�W�L�H�Q�W en dépit de ses incapacités. 
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Le patient SLA présente souvent une atteinte frontotemporale plus ou moins 

marquée, avec un défici�W���G�H�V���F�D�S�D�F�L�W�p�V���G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q�����T�X�L���S�H�X�W���D�O�W�p�U�H�U���O�H�V���F�D�S�D�F�L�W�p�V��

à répondre aux questions du PDP. Mais la conception de ce Portrait de la Dignité est 

orientée non pas sur la dignité en elle-�P�r�P�H���� �P�D�L�V�� �V�X�U�� �O�D�� �S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q�� �T�X�¶�H�Q�� �D�� �O�H��

patient.  
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Tableau 18 : comparaison des items du PDP, du BDI et des thèmes de qualité de vie 

abordés par les patients de notre étude  
PDP SEIQOL-DW BDI 

Tâches de la vie quotidienne  autonomie Capacité de travail (q15) 

Pourvoir aux besoins corporels sans aide  autonomie  

Symptômes physiques  santé Fatigue (q17) 

Sommeil (q16) 

Appétit (q18) 

Amaigrissement (q19) 

Attentes/autres   Intérêt pour les autres (q12) 

Déprimé   Tristesse (q1 

pleurs (q10) 

Volonté de se faire du mal (q9) 

Angoissé    

Doutes / la maladie et aux traitements  Santé Inquiétude pour la santé (q20) 

�,�Q�T�X�L�p�W�X�G�H�V���D�X���V�X�M�H�W���G�H���O�¶�D�Y�H�Q�L�U  �3�H�V�V�L�P�L�V�P�H���S�R�X�U���O�¶�D�Y�H�Q�L�U�����T���� 

Incapacité à penser clairement   Difficultés de décision (q13) 

Incapacité à poursuivre les activités 

normales  

Travail/tâches quotidiennes 

Voyages 

Loisirs 

Vie culturelle 

Repas 

Vie sociale 

animaux 

Satisfaction/circonstances (q4) 

Ne plus être la même personne  stabilité Devenir laid (q14) 

Ne pas se sentir estimé ou utile  amour Être pire que les autres (q8) 

Incapacité à maintenir le rôle    

Sens à la vie    

Contribution durable  autrui Échec / vie (q3) 

Déception de soi (q7) 

Affaires inachevées    

Pauvreté de la vie spirituelle    

Être un fardeau pour les autres    

Ne pas contrôler sa destinée    

Intimité  intimité  

Soutien amis/famille  Famille proche 

Couple 

Enfants 

Famille éloignée 

Amis 

 

Soutien soignants  Qualité des soins  

Capacité à combattre moralement la maladie    

Accepter la réalité    

Se sentir respecté    

 Nature environnement  

 Tranquillité/repos  

 Argent  

  Culpabilité (q5, q6) 

Irritabilité (q11) 

Libido (q21) 

PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual 

Quality of Life-Direct Weighting ; ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; BDI = Beck 

Depression Inventory 
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Tableau 19 : comparaison de la thérapie de la dignité avec le BDI et les thèmes de qualité de vie abordés par les patients de notre étude  
Thérapie de la dignité  SEIQOL-DW BDI 

maladie  symptômes Vous sentez-vous confortable ? Y-a-t-il quoique ce soit que nous puissions faire pour votre confort ? Santé 

qualité des soins 

Fatigue (q12) 

Surmontez-vous ce qui vous arrive ?  Tristesse (q1) 

Y-a-t-il quelque chose que vous voudriez savoir concernant votre maladie ?   

y-a-t-il des choses concernant les prochains stades de votre maladie que vous souhaiteriez aborder ?   

autonomie La maladie vous a-t-elle rendu plus dépendant des autres ? Autonomie  

Avez-vous des difficultés de réflexion ?  Capacité de décisions (q9) 

�4�X�¶�r�W�H�V-vous capables de faire par vous-même ?   

Perspectives et 

pratiques de la 

personne  

Perception de la 

situation 

Avez-�Y�R�X�V���O�H���V�H�Q�W�L�P�H�Q�W���G�¶�r�W�U�H���W�R�X�M�R�X�U�V���O�D���P�r�P�H���S�H�U�V�R�Q�Q�H stabilité Sentiment de laideur (q10) 

Que faisiez-vous avant votre maladie qui était important pour vous ? autrui  

De quoi êtes-vous le plus fier ?  Échec/vie (q3) 

Déception de soi (q6) 

Que vous est-il encore possible de faire ? travail/tâches quotidiennes Capacité de travail (q11) 

Avez-�Y�R�X�V���O�H���V�H�Q�W�L�P�H�Q�W���G�¶�r�W�U�H���P�D�v�W�U�H���G�H��vous ?   

