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Introduction

La sclérose latérale amyotrophique est définie par la dégénérescence progressive

des motoneurones centraux et des motoneurones périphériques. Elle est décrite

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

est marquée par le développement progressif et irréversible GIXQH SDWUDO\VLH
motricité des membres est touchée ainsi que la déglutition, la phonation et la

respiration. Les symptémes évoluent en quelques mois MXVTX{IDX GpFqV GX SD!
Les troubles moteurs sont aFFR P SDJQ p Vat@ifitk Qddnitive frontale chez la

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

Le patient est conscient dés le diagnostic GIrWUH GYWWHLBMMNODGLH GRQW RQ
HI[SOLTXHU ORYXUJODHXHWOH RQ SHXW SUpGLUH OfYfpYROXW
ou années. Il assiste aux modifications corporelles qui transforment progressivement

son image et le limitent dans ses activitts O fHP Sr F KéhiQ 34s Bles sociaux et

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

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

améliorer son confort et sa qualité de vie sans pouvoir modifier le pronostic vital, et
marquent des le diagnoVWLF OfpYROXWLRQ GH OD PDODGLH HW OfD.

La question de la dignité estdonc DX F°XU GHV HQMHX[ GH OD SULVH HQ
patients. /flee de dignité a pris GHSXLV O Y DI@s\aULST Xénd/ parfois
contradictoires. Elle est encore aujp X UG TKXL GHIRKGpEBWY HW GYILQFRPSUp
dans le domaine de la santé et particulierement chez les patients en fin de vie.

DDQV OH EXW G D R#@e@ ddz patiehtOde riombt€uses échelles cherchent

a 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 symptémes et des

incapacités, de la dépression et de la qualité de vie. (O O Hiér€y§dnt pas la notion

de dignité.

8QH QRXYHOOH DS S UlR Rksdlffante @dsppatidn@en fin de vie propose

une analyse quantitative de leur perception de la dignité. Cette échelle, le Portrait de

13



la Dignité du Patient, a été développée par le Docteur Harvey Max Chochinov,

chercheur en soins paliDWLIV | Of8QL Ymhitobe laW@anada, DSDUWLU G{XQ
modéle empirique de la dignité. Ce modéle est basé sur la compréhension du terme

« dignité » par les patients et sur ce qui en soutient ou altére 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 aupres des patients atteints de

sclérose latérale amyotrophique et nous analyserons les particularités de la

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

atteinte cognitive frontotemporale a leur déficit moteur.
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Il. 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 premiére fois par Jean-Marie

Charcot et Alexis Joffroy en 1869 (1). (Q OYDEVHQFH GH PDUTOUHXU ELF
GIDQDO\VH KLpoHieO ROHT®EHDIJQRVWLF SRVLWLI GH 6/$% UHS
clinique, combinée aux résultats GH O fpOHF W U R Q HX U IR&aiRdLsaDesde L H
différencier la SLA proprement dite, ou maladie de Charcot, des autres affections
dégénératives intéressant le motoneurone. La tendance actuelle est de considérer

gue toutes ces affections « dégénératives » du motoneurone font partie d'une méme

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

lorsqu'il s'agit d'affections qui intéressent d'une fagon 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
I'amyotrophie monomeélique. Pour beaucoup, les termes de SLA et de maladie du

motoneurone recouvrent la méme 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 épiniere. /fD[RQH

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
FRQGXLW FRQVWDPPHQW DX GpFqV HQ JpQpWD@dig®RULJILQE
GH VXUYLH GTHQ Ymos R WUHQWH VL]

a. Histologie

/ITMDQDO\WVH KLVWRORJLTXH GX EXOGBLRX GQVWDUERXQH @Hia
T X § &3t mortem. Elle se caractérise par une perte motoneuronale (4), donnant
OTDVSHFW GH V parph&aoHenGy869U(IL)WLes motoneurones observes
présentent des inclusions cytoplasmiques de différents types :
- les corps de Bunina sont des inclusions hyalines €osinophiles, situés dans le
cytoplasme périnucléaire et dendritique mais pas dans les axones, contenant
des neurofilaments. lls se colorent en rouge en coloration hématéine-€osine.
- IHV LQFOXVLRQV RBquwe QuDpewenGétre @d profil filamentaire
(groupe des inclusion en écheveau) ou sphérique (elles sont alors similaires
aux corps de Lewy) (4,6) /HXU REVHUYDWLRQ QfHVW SDV SRVYV
standard HW QpFHVVLWH OfXWLOLVDWLRQ GH OYLPPXQRKL'
Par ailleurs, on trouve une réaction pe ULD[RQDOH G T DatteV gliesé CektR V H
observée dans de nombreuses situations pathologiques neuronales, considérée
comme une réponse non spécifigue a difféerents facteurs. Des modifications
astrocytaires précoces, avec notamment des inclusions similaires a 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

6XU OH SODQ pWLRORJLTXH DXFXQH RULJLQH HQYLURQQH
été mise en évidence (9), bien que de nombreuses pistes aient été envisagées (6).
ITHQVHPEOH GHV U Harghysiogatielogie\d® h SDA a SHUPLVY GYLGHQWL
plusieurs phénoménes pathologiques. Les études V D S S Xdrg¢@am sur des

modeles animaux, | TfpWXGH VXU OfKRPPH pW & WO 1DHEYEXQHF HG IGI HL
données nécropsiques au stade précoce de la maladie (4).

/ 1 H [ FtoX¢i du glutamate est UHVSRQVDEOH GTXQH GpSRODULVDW
SHUPDQHQWH HW GYXQH H@WidgnH a GaH mdftD @IfulaXe? Ce
phénomene 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 suggere O fLPS O dé aWdxRi® du glutamate dans la
pathogénie de la SLA et a conduit a la découverte du riluzole, un inhibiteur de la

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

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

le plus souvent transmises sous forme autosomique dominante. 20 % de ces formes
IDPLOLDOHV VRQW OH UpVXOWDW G Hlu@éneWwddanQpéirllay VLRQ G
superoxydH GLVPXWDVH 62 /ITHQJ\PH 62' DJLW FRPPH XQ
SURWqJH OD FHOOXOH GHV OpVLRQV GH VRQ $'1 OLpHV j O
SOD1 PXWpH VIDFFXPXOH VRXV IRUPH GH ILEULOOHV DP\(
endoplasmique des motoneurones, entrainant la mort cellulaire (6).

/ITDQDO\WH GHV LQFOXVLRQV GTXELTXLWLQH DX VHLQ GX F
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 fagon ubiquitaire, joue un réle dans la régulation de

@pissage et donc de OfH[SUHVYV cHORiBoNudifige (ARN) (12, 13). Des

mutations sur le gene 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 a la démence parkinsonienne
de Guam (14, 15). Des mutations du gene FUS/TLS ont été identifiees chez des
patients atteints de SLA sporadique ou familiale. Elles sont responsables du
GpYHORSSHPHQW G TDJJO XWIL&Dwvohable\qvercst@ Mvt&tior 3ol V
présente dans 80% des cas de SLA, sporadique ou familiale (16, 17).

Ainsi, il semble que la SLA soit causée par | 1 D F F X P X @dfjndbatR ytoplasmiques
de protéines mutées. Ces protéines sont normalement impliquées dans la régulation
GH PpWDEROLVPHWGEDMM LD XWRSKDJLH T ¥tle 8ukhbverHW OD U
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 & déterminer si la perte neuronale est liée a la perte de
fonction des protéines mutées ou a la toxicité des agrégats (12, 21, 22).

Des anomalies mitochondriales morphologiques et fonctionnelles ont été mises en
evidence 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 altere O { K R P pi® duWdlrium, entrainant
OfDSREW.RVH

Une réaction auto-LPPXQH HVW VXJJpUpH SDU -@nbicopd) pinvgdsQFH G YD
contre des protéines de la moelle épiniere. Leur U{OH QYfHVW SDV FRQQX |
SRVVLEOH TXTLOXIXRHY RRYWTXHQFH V ddgene&r&tentéeH GH Ol

neuronale (24).

Le systeme 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 XQH PRGLILFDWLRQ GH O 1KRPpgriVveDiendmitG X FKR(
comme cofacteur dans de nombreuses pathologies neurodégénératives, y compris

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

Des facteurs environnementaux ont été évoqués. La popuaWLRQ GH OYfLOH GH *
dans le Pacifique, a subi une épidémie dans les années 50 et 60. Cette épidémie

serait expliquée par une neurotoxine analogue du glutamate issue GIXQH
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cyanobactérie présente dans la nourriture a base de graines de grand cycas (Cycas

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

Le tabagisme augmenterait le risque de développer une SLA GTHQYLURIDSUQqV
certaines études (28 £30) bien que certaines méta-analyses ne confirment pas ces

données (31). 'YDXWUHV IDRMIMXXNMVGWHRQW VXJJpUpV FRPPH Ofl
métaux lourds, notamment au plomb, les pesticides et herbiFLGHY OfpOKEWURFXYV
solvants, V D Q V uctn® Btude ne soit concluante (32).

c. Epidémiologie

L Fhcidence de la sclérose latérale amyotrophique est de 1,4 a 2,3 pour 100 000

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

ULVTXH GITHQYLURQ GH GpYHORSSHU2QB2PDODGLH DX F

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

hommes/femmes de 1,6/1.