Quel souvenir voulez-vous laisser ?   

Êtes-vous en paix avec ce qui se passe ?  Culpabilité (q5) 

Avez-vous la volonté de continuer ?  Volonté de se faire du mal (q7) 

Capacités 

�G�¶�D�M�X�V�W�H�P�H�Q�W�� �j�� �O�D��

situation 

y-a-t-il des choses qui éloignent votre pensée de la maladie ? loisirs  

Y-a-t-il des choses habituelles que vous aimez encore faire ? Voyages 

vie culturelle 

repas 

vie sociale 

animaux 

Satisfaction/circonstances (q4) 

Êtes-vous ou souhaiteriez-vous être en lien avec une communauté spirituelle ou religieuse ?   

 Rapport aux autres  �4�X�¶�H�V�W-ce qui est important pour votre intimité ? intimité  

Quelles sont les personnes les plus importantes pour vous ? 

Qui est votre personne de confiance ? 

famille proche 

couple 

enfants 

amis 

famille élargie 

 

y-a-t-il quelque chose dans la façon dont vous êtes soigné qui atteignent votre sens de la dignité ?   

Avez-�Y�R�X�V���S�H�X�U���G�¶�r�W�U�H���X�Q���I�D�U�G�H�D�X���S�R�X�U���O�H�V���D�X�W�U�H�V ? si oui, pour qui et en quoi ?   

Quelles sont vos principales préoccupations au sujet des gens que vous allez quitter ? Nature et environnement  

   Tranquillité et repos Appétit (q13) 

   argent  

   amour Intérêt/autres (q8) 

    Pessimisme/avenir (q2) 

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; BDI = Beck 

Depression Inventory 
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Conclusion  

 

�/�µ�R�U�L�J�L�Q�D�O�L�W�p�� �G�X�� �3�R�U�W�U�D�L�W�� �G�H�� �O�D�� �'�L�J�Q�L�W�p�� �G�X�� �3�D�W�L�H�Q�W�� �H�V�W�� �G�H�� �S�U�R�S�R�V�H�U�� �X�Q�� �T�X�H�V�W�L�R�Q�Q�D�L�U�H��

simple �G�¶�Duto-évaluation de la perception de la dignité. Il a été développé à partir des 

préoccupations rapportées par des patients en fin de vie suivis pour des pathologies 

cancéreuses. 

Nous avons montré avec cette étude que le Portrait de la Dignité du Patient est 

valide et utilisable auprès des patients souffrant de sclérose latérale amyotrophique, 

même avec une altération cognitive modérée, et ce quelque soit le stade évolutif de 

la maladie. �,�O���S�H�U�P�H�W�� �G�¶�p�Y�D�O�X�H�U���O�D�� �P�D�Q�L�q�U�H�� �G�R�Q�W�� �F�K�D�T�X�H�� �S�D�W�L�H�Q�W��ressent sa dignité et 

les détresses qui en altèrent la perception. Il fait émerger �O�¶�H�[�S�U�H�V�V�L�R�Q�� �G�H�� �O�D��

�V�R�X�I�I�U�D�Q�F�H�� �H�W�� �G�H�� �O�¶�D�Q�J�R�L�V�V�H�� �G�H�� �O�D�� �I�L�Q�� �G�H�� �O�D�� �Y�L�H�� mais aussi du sens que le patient 

�G�R�Q�Q�H�� �j�� �V�R�Q�� �H�[�L�V�W�H�Q�F�H�� �W�D�Q�W�� �S�D�V�V�p�H�� �T�X�¶�j�� �Y�H�Q�L�U. Cette évaluation ouvre le dialogue 

entre le patient et ses soignants afin que ceux-�o�L���S�X�L�V�V�H�Q�W���O�¶�D�F�F�R�P�S�D�J�Q�H�U���H�W���R�U�L�H�Q�W�H�U��

au mieux la prise en charge thérapeutique palliative. 

 

L�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p���S�D�U���O�H���3�R�U�W�U�D�L�W���G�H���O�D���'�L�J�Q�L�W�p���G�X���3�D�W�L�H�Q�W a montré dans notre 

étude que la perception de la dignité est conservée chez les patients souffrant de 

SLA comme chez les patients cancéreux (121)���� �&�H�F�L�� �H�V�W�� �O�L�p�� �G�¶�X�Q�H�� �S�D�U�W�� �D�X�[��

ressources du patient lui-même �H�W���j�� �V�H�V���F�D�S�D�F�L�W�p�V���G�¶�D�G�D�S�W�D�W�L�R�Q�V���D�X�[�� �U�H�Q�R�Q�F�H�P�H�Q�W�V��

�L�P�S�R�V�p�V���S�D�U���O�D���P�D�O�D�G�L�H�����H�W���G�¶�D�X�W�U�H���S�D�U�W���D�X���V�R�X�W�L�H�Q���V�R�F�L�D�O���G�R�Q�W���L�O���E�p�Q�p�I�L�F�L�H�� 

�1�R�X�V�� �D�Y�R�Q�V�� �P�R�Q�W�U�p�� �T�X�H���O�D���S�H�U�F�H�S�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�L�J�Q�L�W�p�� �Q�¶�H�V�W�� �S�D�V���O�L�p�H�� �j �O�¶�p�Y�R�O�X�W�L�R�Q���G�H���O�D��

SLA m�r�P�H���V�L���Q�R�X�V���Q�¶�D�Y�R�Qs pas �S�X���P�R�Q�W�U�H�U���O�¶�D�E�V�H�Q�F�H���G�H���F�R�U�U�p�O�D�W�L�R�Q���D�Y�H�F���O�D���J�U�D�Y�L�W�p��

de la maladie. Nous avons mis en évidence la corrélation étroite entre la perception 

de la dignité et �O�D���G�p�S�U�H�V�V�L�R�Q�����/�H���3�'�3���S�H�U�P�H�W���O�¶�p�Y�D�O�X�D�W�L�R�Q���G�H���O�D���G�p�W�U�H�V�V�H���H�[�L�V�W�H�Q�W�L�H�O�O�H��

du patient.  

 

�/�¶�D�W�W�H�L�Q�W�H�� �P�R�W�U�L�F�H��de la SLA est souvent associée à une atteinte frontotemporale 

responsable de troubles cognitifs dominés par un déficit exécutif et des capacités 

�G�¶�L�Q�W�U�R�V�S�H�F�W�L�R�Q. �/�¶anosodiaphorie que présentent ces patients explique le rapport si 

particulier �T�X�¶�L�O�V�� �H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�Q�H�Q�W�� �I�D�F�H��à la maladie et leur absence de détresse 

existentielle en dépit d�X���G�U�D�P�H���T�X�¶�L�O�V���V�X�E�L�V�V�H�Q�W�� 
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�&�H�� �W�U�D�Y�D�L�O�� �Q�¶�D�� �S�D�V�� �S�X��apporter toutes les informations et conclusions quant à 

�O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�H���O�¶�p�F�K�H�O�O�H���G�H���G�L�J�Q�L�W�p���G�H���&�K�R�F�K�L�Q�R�Y���F�K�H�] les patients atteints de SLA. Il 

faudrait pour cela réaliser une plus grande étude, dans un Centre de Référence SLA, 

voire multicentrique, avec un suivi des patients sur deux ans. 

Cependant nous avons montré que le Portrait de la Dignité du Patient est utilisable 

en pratique courante dans le suivi des patients SLA et en recherche clinique afin de 

déterminer les détresses qui touchent les patients. Il pourrait être utilisé en pratique 

courante afin de rechercher les éléments responsables de la souffrance du patient 

�D�I�L�Q���G�¶�R�U�L�H�Q�W�H�U��son accompagnement. En recherche clinique il �S�H�U�P�H�W�W�U�D�L�W���G�¶�L�V�R�O�H�U les 

caractéristiques des patients et les facteurs extérieurs qui sont responsable d�¶�X�Qe 

détresse physique, existentielle, spirituelle ou sociale. Il permettrait ainsi 

�O�¶�D�P�p�O�L�R�U�D�W�L�R�Q��de la prise en charge des patients atteints de sclérose latérale 

amyotrophique. 
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V. Annexes  

 

1. MMT 

 

Cotation de la force :  

 

grade Résistance produite 

5 �)�R�U�F�H���G�p�Y�H�O�R�S�S�p�H���Q�R�U�P�D�O�H���S�R�X�U���O�¶�k�J�H 

4 Mouvement possible contre la gravité et contre résistance 

3 Mouvement possible contre la pesanteur 

2 Mouvement possible si la gravité est éliminée 

1 Contractions visibles mais inefficaces 

0 Pas de contraction visible 
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 Gauche Droite total 

Flexion du cou    

Extension du cou    

Abduction épaule    

Rotation externe 

épaule 

   