/IHV GRQQpHV SXEOLpHV j SDUWLU GHV UHJLVWUHV HXUR

PRQWUHQW TXH OYLQFLGHQFH GH OD 6/%$ DXJPHQWH j SDU

PDMRULWp GHV pWXGHV GH SRSXODWLRQ LWDRHKWIVE ITXQHSI
j DQV j OD IRLV SRXU OHV KRPPHV HW OHV IHPPHV &H

XQH WUDQFKH jéufiek (bH 68 @nis)Vdans les études de données issues de

centres spécialisés. Cette GLIIpUHQFH SRXUUDLW rWUHIeotianUdd IOHW G ¢

sujets atteints plus jeunes pouvant étre adressés plus facilement a un centre

spécialisé. Au-dela de 75 ans, on observe un d¢FOLQ UDSLGH GH OfYLQFLG

pourrait étre lieé G 1 X Q HaSirdowidre diagnostic chez des sujets agés présentant

des comorbidités et un acces plus difficile a des services spécialisés, et Gf{DXW@E@H SDUW

OTH[LVWHQFH Gudlutidh LpRisl Xapi@ef gonduisant au décés avant que le

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

La SLA semble UpSDUWLH pJDOHPHQW VXU OTHQVHPEOH GX JOI

IRUPH DVVRFLpH j XQH GpPHQFH SDUNLQVRL BHIYRIH TXH C

japonais, O fjegxt de la Nouvelle Guineée HW VXUWRXW FKH] OHV LQGLHQV &

de Guam (20).

/IHV IRUPHV IDPLOLDOHY UHSUpVHQWHQW (326 BNVOIhH Q VH P E ¢

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

Les symptdmes de la sclérose latérale amyotrophique se développent lentement, en
passant inapercus dans un premier temps. Dans 60% des cas, les premiers
symptémes sont une faiblesse musculaire, surtout aux extrémités. On note aussi des
crampes et des fasciculations. Ces symptdmes sont en général bilatéraux et
asymetriques. Les centres moteurs du tronc cérébral peuvent étre atteints, mais en
JpQpUDO OfRFXRGRYRWILLLF IDMPW H LIES\WHINCWIR Xndl eF R §idalH
(6). /DWW HL QWi ed® YAnEipa@mdnt 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 asymeétrique

des premiers et seconds motoneurones.

Le déficit musculaire associé a une amyotrophie exprime la perte du second
motoneurone. Il débute a I'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, latteinte est franchement

asymeétrique 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 tres évocatrice de la maladie. Elles sont indolores et pas toujours percues
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 a un moment ou un autre de la maladie dans prés de 90 % des
cas mais ont tendance a diminuer puis disparaitre lorsque I'amyotrophie est

importante (3).
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Un amaigrissement marqué est souvent observé. Il ne peut pas toujours VIH[SOLTXHU

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

Les crampes précédent souvent le déficit ou l'atrophie musculaire ; elles sont
diversement appréciées selon les auteurs. Elles peuvent précéder I'apparition de
I'amyotrophie de plusieurs mois, puis tendent a disparaitre (3).

Le syndrome py ramidal par atteinte du premier motoneurone ajoute un élément
trées particulier a @rfiyotrophie 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 I'existence de réflexes vifs, polycinétiques et diffusés. Dans
certains cas, ils sont diminués ou méme abolis. L'hypertonie pyramidale est rarement
marquée aux membres supérieurs. Elle peut entrainer une démarche spastique. On

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

/TDWWHLQW kst Féq0eatD aukburs 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 a la dégénérescence des
noyaux bulbaires et d'une paralysie pseudobulbaire due au syndrome pyramidal.
L'atteinte bulbaire est parfois présente des le début des troubles atrophiques des
membres supérieurs. L'examen de la langue doit étre systématiquement pratiqué afin
de découvrir les fasciculations linguales.

Le patient peut ne présenter au début qu'une géne 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 a quelques
sons. Ce trouble de la parole est d0 a la fois a des phénoménes dysarthriques et a
des troubles dysphoniques. Le trouble phonatoire est dd a l'atteinte de la langue, du
voile du palais et des muscles péribuccaux, mais aussi a 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 levres
et houppe du menton. Les masséters sont atteints et s'atrophient, mais la mastication
est longtemps conserveée. Cette localisation des troubles donne au patient un aspect
tres particulier : visage émacié, quasi cadavérique, ou seuls les muscles
oculomoteurs fonctionnent.

Les troubles de la déglutition entrainent 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 a la cachexie. La
géne respiratoire est plus souvent discréte mais peut étre au premier plan dans
certains cas.

L'atteinte périphérique bulbaire pure est donc caractérisée par I'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
WURXEOH GH OTKXPHXU T, ¥techelK whgGidsérdd dgpressiom(B)L O H

Les troubles de la salivation sontle fat GH WURXEOHYV GH OD SRVWXUH F|
GpIDXW GTRFFOXVLRQ GHV OqYUHV H3 GH WURXEOHV GH Ol

b. Variantes

La sclérose latérale amyotrophique a forme pseudopolynévritique . le début
s'annonce par des phénomenes subjectifs a type d'engourdissements et de
fourmillements de l'extremité distale d'un membre inférieur. Puis un déficit des
releveurs des orteils entraine un steppage a 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 I'amyotrophie gagne les membres supérieurs,

tandis que le syndrome pyramidal devient plus franc (3).
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/I TDWURSKLH PXVFXO D Lestidéfthig pal LaHeihtélpiobressive 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. /fp Y R Oplud/ tapidg de cette
forme masque dans la plupart des cas les autres signes cliniques qui auraient pu

éventuellement apparaitre (3, 6).

La sclérose latérale primitive  est une entité trés discutée. Elle a été initialement
décrite par Charcot. L'atteinte serait limitée aux faisceaux pyramidaux et aux

motoneurones corticaux (35).

c. Troubles neuropsychologiques

Si INfDWWHLQWH PRWULFH dany/ W SEA] pdeR fdukldd QG ughitifs et
comportementaux sont UDSSRUWpV GHSXLV SOXV GI1XQ VLgQFOH &HYV
GH QRPEUHXVHV pWXGHV RQW PRdei\pdtients SHADPtédRMdnD V

des troubles cognitifs modérés ou plus profonds.

Les troubles cognitifs sont essentiellement caractérisés cliniquement par un déficit

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

éléments peuvent étre associés et composer un tableau de démence
frontotemporale (DFT) (37). La démence est définie par la détérioration progressive

GX IRQFWLRQQHPHQW PHQWDO HQWUDYDQW OYDXWRQRPL
altération peut toucher les fonctions cognitives (mémoire, attention, langage, gnosies,

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

GHV FRQGXLWHYV DARBHID &sH \taractérisée par des troubles de
OIDXWRUpPIJXODWLRQ HW GX FRQWU{OH @rhovssehiR@Q@ GXLWHYV
émotionnel, XQH SHUWH GHV FDSDFL Wtpwh @&flihQwddéceVdesl FWLRQ
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
LQFOXVLRQV GYXELTXLWLQ ldéménged fronD@eripQrale ® kbiqQithe® G H
(DFT-U). La démence frontotemporale de la SLA est elle aussi caractérisée par la

présence GIQFOXVLRQV @dhX ELcitoplasviie @és neurones atteints. Dans

ces deux entités distinctes, les LQFOXVLRQV GIXELTXLWL®3 (PORQWLHAQ
40). Ces inclusions ne sont pas limitées aux lobes frontaux et temporaux DL QVdu T X

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

occipitaux. Ceci suggéere G 1 X Q Huis pa¢&¥sus neurodégénératif global HW G{DXWUH
part un continuum entre la DFT-U et la SLA qui seraient des protéinopathies-TDP-43

(41).

/ID SUpVHQFH GTXQH ")7 HVW DVVRFI4H j XQH VXUYLH PRLQC

Des troubles portant sur les fonctions exécutives HW GH O 1 cheéz sl gaventR Q
DWWHLQWYV sGf Xi®@ eh évidence par des tests psychométriques dans 50 %

des cas (contre 5% chez les patients témoins). On retrouve une démence
frontotemporale chez 5% (32, 42) a 15% des patients (37, 43, 44). Une atrophie

frontale est visible sur @rfgerie 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 fréequemment associée a la SLA. Elle peut débuter avant,

apres, ou en méme 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 SRXYDQW DOOHU MavecTésHpiale € ¥xoleg BdHa
compréhension. La mémoire est relativement préservée chez les patients SLA

atteints G I XQH G pfrortQdntporale, et les troubles mnésiques sont surtout liés a

des déficts GH OfDWWHQWLRQ HW GHV VWUsbove Vi Went&d 1DSSUH
State Examination (MMSE) est généralement conservé (42).