Flexion du coude    

Extension du coude    

Flexion du poignet    

Extension du poignet    

Abduction du pouce    

Flexion des doigts    

Flexion de la hanche    

Extension de la 

hanche 

   

Abduction de la 

hanche 

   

Flexion du genou    

Extension du genou    

Dorsiflexion de la 

cheville 

   

Flexion plantaire    

Sous total sur 170 :  

TOTAL SUR 10 :  
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2. ALSFRS-R 

 

1 Parole  

4 �± normale 

3 �± perturbations détectables 

2 �± intelligible avec répétition 

1 �± utilise occasionnellement une communication non verbale 

0 �± perte de la parole 

 

2 Salivation  

4 �± normale 

3 �± hypersialorrhée discrète avec bavage nocturne 

2 �± hypersialorrhée modérée mais permanente 

1 �± hypersialorrhée gênante 

0 �± �E�D�Y�D�J�H���F�R�Q�W�L�Q�X���Q�p�F�H�V�V�L�W�D�Q�W���O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�¶�X�Q���P�R�X�F�K�R�L�U 

 

3 Déglutition  

4 �± alimentation normale 

3 �± quelques fausses routes 

2 �± consistance des aliments modifiée 

1 �± suppléments alimentaires 

0 �± alimentation parentérale exclusive 

 

4 Écriture  

4 �± normale 

3 �± lente et imprécise mais compréhensible 

2 �± tous les mots ne sont pas compréhensibles 

1 �± �W�L�H�Q�W���X�Q���V�W�\�O�R���P�D�L�V���L�Q�F�D�S�D�E�O�H���G�¶�p�F�U�L�U�H 

0 �± incapable de tenir un stylo 

 

5 Hygiène  

4 �± normale 

3 �± autonome mais avec efficacité diminuée 
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2 �± assistance occasionnelle ou substitution 

1 �± �D�V�V�L�V�W�D�Q�F�H���G�¶�X�Q�H���W�L�H�U�F�H���S�H�U�V�R�Q�Q�H���U�H�T�X�L�V�H 

0 �± assistance permanente totale 

 

6a Préparation des aliments 

4 �± normale  

3 �± lente et maladroite mais seul 

2 �± aide occasionnelle pour couper les aliments 

1 �± les aliments sont préparés mais mange seul 

0 �± doit être nourri 

 

6b En cas de gastrostomie  

4 �± utilisation normalement autonome 

3 �± maladroit mais toutes les manipulations sont effectuées seul 

2 �± aide nécessaire pour la mise en place 

1 �± fourni une aide minime aux soignants 

0 �± doit être nourri 

 

7 Mobilisation au lit  

4 �± normale 

3 �± lenteur et maladresse mais autonome 

2 �± ajuste les draps avec difficulté 

1 �± peut bouger mais pas se retourner dans le lit 

0 �± dépendant 

 

8 Marche  

4 �± normale 

3 �± difficultés de déambulation 

2 �± marche avec assistance 

1 �± mouvements sans déambulation 

0 �± pas de mouvement des jambes 
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�����0�R�Q�W�p�H���G�¶�H�V�F�D�O�L�H�U�V�� 

4 �± normale 

3 �± lente 

2 �± fatigue 

1 �± aide nécessaire 

0 �± impossible 

 

10 Dyspnée  

4 �± absente 

3 �± à la marche 

2 �± dans une ou plus des situations suivantes : repas, toilette, habillage 

1 �± au repos, difficultés respiratoires en position assise ou allongée 

0 �± �G�L�I�I�L�F�X�O�W�p���L�P�S�R�U�W�D�Q�W�H�����H�Q�Y�L�V�D�J�H���O�¶�X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���G�¶�X�Q���D�S�S�D�U�H�L�O���G�H���Y�H�Q�W�L�O�D�W�L�R�Q���P�p�F�D�Q�L�T�X�H 

 

11 Orthopnée  

4 �± absente 

3 �± �T�X�H�O�T�X�H�V�� �G�L�I�I�L�F�X�O�W�p�V�� �S�R�X�U�� �G�R�U�P�L�U�� �O�D�� �Q�X�L�W�� �H�Q�� �U�D�L�V�R�Q�� �G�¶�X�Q�� �V�R�X�I�I�O�H�� �F�R�X�U�W���� �Q�¶�X�W�L�O�L�V�H��

habituellement pas plus de 2 oreillers 

2 �± besoin de plus de 2 oreillers pour dormir 

1 �± �Q�H���S�H�X�W���G�R�U�P�L�U���T�X�¶�D�V�V�L�V 

0 �± ne peut pas dormir 

 

12 Insuffisance respiratoire 

4 �± absente 

3 �± �X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���L�Q�W�H�U�P�L�W�W�H�Q�W�H���G�¶�X�Q�H���D�V�V�L�V�W�D�Q�F�H���Y�H�Q�W�L�O�D�W�R�L�U�H 

2 �± �X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���F�R�Q�W�L�Q�X�H���G�¶�Xne VNI la nuit 

1 �± �X�W�L�O�L�V�D�W�L�R�Q���F�R�Q�W�L�Q�X�H���G�¶�X�Q�H���9�1�,���M�R�X�U���H�W���Q�X�L�W 

0 �± ventilation mécanique invasive par intubation ou trachéotomie 
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3. MMSE 
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4. BREF 

 

 



181 

 

5. SEIQOL-DW  
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6. BDI 

 

1 

0 Je ne me sens pas triste 

1 Je me sens cafardeux ou triste 

2 Je me sens tout le temps cafardeux ou triste et je n'arrive pas à en sortir 

3 Je suis si triste et si malheureux que je ne peux pas le supporter 

 

2 

0 Je ne suis pas particulièrement découragé ni pessimiste au sujet de l'avenir 

1 J'ai un sentiment de découragement au sujet de l'avenir 

2 Pour mon avenir, je n'ai aucun motif d'espérer 

3 Je sens qu'il n'y a aucun espoir pour mon avenir et que la situation ne peut 

s'améliorer 

 

3 

0 Je n'ai aucun sentiment d'échec de ma vie 

1 J'ai l'impression que j'ai échoué dans ma vie plus que la plupart des gens 

2 Quand je regarde ma vie passée, tout ce que j'y découvre n'est qu'échecs 

3 J'ai un sentiment d'échec complet dans toute ma vie personnelle (dans mes 

relations avec mes parents, mon mari, ma femme, mes enfants) 

 

4 

0 Je ne me sens pas particulièrement insatisfait 

1 Je ne sais pas profiter agréablement des circonstances 

2 Je ne tire plus aucune satisfaction de quoi que ce soit 

3 Je suis mécontent de tout 

 

5 

0 Je ne me sens pas particulièrement coupable 

1 Je me sens mauvais ou indigne une bonne partie du temps 

2 Je me sens coupable 

3 Je me juge très mauvais et j'ai l'impression que je ne vaux rien 
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6 

0 Je n'ai pas l'impression d'être puni(e). 

1 J'ai l'impression d'être parfois puni(e). 

2 Je m'attends à être puni(e). 

3 Je sens parfaitement que je suis puni(e). 

 

7 

0 Je ne suis pas déçu par moi-même 

1 Je suis déçu par moi-même 

2 Je me dégoûte moi-même 

3 Je me hais 

 

8 

0 Je ne pense pas à me faire du mal 

1 Je pense que la mort me libérerait 

2 J'ai des plans précis pour me suicider 

3 Si je le pouvais, je me tuerais 

 

9 

0 Je ne crois pas être pire que les autres. 

1 Je critique mes propres faiblesses et défauts. 

2 Je me blâme constamment de mes défauts. 

3 Je suis à blâmer pour tout ce qui arrive de déplaisant. 

 

10 

0 Je ne pleure pas plus que d'habitude. 

1 Je pleure plus qu'autrefois. 

2 Je pleure constamment. 

3 Autrefois, je pouvais pleurer, mais je n'en suis même plus capable aujourd'hui. 
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11 

0 Je ne suis pas plus irritable qu'autrefois. 

1 Je suis légèrement plus irritable que d'habitude. 

2 Je me sens agacé(e) et irrité(e) une bonne partie du temps. 

3 Je suis constamment irrité(e) ces temps-ci. 

 

12 

0 Je n'ai pas perdu l'intérêt pour les autres gens 

1 Maintenant, je m'intéresse moins aux autres gens qu'autrefois 

2 J'ai perdu tout l'intérêt que je portais aux autres gens et j'ai peu de sentiments pour 

eux 

3 J'ai perdu tout intérêt pour les autres et ils m'indiffèrent totalement 

 

13 

0 Je suis capable de me décider aussi facilement que de coutume 

1 J'essaie de ne pas avoir à prendre de décision 

2 J'éprouve de grandes difficultés à prendre des décisions 

3 Je ne suis plus capable de prendre la moindre décision 

 