8Q V\PSW{PH LPSRUWDQW GH O 1DW W Hdl®iidiHérebce QA NR WHP SR |

maladie, dite anosodiaphorie. Certains auteurs ne retrouvent cette anosodiaphorie
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que chez les patients déments, GIDXWUHV OD PHWWHQW HQ pYLGHQF!

VFRUHYV GH IRQFWLRQV H[pFXWLYHV VRQW IDLEOHPHQW DO

(36, 41, 48). 6HORQ XQH pWXGH GHV SDWLHQWY DWWHLQW\

V 1 DJ IQWe des affections les plus graves connues », 20% la considerent comme

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

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

IDLW GHV GLIILFXOWpYV iGgsBeltds nfaks) ainsi logweQle HaViatiGaHiliteD

des patients. Les tests doivent étre 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. /fLS 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 GX FRPSRUWHPHQWadandiPSOL S

principa. CH WHVW GYfHQYLURQ dnlaqggkigiudiyudiner/(49)DO L G p

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

HQWRXUDJH TXL GpFOHQFKH OH SURFHVVXV GIfpYDOXDWL

OfXWLOLVDWLRQ GH OD %DWWHULWLPBSIHGHWG YDISF&H QFHH

(50).

/ITLQWpUrW HQ SUDWLTXH TXRWLGLHQQH GX GLDJQRVWLF G

a une SLA peut étre discuté. En effet poser ce diagnostic ne permet pas de proposer

un trate PHQW SDUWLFXOLHU HW OHV SDWLHQWYV SUplqgUHQW

une atteinte cognitive. Cependant, savoir que certains changements de

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

permettre de mieux acFHSWHU OD ODELOLWYDEHD WKIKXPBXY WL

dysexécutifs. Ce diagnostic est important dans la conduite des soins de support
OfDSSUHQWLVVDJH GH OTXWLOLVDWLRQ GfXQH DLGH LQII

pour un patient dément par exemple), HW GDQV OHV Gphpdrieikade/paRQ G

gastrostomie, VNI ou trachéostomie (41).

Il a été démontré que les troubles cognitifs ont un effet plus délétere 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 tache 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 premiere étude avait suggéré en 2003 une efficacité

des inhibiteurs sélectifs de la sérotonine sur les troubles du comportement des
SDWLHQWY DWWHLQWYV G {XQ H(56)miald Oeriisultat R @&/ iRfshl PSR UD O
un an plus tard (54). &H WUDLWHPHQW QYD GRQF SDV IDLW OfREMH\

d. Dépression

La dépression QT HVW SDV SOXV IUpTXHQWH FKH] OHV SDWLHQWYV
SRSXODWLRQ JpQpUDOH GTD(S) &¥). Gel MikUdeé HieprgssibK G H V
modérée est de 9% a 29% et le taux de déepression sévere est de 6% a 8% selon les

etudes (57, 58). Une étude montre TXH OfLPSRUWDQFH GX VIQGURPH GpS
corrélée a la gravité de la maladie mais a la qualité de vie. La dépression pourrait

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

atteints de SLA que chez ceux atteints d § D Xs\Wathidlogies neurologiques entrainant

des troubles moteurs importants. LH ULOX]ROH QH VHPEOH SDV GIDYRLU
dépression (57).

/I fIXWLOLVDWLRQ V\VWpPDWLTXH GH WHVWV GpYDOXDWLRQ
peut intéresser le domaine de la recherche. Ces tests ne peuvent pas rendre compte

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

SHXW rWUH UpGXLW j XQ SURILO SDUWLFXOLHU LGHQWLILP
La Haute Autorité de Santé (HAS) recommande GH IDLUH OfYpBR&&KRPLH GH
psychométriques DX SURILW GTXQ VXLYL SDU XQ St¢dekéhORJIXH F
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. Criteres diagnosti ques

Dans la mesure R LO QYH[LVWH DXFXQ nWhhhirdurGloDgiqu® Vew L T X H
diagnostic de SLA repose PDMRULWDLUHPHQW VXU OHV GROQQpHV GH
évoque le diagnostc ORUVTX{LO H[LVWH FOLQLTXHPHQW XQH
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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
PRWULFH SXUH ,0 HVW D Ilsa@V tés&\el ledidgaokticGlg BLALAURH U

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

EDVH VXU OD PLVH HQ pYLGHQFH G #gvserbhdd WodneurQndsH GHV S
DLQVL TXH GH OD SURJUHVVLRQ GH OfDWWHLQWH HW VXU
porter le diagnostic de SLA (6). La WFN a développé en 1994 les criteres
diagnostiqueV. G1(0 (VFRULDO DILQ GYDLGHU DX GLDJQRVWLF H
YXH GTYHVVDLMU6H.OOHM TAHWqUHVY RQW pWp UpYLVpV HQ
House) (62) puis en 2008 (criteres GAfvaji) (60) /YHQVHPE©Ced trGH
FODVVLILFDWLRQV QYD gany upWwy dé miaghGsRcS &p pratique

quotidienne PDLV HQ YXH GYKRPRJpQpPLVDWLRQ GHV LQFOXV

thérapeutiques.

Les cULWQUHV G Y (1994)\sbR WllniQuds et répertorient quatre territoires
moteurs (bulbaire, cervicale, thoracique, lombaire) dans lesquels on recherche un

déficit moteur (tableau 1).

Tableau 1 : Critéeres diagnostiques G(O (VFRULDO

Diagnostic critéres

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 uniguement

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

périphérique

CHV FULWqQUHV PDQTXDLHQW GH VHQVLEL @anwles etMleOHV SDW

gue tardivement. La WFN a revu ces criteres en 2000 : ce sont les criteres G (O
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Escorial RHYLVLWpV RX GT$Ltdeaid 2)+ RV Hont intervenir
Ol&ggtroneuromyographie (ENMG) (62) :

Tableau2 &ULWQUHV GLDIJQRVWLTXHYVY GY(O (MFRULDO UHYLVL!

Diagnostic critéres

SLA cliniquement certaine Atteinte du NMc et du NMp dans 3régions
anatomiques meédullaires 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 cliniguement probable Atteinte du NMc et du NMp dans 1 territoire ou

étayée par les examens atteinte du NMc dans 1 territoire et atteinte ENMG

complémentaires du NMp dans 2 territoires DYHF DEVHQFH
paracliniques pour des diagnostics différentiels

SLA cliniquement possible Atteinte du NMc et du NMp dans 1 seule et méme
région anatomique ou atteinte ENMG du NMc dans
2régions DYHF DEVHQFH GY{pOpPHC

pour des diagnostics différentiels

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

périphérique ; ENMG = électroneuromyographique

/ §lectroneuromyographie étaie une atteinte du NMp dans une région anatomique en
présence de signes de dénervation active et de signes de dénervation chronique
GDQV GHX[ PXVFOHV VSLQDX[ GILQQHUYDWLRQ UDGLFXODL
un muscle bulbaire ou thoracique, sur la EDV H rédidttépnent de potentiels de

fibrillation.

Les cULWQUHYV G 9$mB)Mbnsiderent que la présence de potentiels de
fasciculations associée a des signes de réinnervation chronique suffit au diagnostic
POHFWURQHXURP\RJUDSKLTXH GIDWWHLQWH GX 10S O¢YH
ILEULOODWLRQV HW GH SRWHQWLHOV OHQWYV @ble&apQHUYD
3).
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Tableau3 &ULWQUHV GLDJQRVWLTXHV GY$ZDML

Diagnostic  Critéres

SLA 6LJQHV FOLQLTXHV RX (10* GYDWWHLQWH

certaine GIDWWHLQWH Gexrithitee GDQV

SLA 6LIQHV FOLQLTXHV RX (10* GTDWW H Lciinyids

probable GIDWWHLQWH GWHWELGMRQWHY DYHF SUpVH:
duNMcau-GHVVXV GH OfDWWHLQWH GX 10S

SLA 6LIQHV FOLQLTXHV RX (10* GIDWWHLQWH

possible GIDWWHLQWH Gt¥rritbbds @ulsi@nes cliniques GTDWWH

NMc dans 2 WHUULWRLUHYV 2X 6LJQHV FOLQLT’
NMpau-GHVVXV GH OTDWWHLQWH GX 10F

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

périphérique ; ENMG = électroneuromyographique

f. Evolution

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

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

des symptbmes et de 12 a 23 mois par rapport au diagnostic avec une variabilité

importante. La survie a 5 ans est de 30%, et 10% a 10 ans. Des facteurs
pronostiques tels la forme clinigue HW B8 Y&BH GpEXW OfYpWDW IRQFWLRQQ
OH GHJUp G9DWW HduQrahhentUdd diggnasicVEtRd délldi diagnostique ont

été identifiés. s QH SHUPHWWHQW SDV j HX[ VHXOV GYH[SOLTXHL
(9, 32, 64 67).