14 

0 Je n'ai pas le sentiment d'être plus laid qu'avant 

1 J'ai peur de paraître vieux ou disgracieux 

2 J'ai l'impression qu'il y a un changement permanent dans mon apparence physique 

qui me fait paraître disgracieux 

3 J'ai l'impression d'être laid et repoussant 

 

15 

0 Je travaille aussi facilement qu'auparavant 

1 Il me faut faire un effort supplémentaire pour commencer à faire quelque chose 

2 Il faut que je fasse un très grand effort pour faire quoi que ce soit 

3 Je suis incapable de faire le moindre travail 
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16 

0- Je dors aussi bien que d'habitude. 

1- Je ne dors pas aussi bien que d'habitude. 

2- Je me réveille une à deux heures plus tôt que d'habitude et j'ai du mal à me 

rendormir. 

3- Je me réveille plusieurs heures plus tôt que d'habitude et ne parviens pas à me 

rendormir 

 

17 

0 Je ne suis pas plus fatigué que d'habitude 

1 Je suis fatigué plus facilement que d'habitude 

2 Faire quoi que ce soit me fatigue 

3 Je suis incapable de faire le moindre travail 

 

18 

0 Mon appétit est toujours aussi bon 

1 Mon appétit n'est pas aussi bon que d'habitude 

2 Mon appétit est beaucoup moins bon maintenant 

3 Je n'ai plus du tout d'appétit 

 

19 

0 Je ne crois pas avoir maigri ces derniers temps. 

1 J'ai maigri de plus de cinq livres (2.2 kg). 

2 J'ai maigri de plus de dix livres (4.5 kg). 

3 J'ai maigri de plus de quinze livres (6.8 kg). 
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20 

0 Ma santé ne m'inquiète pas plus que d'habitude. 

1 Certains problèmes physiques me tracassent comme des douleurs, des maux 

d'estomac ou de la constipation. 

2 Je suis très inquiet(e) à propos de problèmes physiques et il m'est difficile de 

penser à autre chose. 

3 Mes problèmes physiques me tracassent tant que je n'arrive pas à penser à rien 

d'autre. 

 

21 

0 Je n'ai pas remarqué de changements à propos de ma libido. 

1 Je m'intéresse moins aux rapports sexuels qu'autrefois. 

2 Je m'intéresse beaucoup moins aux rapports sexuels. 

3 J'ai perdu tout intérêt pour les rapports sexuels. 
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7. Portrait de la Dignité du P atient  

 

���� �-�H�� �V�X�L�V�� �L�Q�F�D�S�D�E�O�H�� �G�¶�D�F�F�R�P�S�O�L�U�� �O�H�V�� �W�k�F�K�H�V�� �G�H�� �O�D�� �Y�L�H�� �T�X�R�W�L�G�L�H�Q�Q�H�� �S�D�U�� �H�[������ �P�H�� �O�D�Y�H�U����

�P�¶�K�D�E�L�O�O�H�U�� 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

 

2 Je suis incapable de pourvoir à mes besoins corporels sans aide (par ex., besoin 

�G�¶�D�L�G�H���S�R�X�U���D�O�O�H�U���D�X�[���W�R�L�O�H�W�W�H�V�� 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

 

3 Je ressens des symptômes physiques (par ex., douleur, manque de souffle, 

nausées) 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

 

4 Je sens que mes attentes par rapport aux autres ont beaucoup changé 
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1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

5 Je me sens déprimé(e) 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

6 Je me sens angoissé(e) 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

�����-�¶�D�L���G�H�V���G�R�X�W�H�V���S�D�U���U�D�S�S�R�U�W���j���P�D���P�D�O�D�G�L�H���H�W���D�X���W�U�D�L�W�H�P�H�Q�W 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

�����-�H���P�¶�L�Q�T�X�L�q�W�H���G�H���P�R�Q���D�Y�H�Q�L�U 
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1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

9 Je suis incapable de penser clairement 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

10 Je suis incapable de continuer mes activités normales 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

�������-�H���V�H�Q�V���T�X�H���M�H���Q�H���V�X�L�V���S�O�X�V���O�D���S�H�U�V�R�Q�Q�H���T�X�H���M�¶�p�W�D�L�V 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

12 Je ne me sens pas utile ou estimé(e) 

 

1 pas un problème   
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2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

13 Je suis incapable de tenir des rôles importants (par ex., conjoint, parent) 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3 un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

�������-�¶�D�L���O�¶�L�P�S�U�H�V�V�L�R�Q���T�X�H���O�D���Y�L�H���Q�¶�D���S�O�X�V���G�H���V�H�Q�V���R�X���G�¶�L�Q�W�p�U�r�W 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

 

 

������ �-�¶�D�L���O�¶�L�P�S�U�H�V�V�L�R�Q���G�H���Q�H���S�D�V���I�D�L�U�H���G�H���F�R�Q�W�U�L�E�Xtion significative ou durable avec ma 

vie 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 
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16 �-�¶�D�L���O�¶�L�P�S�U�H�V�V�L�R�Q���G�H���O�D�L�V�V�H�U���G�H�V���©���D�I�I�D�L�U�H�V���L�Q�D�F�K�H�Y�p�H�V���ª�����S�D�U���H�[�������G�H�V���F�K�R�V�H�V���T�X�¶�L�O��

me reste à dire ou à faire ou qui me semblent incomplètes) 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

17 Je trouve que ma vie spirituelle est pauvre 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

�������-�¶�D�L���O�¶�L�P�S�U�H�V�V�L�R�Q���G�¶�r�W�U�H���X�Q���I�D�U�G�H�D�X���S�R�X�U���O�H�V���D�X�W�U�H�V 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

19 Je sens que je ne contrôle pas ma destinée 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 
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�������-�H���V�H�Q�V���T�X�H���P�D���P�D�O�D�G�L�H���H�W���O�H�V���V�R�L�Q�V���G�R�Q�W���M�¶�D�L���E�H�V�R�L�Q���F�R�P�S�U�R�P�H�W�W�H�Q�W���P�R�Q��intimité 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

�������-�H���Q�H���P�H���V�H�Q�V���S�D�V���V�R�X�W�H�Q�X���H�����S�D�U���P�R�Q���F�H�U�F�O�H���G�¶�D�P�L�V���H�W���P�D���I�D�P�L�O�O�H 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

22 Je ne me sens pas soutenu(e) par mes prestataires de soins 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

23 Je ne me sens plus capable de « combattre » mentalement les problèmes liés à 

ma maladie 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 
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�������-�H���V�X�L�V���L�Q�F�D�S�D�E�O�H���G�¶�D�F�F�H�S�W�H�U���O�D���U�p�D�O�L�W�p 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 

 

25 Je ne me sens pas traité(e) avec respect 

 

1 pas un problème   

2 un petit problème 

3  un problème 

4 un gros problème 

5 un problème accablant 
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�6�(�5�0�(�1�7���'�¶�+�,�3�3�2�&�5�$�7�( 
 

�$�X���P�R�P�H�Q�W���G�¶�r�W�U�H���D�G�P�L�V �j���H�[�H�U�F�H�U���O�D���P�p�G�H�F�L�Q�H�����M�H���S�U�R�P�H�W�V���H�W���M�H���M�X�U�H���G�¶�r�W�U�H���I�L�G�q�O�H���D�X�[��

�O�R�L�V���G�H���O�¶�K�R�Q�Q�H�X�U���H�W���G�H���O�D���S�U�R�E�L�W�p�� 

Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous 

ses éléments, physiques et mentaux, individuels et sociaux. 
 

Je respecterai toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune 

�G�L�V�F�U�L�P�L�Q�D�W�L�R�Q���V�H�O�R�Q���O�H�X�U���p�W�D�W���R�X���O�H�X�U�V���F�R�Q�Y�L�F�W�L�R�Q�V�����-�¶�L�Q�W�H�U�Y�L�H�Q�G�U�D�L���S�R�X�U���O�H�V���S�U�R�W�p�J�H�U���V�L��

elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur intégrité ou leur dignité. 

Même sous la contrainte, je ne ferai pas usage de mes connaissances contre les lois 

�G�H���O�¶�K�X�P�D�Q�L�W�p�� 
 

�-�¶�L�Q�I�R�U�P�H�U�D�L�� �O�H�V�� �S�D�W�L�H�Q�W�V�� �G�H�V�� �G�p�F�L�V�L�R�Q�V�� �H�Q�Y�L�V�D�J�p�H�V���� �G�H�� �O�H�X�U�V�� �U�Disons et de leurs 

conséquences. �-�H���Q�H���W�U�R�P�S�H�U�D�L���M�D�P�D�L�V���O�H�X�U���F�R�Q�I�L�D�Q�F�H���H�W���Q�¶�H�[�S�O�R�L�W�H�U�D�L���S�D�V���O�H���S�R�X�Y�R�L�U��

hérité des circonstances pour forcer les consciences.  
 