Le délai de diagnostic est trés variable, de 9 & 18 mois en moyenne selon les études

(68, 69).

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

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

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

I'age 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 décésest GTRULJLQH UHVSL%PwWrRdpbrH j
avec une insuffisance respiratoire terminale (9 a 58 %), une broncho-pneumopathie

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

(2%). /ID FDXVH GX GpFqV HVW GdRRIBLAIA 1D o, B@ BURid® daXH

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

3. Traitement s

a. Traitem ent étiologique

Les découvertes des mécanismes pathologiques dela 6/$ GpERXFKHQW VXU Of
de différentes thérapeutiques :
- des traitements visant le dysfonctionnement mitochondrial comme la créatine,
la minocycline ou la ciclosporine A ont été essayés sans succes (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 synthése et de la libération du glutamate Q Y RWX \pas
PRQWUp GTHIILFDFI34)p GDQV OD 6/%
6XU OH SODQ GX WUDLWHPHQW pWLRORJLTXH W%udldO OH UL
survie, suite a un essai sur 155 patients entre 1990 et 1992. IsTDJLW GTXQH PROPpF
qui bloque la libération du glutamate. ,O0 QYDSSRUWH SDV IliGgdub ByxOLRUDW
patients, puisque la perte neuronale est irréversible, PDLV UDOH @Qonv BYW SefpYRO X
effets secondaires principaux sont une asthénie, une élévation des transaminases,
une neutropénie, et une spasticité (74) /Yi®risation de Mise sur le Marché (AMM)
recommande de contrdler les transaminases hépatiques tous les mois pendant les 3
premiers mois, puis tous les 3 mois la premiére année de traitement. Une étude
multicentrique menée sur 516 patients en 2002 (75) et deux méta-analyses
Cochrane de 2007 et 2012 confirment @®&rét de ce traitement, avec une innocuité et
une amélioration modérée de la survie de deux a 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®) a la posologie de 50 mg

deux fois par jour selon les recommandations de GIAS et G HEWdpean Federation

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

‘X IDLW GH Of{DEVHQFH GH WUDLWHPHQW pWLRORJLTXH Upl
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) :

- ID GRXOHXU EpQpILFLH GIfXQ WUDLWHPHQW QRQ VSpFLI
qui sont traitées par quinine ou baclofene.

- la spasticité est généralement traitée par baclofene per os voire par voie
intratéchale.

- la perte du contréle émotionnel (rire et pleurer spasmodiques) VILQWqJUH GDQ
le cadre du syndrome pseudo-bulbaire et touche environ 50 % des patients.
Elle doit étre différenciée des états dépressifs. Elle retentit non seulement sur
le patient mais également sur les proches. Son traitement est donc important
j FRQVLGpUHU D¢tLl@ qaiite Be @d_dilpatient et GH OTHQWRXUDJ|
QRWDPPHQW sDU O9YDPpOLRUDWLRQ GHV UHODWLI
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 symptémes (78).
Il faut noter la fréquence élevée (89 %) des effets secondaires (hausées,
somnolences) de ce traitement. Ce résultat doit étre confirmé par des travaux
FRPSOpPHQWDLUHV &HV PpGLFDPHQWY QTRQW SDV G131

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

premiere intention. La scopolamine est proposée par voie transdermique ou
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sous-cutanée. Ces traitements sont associés aux soins locaux. Des
WHFKQLTXHV SOXV U pF Hiewidh\de tBxDa\bomIR)Se-Hie tyjpeOA] L

GDQV OHVY JODQGHYV VDOLYDLUHYV VRXV UHSpUDJH pFKF
la radiothérapie parotidienne.

- 1YDQ[LpWp HW OD GpSUHVVLRQ VRQW IUpTXHPPHQW
rencontrer a tous les stades de la maladLH (OOHV IRQW OTREMHW DY
SURSRVLWLRQ GH SULVH HQ FKDUJH SV\FKRWKpUDSHX
antidépresseurs tricycliques sur la labilité émotionnelle et les troubles
VDOLYDL U Hsomosfhdebl6ur utilisation en premiére intention en cas de
GpSUHVVLRQ (Q FDV GYDQ[LpWp DVVRFLpH LO HVW S
LQKLELWHXUY GH OD UHFDSWXUH GH OD VpURWRQ

benzodiazépines en tenant compte de leur effet dépresseur respiratoire.

c. Traitements symptomatiques non medicamenteux

/IHV WUDLWHPHQWYV VIPSWRPDWLTXHV IRQW OYREMHW H

nationales (50) :

- la kinésithérapie doit étre 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 a réaliser un
GUDLQDJH EURQFKLTXH HQ FDV GTLQVXIILVDQFH UHVSL

- ID NLQpVLWKpUDSLH HW O 1 HUJdMpEnsationSdu HhargiRdpW L FL S H (
SDU O 1 XWdfthesé Dde/ foRcfon, et au confort par la prévention des
déformations grace aux ortheses statiques.

- IHV WURXEOHY GH OfDOLPHQWDWLRQ VRQW G®%RULJLQF
troubles de la déglutiion et IRQW OfREMHW GIXQH SULVH HQ FKD
(gestion du bol alimentaire durant le temps buccal, apprentissage des
techniques facilitatrices et des postures a adopter pour favoriser le passage
du bol alimentaire) et diététique avec adaptation des textures des aliments. I
IDXW QRWHU TXH CefsRriilelyR@pis@hrés INMMRiIs€ en place de
OD QXWULWLRQ HQWpUDOH TXH FH VR-p#siixcBohte OD JH V!
pour la gestion de la déglutition salivaire. 3DU DLOOHXUV OfDOLPHQ\
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GIDXWUHV SUREOQqPHV DX S Ded&alilhénty, lajpréparativh du O T1DFK D
repas et la prise du repas, qui peuvent nécessiter une aide humaine, soit par
OTHQWRXUD MR VIR{WOEDUUH GH YLH (QILQ OfLQVXIILV
spontanée peut étre compensée par des compléments alimentaires.
ID SHUWH GIDXWRQRPLH VXUYLHQW UDSLGHPHQW DX F
FRPEDWWXH SDU OfDPpQDJHidd Qad/ aidexs t€ahnigjes@id Y L H
déplacement (canne, fauteuil, déambulateur, monte-escalier, rampe
GIDFEgNW DX[ VRLQ\daugHte) fautqul Barde- UR E H «

les soins quotidiens sont délivrés par des infirmiers, aides-soignants, a
domicile si le patient le souhaite (Services de Soins Infirmiers A Domicile,
+RVSLWDOLVDWLRQ $ 'RPLFLOH «

la perte totale de la communication orale et écrite est trées anxiogéne.

/I TDEROLWLRQ GH WRXWH FRPPXQLFDWLRQ HPSrFKH C
VLPSOHV EHVRLQV TXRWLGLHQV GYH[WpPpULRULVHU VEF
maladie et a la mort, et le prive de son pouvoir de décision.

les objectifsde ID UppGXFDWLRQ RUWKRSKRQLTXH YLVHQW G
communication verbale compréhensible, en axant les exercices sur la

coordination pneumophonique et le souffle, les mouvements linguaux et
ODELDX[ OHV H[HUFLFHV DUWL E X@tDbweRA &) hise el D XWUH
place des différentes techniques de communication alternative permettant de

conserver une possibilitt de communication avec leur environnement chez

des patients dont les capacités motrices et verbales sont totalement

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

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

vocale, etc.

le suivi psychologique du patient atteint de SLA revient au psychologue

clinicien, dont la formation (différente de celle des neuropsychologues)
SUpSDUH j FH W\SH GIDFFRPSDJQHPHQW
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d. Place de la suppléance des fonctions vitales

- Les problemes posés :

Sur le plan nutritif, ID EDODQFH pQHUJpWLTXH SHXW VH GpVpTXLC
augmentation des besoins énergétiques (augmentation de la dépense énergétique

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

WHPSVY HQ UDLVRQ GH OYDSSDULWLRQ SXLV GH OYDJJUDY
TXL MRXHQW XQ U{OH nskaaNbr Xdg |aG 0eQUtitioD. 1 Celle-ci est
négativement corrélée a la survie et semble altérer le confort du patient. Dés
OYDSSDULWLRQ GH WURXEOHY GH OD GpJOXWLWLRQ LO HV
des éventuelles conséquences de la dénutrition et des stratégies thérapeutiques
envisageables. &HSHQGDQW OYDOLPHQWDWLRQ SRVVgQGH GHYV
variables, pour le patient, son entourage et les soignants.

6XU OH SODQ UHVSLUDWRLUH OfDOWpUDWLe@QctGHIEOD IRQF
HVW OD FRQVpTXHQFH GH OYDWWHLQWH GH OD PXVFXOD
prédictif important de dégradation du confort de vie et de survie du patient. La
SHUVSHFWLYH GX ULVTXH GH OYLQVXIILVDQFH UH®NISLUDWR
le vécu de la maladie par le patient, son entourage et les soignants. Il est nécessaire
GIDQWLFLSHU OD GpOLEpUDWLRQ HW OHV GpFLVLRQV UHO
éventuelles techniques de suppléance de cette fonction vitale (50).

/ID SUpVHQFH G Tdoghiivpd) uWebRpQriementales liées a une atteinte

frontale doit étre recherchée et SULVH HQ FRPSWH GDQV OHVleFKRL[ G
complications et la compliance étant plus problématiques que chez les patients sans

troubles cognitifs (79).

- Recommandations francaises concernant la nutrition

/1D S S U Rérdpelutique du déficit alimentaire comporte OTDQDO\VH HW OD WHQ'
FRUUHFWLRQ GHV WURXEOHYV GH OD GpJOXWLWLRQ OfXWL
QXWULWLRQ HQWpUDOH /D QXWULWLRQ SDUHQWpPUDOH TX
oucHQWUDOH QYD SDV GYLQGLFDWLRQ VSpFLILTXH GDQV O

étre administrée par sonde nasogastrique ou par gastrostomie, cette derniére voie
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étant plus adaptée a 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

XQH VROXWLRQ GYDWWHQWH /D JDVWURVWRPLH ORUVTXY
généralement bien tolée UpH 'H SOXV OD VRQGH GH JDVWURVWRPLH
OTHQWRMOQUIDHHHHVW SRVpH DX FRXUV GYXQH FRXUWH DQHV)
radioscopique (Gastrostomie Per Radiographie * GPR) soit sous controle
endoscopique (Gastrostomie Per Endoscopie =GPE).

,O QY\ D SDV GH FULWqQUHV REMHFWLIV SRXU GpFLGHU GX
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.

'HV pOpPHQWY FOLQLTXHV VRQW j SUHQGUH HQ FRQVLGHD!
GLIILFXOWpV GYDOLPHQWDWLRQ DOORQJHPHQW GH OD
UpSpWpHV HW SHUWH GH SRLGV JUDGH & 'YfDXWUHV pOpP
tels gXH OYDQJRLVVH GX SDWLHQW ORUV GHV UHSDV HW
O{DOLPHQWDWLRQ 'H PrPH OD SHUFHSWLRQ SDU OfHQMW
Of{DOLPHQWDWLRQ GRLW rWUH SULVH HQ FRPSWH

/IHV EpQpILFHVY DWWHQGXV GY{XQH SULVH HGomkKmEUJIJH QXV
amélioration de la qualité de vie pour la majorité des patients avec allegement de
OfDQJRLVVH OLpH DX[ UHSDV OLPLWDWLRQ GH icd2eSHUWH
de masse corporelle. En revanche, un effet sur la survie des patients, quoique
SUHVVHQWL QYHVW SDV IRUPHOOHPHQW GpPRQWUp

/ID PLVH HQ URXWH GITXQH QXWULWLRQ HQWpUDOH j XQ VW
SDV VRXKDLWDEOH FDU HOOH HVW VDQV EpQplILFH SRXU
élevé de complications (grade C) (50).

Dans toutesces GpFLVLRQVY LO HVW GH OD UHVSRQVDELOLWYp Py
de son statut nutritionnel et des possibilités thérapeutiques envisageables. Mais les

éléments médicaux ne sont pas les seuls a devoir étre pris en compte. Le processus

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

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

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

6/$ VXU OfDPpOLRUDWLRQ GH OD VXUYLH GX VRPPHLO HW
SURJUHVVLRQ GX KDQGLFDS SK\WVLTXH TXL QYHVW SDV P
YHQWLODWLRQ PpFDQLTXH SHXW VH IDLUH SDU OD PLVH H
fagon non invasive (ventilation non invasive, VNI) au masque nasal ou bucco-nasal. Il

QM\ D SDV GH GpPRQVWUDWLRQ GH VXSpULRULWp GTXQ PR
DXWUH RX GTXQ YHQWLODWHS50U SDU UDSSRUW j XQ DXWUH
/ID 91, QH SRUWH SDV DWW H ki@ Weimpt Orfelagsistand® jréiqreleR U SR U
intermittente, peut étre utilisée de fagcon permanente et prolongée. La perception du

YLVDJH HVW PRGLILpH /D 91, GRQQH OH VHQWLPHQW G¥Y
limitation des techniques de suppléance ventilatoire. 7R XWHIRLY OfpYROXWLRQ C
la maladie aboutit & une dépendance croissante vis-a-vis de la VNI. Le patient doit

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

doivent étre poursuivis.

La trachéotomie nécessite une efIUDFWLRQ FRUSRUHOOH OLPLWH GTYTHI
GYH[SUHVVLRQ YHUEDOH HVW JUHYpH GH VHV SURSUH\
O 1DV S L UD-WatHe&)e, Hh@rGtection des voies aériennes supérieures et respecte
OfLPDJH GX YLVDJH /1HQ &Ratticwidrith f@nllddD Iesxi@ants, peut

rWUH IRUPp DX[ WHFKQLTXHYVY GYDVSLUDWLRQ (Q FDV GfpFl
j RX HQ FDV GYHQFRPEUHPHQW EURQFKLTXH UplUDF
drainage bronchique instrumentales (plus freguemment observé dans les formes

bulbaires), la trachéotomie peut étre proposée et discutée.

Il est recommandé de proposer une ventilation mécanique en cas de symptémes
SRXYDQW rWUH OLpV j OTK\SRYHQWLODWLRQ DOYpRODLL
(dyspnée, orthopnée, fragmentation du sommeil, ronflements, apnées nocturnes,

UpYHLO EUXVTXH DYHF VHQVDWLRQ GTpWRXIITHPHQW VRPQ
matinales, détérioration cognitive inexpliquée), associés a un des critéres objectifs

suivants : PaCO2> 45 mmHg, Capacité Vitale < 50 % de la théorique, SpO2< 90 %
SHQGDQW SOXV GH GX WHPSV GTHQUHJLVWUHPHQW QRF)
GIDSQpHVY GX VRPPHLO REVWUXFWLI pYLGHQW HW RX P
Sp02< 89 %, une Pl 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). $LQ VL O(f(¢)apéan
Federation of Neurological Sciences UHFRPPDQGH GIDGRSWHU XQH DSSL
dées le diagnostic de la maladie (77). La discussion sur les choix face au stade
terminal de la maladie doit étre abordée des le débu W Gkbl@idh car du temps est
QpFHVVDLUH SRXU TXI{XQH UHODWLRQ GH FRQILDQFH SXLV
Ceci est particuliéerement 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 a identifier les
REMHFWLIV SULRULWDLUHYV G{XQH SULVH HQ FKDUJH SDOOI
mémes (80). /TpWXGH VH EDVH VXU Xitéctive) tfés$ phaventd Ave¢H P L
DQEQDO\VH TXDOLWDWLYH GHV GRQQpHV pPHUJHDQW GH C

domaines prioritaires, a savoir :

recevoir des soins efficaces sur la douleur et les autres symptémes
PYLWHU OfDFKDUQ H Pét @ Wolov¢ap dh Dl fia\deLvieX H

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, pYLWHU XQH DJRQLH SpQLEOH SRXU OTHQWRXUL
G 1 D aRd_dubstituer au patient sur les décisions de fin de vie.
- renforcer la relation avec les proches
Ainsi le modéle de soins palliatifs qui émerge de cette étude est un modele plus
sLPSOH HW GLUHFW TXH OHV PRGgOHV FODVVLTAHgdV LO FI

mais des objectifs précis.