�-�H�� �G�R�Q�Q�H�U�D�L�� �P�H�V�� �V�R�L�Q�V�� �j�� �O�¶�L�Q�G�L�J�H�Q�W�� �H�W�� �j�� �T�X�L�F�R�Q�T�X�H�� �P�H�� �O�H�V�� �G�H�P�D�Q�G�H�U�D���� �-�H�� �Q�H�� �P�H��

laisserai pas influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire. 
 

Admis �G�D�Q�V���O�¶�L�Q�W�L�P�L�W�p���G�H�V���S�H�U�V�R�Q�Q�H�V�����M�H���W�D�L�U�D�L���O�Hs secrets qui me seront confiés. Reçu 

�j�� �O�¶�L�Q�W�p�U�L�H�X�U�� �G�H�V�� �P�D�L�V�R�Q�V���� �M�H�� �U�H�V�S�H�F�W�H�U�D�L�� �O�H�V�� �V�H�F�U�H�W�V�� �G�H�V�� �I�R�\�H�U�V�� �H�W�� �P�D�� �F�R�Q�G�X�L�W�H�� �Q�H��

servira pas à corrompre les moeurs. 
 

Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les 

agonies. Je ne provoquerai jamais la mort délibérément.  
 

�-�H�� �S�U�p�V�H�U�Y�H�U�D�L�� �O�¶�L�Q�G�p�S�H�Q�G�D�Q�F�H�� �Q�p�F�H�V�V�D�L�U�H�� �j�� �O�¶�D�F�F�R�P�S�O�L�V�V�H�P�H�Q�W�� �G�H�� �P�D�� �P�L�V�V�L�R�Q���� �-�H��

�Q�¶�H�Q�W�U�H�S�U�H�Q�G�U�D�L�� �U�L�H�Q�� �T�X�L�� �G�p�S�D�V�V�H�� �P�H�V�� �F�R�P�S�p�W�H�Q�F�H�V���� �-�H�� �O�H�V�� �H�Q�W�U�H�W�L�H�Q�G�U�D�L�� �H�W�� �O�H�V��

perfectionnerai pour assurer au mieux les services  qui me seront demandés. 
 

�-�¶�D�S�S�R�U�W�H�U�D�L���P�R�Q���D�L�G�H���j���P�H�V���F�R�Q�I�U�q�U�H�V���D�L�Q�V�L���T�X�¶�j���O�H�X�U�V���I�D�P�L�O�O�H�V���G�D�Q�V���O�¶�D�G�Y�H�U�V�L�W�p�� 
 

�4�X�H�� �O�H�V�� �K�R�P�P�H�V�� �H�W�� �P�H�V�� �F�R�Q�I�U�q�U�H�V�� �P�¶�D�F�F�R�U�G�H�Q�W�� �O�H�X�U�� �H�V�W�L�P�H�� �V�L�� �M�H�� �V�X�L�V�� �I�L�G�q�O�H�� �j�� �P�H�V��

promesses ; que je sois déshonoré et méprisé �V�L���M�¶�\���P�D�Q�T�X�H�� 
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Perception of dignity  

of patients suffering from lateral amyotrophic sclerosis : 

Feasability and interest of Patient Dignity Inventory 

About eight patients from Pau Hospital 

 

Abstract : Dignity is a central concern in care of patients suffering from lateral 

amyotrophic sclerosis. Quantitative analysis of the perception of dignity is a new 

approach for the study of the �S�D�W�L�H�Q�W�V�¶��distress. This Patient Dignity Inventory, 

validated in palliative oncology, is developped from an empirical model of dignity. 

We followed eight patients in the neurology department of Pau Hospital during six 

month and evaluated three times the gravity of their pathology, their cognitive 

capabilities, their quality of life, depression and perception of dignity. 

The perception of dignity was preserved and improved despite physical impairment 

progression. It was correlated with level of depression (rs = 0,87 and p = 0,01) but not 

with disease evolution (rs =0,2 and p=0,78 initialy ; rs = 0 and p = 1 at 3 months). 

Results show the importance of adaptation capabitilies of the patients suffering from 

amyotrophic lateral sclerosis. We showed that the patient Dignity Inventory is 

applicable for this population. It helps the patient to express his distress, to evaluate 

its intensity and to engage dialog with his care givers to improve therapeutic choices. 

 
 
 
 