- Démarche décisionnelle collégiale

La démarche décisionnelle collégiale vise a créer un climat de confiance propice a
OfpFKDQJH HW j OD GLVFXVVLRQ DILQ GH FRQVWUXLUH
UHVSHFWXHXVH SRVVLEOH GX SDWLHQW HW WLHQQH FRPSW
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possibilités de son entourage. Cette dynamique singuliere, pluridisciplinaire et
créative nécessite une attention a la temporalité de chaque acteur et une écoute
VLQFqQUH GH FKDTXH SURWDJRQLVWH &HWWH GpPDUFKH F
acteurs, notamment aux équipes de soins palliatifs. Le médecin a une responsabilité
GDQV OfLQVWDXUDWLRQ HW OYDQLPDWLRQ GH FHV pFKDQ.
suppléance des fonctions vitales portera sur plusieurs points :
- DSSUpFLDWLRQ GX KDQGLFDS RFFDVLRQQpP SDU OD 6/%
- 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
GRQW XQH pYHQWXHOOH QRWLILFDWLRQ GYDEVWHQWLF
- recherche des souhaits du patient dans la situation présente apres information
complete et anticipation des éventuelles complications, notamment de la
VXUYHQXH GTXQH pYHQWXHOOH LQVXIILVDQFH UHVSLUL
- UHFKHUFKH GDQV OH SDVVp GH VRXKDLWV Gét GpFLVL
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
- FRQVXOWDWLRQ GH OfHQWRXUDJH GX SDWLHQW HQ p\
vulnérabilité psychique.
Cette démarche décisionnelle peut étre appliquée a différents stades de la maladie.
(OOH UHVWH WRXMRXUV Vi{elé H@EGh H @sHElEEXQde qetrteH Q
démarche collégiale devront étre notés dans le dossier du patient. Cette démarche,
HQFDGUpH SDU GHV GLVSRVLWLRQV OpJLVODWLYHV QfHVYV
OfLQGLYLGXDOLWp GH FKDTXWDHEOHXCBWLRW L FQ SHHWW WIR R KIDS
OH UHFRXUV DX[ pTXLSHV GH VRLQV SDOOLDWLIV /IDSSURI
guotidien. Elle cherche a améliorer le vécu du patient dans son corps, et préte
attention a sa dimension psychique, aux relations avec ses proches, a
OfDPpQDJHPHQW GH VRQ OLHX GH YLH (OOH WHQWH G¥Y
FRPSOH[LWp GH FH TXLO YLW HW QRWDPPHQW GDQV VRQ U
Dans cette démarche collégiale, le médecin et les autres soignants ne savent pas ce
TXL HVW ERQ RX ELHQ SRXU OYDXWUH &fHVW XQH LQFH
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SRVWXUH GIDFFRPSDJQDQW LOV FKHUFKHQW j DFFRPSDJQ
HW GH GLVFHUQHPHQW Re OH SDWLHQW SRXUUDLW SDUYH
bienou moinV PDXYDLV SRXU OXL &H FKRL[ QYfHVW SDV XQ LPS
SDV OfH[HUFLFH GT1XQ SRXYRLU VXU ODXWUH (OOH QTH\
autrui (50).
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B. Qualité de vie
1. Définition et historique

La TXDOLWp GH OD YLH HVW © OD SHUFHSWLRQ TXTD XQ
OfH[LVWHQFH GDQV OH FRQWH[WH GH OD FXOWXUH HW GX
SbDU UDSSRUW j VHV REMHFWLIV DWWHQWHY QRUPHV HW
champ conceptuel, englobant de maniére complexe la santé physique de la
SHUVRQQH VRQ pWDW SV\FKRORJLTXH V&Qeldidn§ HDX G
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 Etats-Unis dans les années soixante-dix.

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

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

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

cherche donc, au dela d'un gain modéré en survie, a 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 facon unilatérale, il doit s'intéresser a la qualité

de vie du patient afin de mieux s'adapter a 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 I'évaluation médicale (82).

2. Mesure de la qualité de vie

SHQVHU TXH OfRQ SXLVVH TXDQWLILHU GX TXDOLWDWLI HW
de vie peut apparaitre comme contradictoire. Mesurer la qualité de vie est souvent
critigXp DX QRP GH OYRSSRVLWLRQ GHV DSSUREK&IaTXDOLW
mesure quantitative de la qualité de vie est un élément incontournable en médecine,
car opérationnelle. Sa valeur dépend de la pertinence GH OfDQDO\VH TXDOL
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préalable a sa construction (83). On distingue les questionnaires génériques
VILQWPUHVVDQW | XQH SRS XO D5Wott RFGrm\V3b Gialtis Bl F X O D U L
(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 I'évolution de la qualité de vie. On distingue
des échelles qui ont pour ambition de mesurer la qualité de vie de fagon 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
GDQV OH FDV GY{XQH PHVXUH GLVFULPLQDWLYH GpWHFWH

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
I'ensemble des facettes du concept a mesurer
- la validité de structure interne : les questions doivent étre 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
guestions portant sur le méme sujet devant étre corrélées). Sa valeur s'établit
entre 0 et 1, étant considérée comme "acceptable” a partir de 0,7)
- la validité de structure externe : OH UpVXOWDW GH OfpFKHOOH GH
corrélé avec une échelle faisant référence ou avec d'autres descripteurs
externes (sociodémographiqgues FOLQLTXHYV «
- sareproductibilité intra- et inter-opérateur
- sa sensibilité : notamment au changement, pour évaluer [|'évolution du
parameétre mesuré
- son applicabilité : en codt et en temps pour le soignant et le patient
3DU DLOOHXUV OD YDOLGDWL Ré&al@s HpQUH claEulel @Gses GRLW r
traductions. La transcription d'une échelle d'une langue a une autre (et d'un pays a

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

groupe socioculturel dominant (83). &RPPH WRXWH PHVXUH OfpYDOXDWL
de vie est soumise a ses propres biais : un événement extérieur a 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 méme

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

sujets aux résultats extrémes sont particulierement sujets au phénoméne de

régression lorsque le questionnaire est administré a plusieurs reprises. Leurs

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

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

intrusifs et étre potentiellement source d'angoisse ou de questionnement (82).
LYpFKHOOHTXHQEBH TXDOLWpP GH YL HgaRigatiehO/RrElidlp de &DU O 12
Santé (WHOQOL-BREF) comporte un item qui nous intéresse particulierement ici,
SXLVTXTL O ld_patist sutsBnidstime de soi (question 6, domaine Il : estime de

Soi) : « L'accent est mis sur la confiance que I'on a dans sa propre valeur, sur le
contentement de soi et sur la maitrise de soi. Les questions cherchent a savoir ce

TXH OHV JHQV S HEWmESQaW cé& qui éoncerne leurs rapports avec les

autres, leur éducation, leur capacité a changer ou a accomplir certaines taches ou a

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

HW OIDFFHSWDWLRQ GH VRL &KH] FHUWDLQHY SHUVRQQH\
partie de la maniere donW HOOHV VIDFTXLWWHQW GH OHXUV REOL
maison ou de la maniere dont elles sont percues et traitées par les autres. Dans
FHUWDLQHYVY FXOWXUHY OYHVWLPH GH VRL HVW OYHVWLPH
/ITRQ VXSSRYVHquextibnsGserdnt interprétées par les enquétés selon leur
VLWXDWLRQ /HV TXHVWLRQV QH FRPSRUWHQW SDV G¢YD
FRUSRUHOOH HW DX[ UHODWLRQV VRFLDOHV TXL ILIXUHQW
sentiment de valorisation de soL TXL VI{HQ GpJDJH HVW FHQVp rWUH
guestions, mais en des termes plus généraux. Les questions ont été formulées de

maniere a tenir compte du fait que certaines personnes ont du mal a aborder ce

sujet» (84). $LQVL OD QRWLRQ GTHVWLPH GH VRL SDUWLFLSD(
prisc en cRPSWH GDQV OfpYDOXDWLRQ GH TXDrgan¥aponGH YLH

Mondiale de la Santé. Cette échelle est cependant trés générique, adaptée pour
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OTpWXGH GH OD TXDOLWp GH YLH GTXQH SRSXODWLRQ

administration est par ailleurs lourde.

3. SLA et qualité de vie

/ID SULVH HQ FRPSWH GH OD TXDOLWp GH YLH FKH] OH SDWI
travaux et représente un aspect important dans la prise en charge globale de cette

population. Classiquement, la variable qualité de vie était appréciée a partir
GIpFKHOOHV UHQYR\DQW GDYDQWDJH DX[ FRQWUDLQWHYV
SK\WWVLTXH HW QH FRQVLGpUDLW SUREDEOHPHQW SDV VXIIL
RQW WRXWH OHXU LPSRUWDQFH GDQV OD YthdlestehéesPDODGH
gue la Sickness Impact Profile (SIP), la version SIP/ALS-19 ou encore le SF-36 sont

GHV RXWLOV XWLOHV SHUPHW\RQi¥e GCIF sahizOmald @lleD TXDO
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 WddheNes ont alors été validées afin de rendre compte de ce qui
FRQWULEXH j OD TXDOLWp GH YLH VXU XQ Sé&Ddu LQGLYL
SEIQOL-DW et du Mac Gill Quality Of Life Questionnaire (MQOL).

Le SEIQOL-': HVW XQ RXWLO RXYHUW SHUPHWWDQW GYDGDSWEt
IRQFWLRQ GH VHV SURSUHV FHQWUHYV GTLQWpPpUrw 'DQV X
interrogés sur les cing domaines qui leur paraissent les plus important dans leur vie

au momeQW GH OfpYDOXDWLRQ HW TXL OH UHVWHURQW (Q\
chacun de ces domaines de O (pire possible) a 100 (meilleur possible). Enfin, ils
GRLYHQW H YV WadnPeHrelatOd] (st SLRde ces cing domaines sur un disque

prévu a cet effet. Un indice de qualité de vie est calculé pour chague domaine :

(valeur x importance)/100. On obtient, en ajoutant les cing 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 séverement 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, 87 489).
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Une étude éDOLVpPH VXU SDWLHQWYV 6/$%$ HQ DILQ GfpYDOX
patients et de leurssconjoints se base sur la SEIQOL-': HW UHWURXYH OYDEVH
FRUUpPpODWLRQ HQWUH OD JU Dé&thelep f@ttlionBlles £$laGifdlits UqV O H \
de vie. Cette étude montre aussi que la qualité de vie du conjoint est plutdt moins

bonne que celle du patient lui-méme (87). /HV pWXGHV VILQWpPpUHVVDQW |
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
FRUUpODWLRQ HQWUH OHV VFRUHV IRQFWLRQQHOV HW GH
SEIQOL-DW. Par ailleurs cette étude reléve une altération significative du score

fonctionnel au cours du temps alors que la qualité de vie est stable. Les thémes 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 cing patients en 2007, avec pour but de montrer le role des

soins dans la perception de la qualité de vie des patients atteints de SLA met en
PYLGHQFH OJLPSRUWDQFH GX VHQ VévaRiationde Giquait 3@ LWp GD
vie PHVXUpH DYHF O 1 pFd pad hHnBdtiehade questions semi-ouvertes

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

importance de la foi, la recherche du contrble, @rfportance de la dignité, le désir de

maintenir son identité, @fportance de la famille, le renoncement, @rfportance de

l'altruisme et du soutien. &HWWH pWXGH PRQWUH DXVVL OYDEVHQFH
gualité de vie percue et la gravité de la maladie. Une étude sur 100 patients atteints

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

TXYDX VWDW XWParRiebrs/ ue@Qde Gur 80 patients SLA montre que le

soutien social DSSDUDLW FRPPH XQH YDULDEOH PDMHXUH GH Of
vie, et ce que ce soit avec le test de Mac Gil comme avec la SEIQOL-DW (92). De

méme les croyances religieuses et les facteurs existentiels (capacités de
guestionnements, image de soi, sens de la vie, spiritualité), ainsi que la capacité
GIDGDSWDWLRQ FRSLQJ MRXHQW XQ U{OH LPSRUWDQW GC
GpSLW GH OfpYROXWB®RP®HY. GH OD PDODGLH
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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 Grece comme dans la Rome antique, on retrouve deux notions différentes

GH OD GLJQLWp digntasHengbduara 1@ dis comme un honneur et une

FKDUJH GRQW GpFRXOH DXMRXUGYKXL OH WHUPH GH GLJQ
stoicienne GI{XQH GLJQLWp LX @bty deUdigdi@ Cekhit indissociable de

O DS SDU dé&gigrtait Hldks la grandeur de celui qui était placé au dessus des

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

de sa grande XU GH VD ULFKHVVH VH FRQGXLUH GTXQH PDQLq
« comme il convient » c'est-a-dire avec « décence », terme qui a la méme racine que

« dignité » (95).

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

élevée a chaque individu, et uniguement aux citoyens. & fHVW FH VHQV TXL HVW |
j OIDUWLFOH GH OD 'pFODUDWLBQIu &kbyen: kRdusVlgs GH O+
citoyens sont également admissibles a 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 stoiciens, la dignité est un idéal a atteindre par la recherche de la sagesse,

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

seulement au citoyen. Il est a noter que cette sagesse stoicienne implique une

indifférence envers le corps et ses douleurs.

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

HRPPHYV OTKRQQHXU HQ iddtHYdetQakitikeHrbleDoBiSedtUatttibué a

chacun personnellement. (W OH IDLW GYDYRLU HQ WDQW TXYJKRPPH
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i VH FRPSRUWHU GTXQH FHWFDVPPMHOWQLqQEHXQH PDQLqU]
FRUUHVSRQGH & $LQVL &LFpURQ HQ GpGXLW SDU H[HPSOF
SDV DVVH] pOHYp SRXU OD GLJQdutemépHseDdl keRefefebh. BV > T X L «
WDQW TXTrWUH GH UDL YV RQdigrtd] heame! des RiteWpreuvey de

réflexion, de mesure, de maitrise + EUHI GIrWUH YHUWXHX[ 'H Gp
ontologico-DQWKURSRORJLTXH OD GLJQLWpPp GH OYfKR®M®H GHYLFE
Cette idée vit encore dans la philosophie moderne, avec Camus pour qui la « seule
GLIJQLWp GH OYKRPPH >HVW@ OD UpYROWH WHQDFH FRQWL
un effort tenu pour stérile » (98).

b. Conception monothéiste

'DQV OD WUDGLWLRQ ELEOLTXH OY+RPPH HWwWWebiBpp j OTLPL
« Dieu dit : faisons 'hnomme a 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 I'homme a son

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

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

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

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

&THVW FH TXL IRQGH XQH &RPRXQP Xl Gexésb, Lt€xtd

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

SDV O 1 KdupatigkelHébteu ni du premier Juif. Adam est le premier Homme, dont

VD GHVFHQGDQFH VHY 2ciOdu-pxupld Bdbk&ypne commence que plus

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

Mdentifiant comme « ILOV G {$& (K xRrétiens et musulmans), ont une

conviction commune TXYHQ FKbDnmeHquelque chose transcende son
enracinement dans son peuple. Il y a une Communauté humaine, une Humanité dont

OH IRQGHPHQW HVW GYDYRLU pWp FUpH | OfE®&MDpattiedHW j OD
GH O1+XPDQLWp FYHVW rWUH SRUWHXU G 1@Hu¥ys®HXU DE
saprRSUH YDOHXU DX[ \HX][ G ldéla guRféeride-l&/ dighiteHhivhvdline dans

la tradition monothéiste. CH TXL HVW jdOt&bou du meukre, illustré dans le

récit de la Genése au sujet de Cain et Abel puis lors de la révélation des dix
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commandements a Moise sur le Mont Sinai, et notamment du sixieme : «tu ne
tueras point » (Exode ; 20, 13).

3RXU OHV &Kintarkdatidd €Va norfde Jésus Christ, fils de Dieu, qui assume
les limites de la condition humaine (Philippiens 2,6-7), donne a la chair, a
O T L P S XL ¥wfibi@tral temporel toute leur grandeur et leur dignité.

c. Conception kantienne

« Ce qui a un prix peut étre aussi bien remplacé SDU TXHOTXH FKRVH G{DXW
GIpTXLYDDDHERQWUDLUH FH TXL HVW VXSpULHXU j WRXW S
GIpTXLYDOHQW FJHVW »®B9)TXL D XQH GLJQLWp

6HORQ .DQW OD GLJQLWp Q%8 padDes@ableG HDUPH HOD/HRATQ T
pas. Et contrairement au prix, la dignité ne connait pas la notion de désuétude ou de

vétuste.

/IT+RPPH kHen@nt TXTrWUH G Et ioénMdadQT XfrWUH GH QDWXUH
VL OD GLJQLWp GH OYf+RPPH QH OXL YLOO®MVBDSDVFHFRRY LKF
SDU .DQW FRPPH LQGLJ(ODHAAHQQWRREAHOTYKRPPH YLHQW GH
lui de la loi morale. La raison porte en elle cette loi morale. Etre une personne

suppose étre SRUWHXU GH FHWWH ORL PRUDOH TXTRQ HQ VRLW
Tout homme possede une dignité a laquelle le respect rend hommage (100). Ainsi

ecrit-il : « $JLV GH WHOOH VRUWH TXH WX WUDLWHV OTKXPDQL
gue dans la personne de tout autre toujours en méme temps comme une fin, et

jamais simplement comme un moyen. » (99). La dignité est donc universelle et
ontologique, c'est-a-GLUH LQVFULWH r®BbQ G HO 1 YU P&ileurs,
FRQVLGpUHU OYKRPPH FRPPH UHVSRQVDEOH GH VHV DFW
maniere de lui conférer une dignit¢ OD GLJQLWp GIXQ rWUHIit@uLsEeUH XQ r
conduire autrement. « QXYfRQ SUHQQH XQ D kyuél ub @athnd Q iHtr&iDitU

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

OXL RQW GRQQp QDLVVDQFH >«@ ELHQ TXH OfRQ FURLH TX
QIYHQ EOkPH SDV PRLQV OfDXWH X de ddiNnaavhid Batu@IRMnNSDV j FL
pas a cause des circonstances qui ont influé sur lui, et non pas a cause de sa

conduite passée FH EOkPH VH IRQGH VXU XQH ORL GH &b UDLVR
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comme une cause qui aurait pu et d0 déterminer autrement la conduite de cet

homme. » (101).

6DXYHU OfLGpH GIXQH GLJQ@IWpp DPRW P KWHGOMHIKXBSB RV H

regarde les hommes endecaouau-GHOj] GHYVY TXDOLWpV TXL IRQW GYfHX]
ou des sujets TXJRQ OHV UHJDUGH GRQF FGeRPstpp6sH HusSiHUV RQQ
GIDGPHWWWYHQXH QLWp GH OD FRWGLQVO R RQGH JM&)V AR QLGHX H\

Le respect HV Waprds Kant, la reconnaissDQFH GH OD GLJQLWp GTXQ LQC
DXWUH (Q FH VHQV OH UHVSHFW GAPOEYHINUWHH @ AHQ TXTK RP F
FH TXYLO \ D GKK MV X@TMHRRXU TXL VIDGUHVVH j FH TXTY.
singulier. Le respect est un sentiment qui légitiPH OYH[LVWHQFH GH OD SHUVI
HVW OTREMHW DO RUV«téeteHdratiofh D FGRHX B HHWWH XS HHU VR QQH FRPF
Eric Fiat dans son petit Traité de la Dignité : « LO VHPEOH TXH j OD GLIILFXC
UHVSHFW QH VRLW SDV Qliit.UlHS g& bl adcKd Qe YaR&ndition
QpFHVVDLUH GH OYHRDLWY IGOHIIMWWUSDY OD FRQGLWLRQ \
DYRLU HQYLH GYfrWUH LO IDXW TXH MH VHQWH TXH OHV DX
mon existence. Or le respect ne célébre ni ne bénit le fait que je sois : il le Iégitime, il

le justifie seulement. [« @(W YRLOj] SRXUTXRL LO QYHVW SDV O¢fL
eventuellement dire que, dans le meilleur des cas, celui qui me respecte approuve
peut-étre le fait que je sois. Il QI DSSURXYH FHSHQGDQW SDV OH IDLW F
comme je suis. Pourquoi * 3IDUFH TXH OH UHVSHFW QH VY{DGUHVVH &
VLQJXOLHU PDLV j FH TXL HVW XQLYHUVHO HQ PRL 4XH M
GH PD GLJQLWp TXTLO W 5(FQQH JREW GH

d. Conception utilitariste de la dignité

Le courant utilitarisWH GRQW OD QDLVVDQFH HVW FRQWHPSRUD
propose XQH PRUDOH HPSLULTXH DUWLFXOpH P OWRISERFN SHINC
philosophies (notamment kantienne) développant une éthique déontologiste, c'est-a-
dire pour laquelle une action doit étre jugée au regard de principes fondamentaux,
OIXWLOLWDULVPH pYDOXH XQH DFWLRQCe&tt®mdralg Mi¥elaRQ GH V
établir que le bonheur de la communauté est le critére ultime en matiére de morale.

Pour atteindre ce bonheur, il faut établir une moyenne entre les peines et les plaisirs
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que vont retirer OHV LQGLYLGXV GY{XQH ORL GTXQH GpFLVLRQ ,
IRQFWLRQ GH OdiudyVQdtte\Wor@lel fdit la part belle a la sensibilité, qui

constitue « le crittre de GpPDUFDWLRQ TXL IDLW GTXQ rWUH XQ V>
compte alors FH Q THV WatrS One Yer€onne », mais « posséder la sensibilité ».

Tous les étres sensibles seront alors réputés avoir la méme valeur. La conséquence

est la reconnaissance des mémes droits aux hommes et aux DQLPDX[ HW G{XQ
GLIJQLWp SDUWDJpH &HWWH GLJQLWp HVW LFL XQH YDOH?>
« sensibilité » du sujet (102). Pour Peter Singer il y a corrélation entre le respect

gXTRQ GRLW j XQ KRPPH HW VHV FDx®feFdavnsply mo&/ HOOHFV
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 nécessaLUHV j OD YLH GHV SHUVRQQHV SDUFH TXH HQ OH
SDV XQ PLQLPXP GH FRQVFLHQFH 4XDQG LO Qf\ D sSDV GH |
de personne ». (103)

e. Conception moderne : Ethique eeDURLWYV GH OY+RPPH

La théorie Kantienne de la dignité humaine trouve un écho dans la Révolution

Francaise DYHF OD GpFODUDWLRQ @tHly CloydR Lgui katifizidasYar R P P H
VRFLpWp OLGpH TXH OHV +RPPHV9&®.DLVVHQW OLEUHV HW p.
Nous avons vu que la conception kantienne du terme de dignité en fait une qualité
LQWULQVQTXH j OT+RERPD QGIEOHVRRPPHVXUDEOH (OOH Q
GH OfH[WpULHXUWOGSHUHPDWWHXLQGPpSHQGDPPHQW GH OfDW\
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. &HFL GpFRXOH GH OfLGpH GY{+HJHO
« FKDTXH FRQVFLHQFH GH VRL QYHt\gue R4 thédaian ¢l IHFWLY |
ODXWUH TXL»@D4)UHFRQQDVW

Le corollaire juridique a cette notion de dignité ontologique est que le principe
juridigue de dignité est un principe interrogeable. La déclaration Universelle des
'"URLWYV GH OT+RPPH GH UHFRQQDLW OD Gslnde@hhréép FRPPH

de la famille humaine (105). En Europe, le principe de dignité occupe une place
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prééminente au regard méme du principe de liberté individuelle. Ainsi, il peut étre

apporté des restrictions aux libertés individuelles au nom du respect du principe de

dignité, alors que lastuDWLRQ LQYHUVH Q@beyW SDV DGPLVH

Du point de vue de la déontologie médicale, le Code de la Santé Publique stipule

gue « 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

gue « le médecin sauvegarde la dignité du patient et assure la qualité de sa vie en
GLVSHQVDQW OHV VRLQV YIOMPY (108] fc@dt-avdirEé @ebl sdins
SDOOLDWLIV GplLQLYV-BXUeOsHindpalliakfOdant/des soins actifs et

continus pratiqués par une équipe interdisciplinaire en institution ou a domicile. lls

visent a soulager la douleur, a apaiser la souffrance psychique, a sauvegarder la

dignité de la personne malade et a soutenir son entourage. » (109).

Ainsi, le premier article fait appel a la dignité comme notion ontologique, cependant

gue le second considére que la dignité doit étre « sauvegardée » ce qui sous-entend

T X { HOWrait étre perdue. Mais de quelle dignité parle cette loi ? Le rapport

G T H[ S HUWvganisatdorOMondiale de la Santé sur les soins palliatifs de Genéve en

1990 stipule que les soins palliatifs visent a « offrir un systeme de soutien pour aider

OHV PDODGHV j YLYUH DXVVL DFWLYHPH®QW faltxddncS&VVLEOH
comprendre la dignité que les soins palliatifs visent a sauvegarder au sens

« éthiqgue » G X W H U P4d-dite fatd 3£k¢ stoicien.

SHQVHU TXH OD GLJQLWp SHXW rWUH SHUGXH ORUV GH C
particuliéerement lors de la survenue de maladies dégénératives incurables ou de fins

GH YLH LQFRQVFLHQWHY UHYLHQW j LQWURGXLUH XQH UX:
j OD GpFODUDWLRQ GHV GURLWY GH OYfKRPPH GH j VDY
GLWH © GpRQWRORJLTXH @ VHORQ ODTXHOOH OD GLJQLWpP
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, OHV YDOHXUV QH SHXYHQW D
VLqQqJH TXH QRWUH YLH LQWLPH HW SHUVRQQHOOH (Q OYDE
chacun est renvoyé a la solitude de ses choix : « nous sommes condamnés a étre

libre » 6D UW U H Vntididd lest WhHHumanisme) /fKRPPH QYHVW SDV GLJ
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VLPSOH IBUatWKPHKRIEOpDWXUH GH 'LHX HW TXYHQ WDQW TXH
LOQFRQGLWLRQQHOOH ,0 HVW GLJQH SDUFH TXYLO VYDWWU
DX[ DQLPDX[ ,0 VIDJLW GTXQH GpFLVLRQ FXOWXUHOOH
concevoirunmondH Re OfKRPPH QH VIDWWULEXHUDLW SDV XQH IF
supérieure aux autres animaux de la planéte. Et ainsi nous perdons notre dignité

TXDQG QRWUH YLH QYHVW SOXV GLJQH GYfrWUH YpFXH 8QF
YpPFXH GqV ORUNVWIBOXHVQIRXY TXL OD PHQRQV PDLV F{HV)
et nous malmene. 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 varLDEOH WULEXWDLUH GH OYDSSUpF
GH FKDFXQ /D GLJQLWp GpILQLW XQHIERRQYHQDQFH j OfpJD

lyadonclj XQH GLIIpUHQFH GH YRFDEXODLUH ORUyhiieXH OTRQ
dans le sens classique et historique dans les civilisations occidentales, et dans le
sensouvilest FRPPXQpPHQW DGPLVY GDQV OH GRPDLQH GH OfpWK

&H TXL QRXV L QW pbsH3seVieme®@ &l dignité elle-méme mais son
DFFRPSOLVVHPHQW FTHVW j GLUH OYDFFqV SBHQW¥RRPEB P \
de sa dignité. « &fHVW FH TXH PHW HQ MHX OD SULVH HQ FRPSWH
VRLQV 6L QRXV UHW U RHNeRIDN sén§ihl€; hEatal§ MeQld dignité, il
VIDIJLW FRWWHHIRISVOXV HW DXWUHPHQW TXH GTXQH TXHVWI
de se taire pendant les soins, un regard qui ne fuit pas mais qui creuse la relation,

une maniéere de se tenir méme lorsg XfRQ QH WLHQW SOXV GHERXW OD
SHQGDQW OfYLQGLIJQLWp GH OD WRLOHWWH DILQ TXH FHW)\
percue comme une humiliation, etc. conferent a la dignité une signification sensible,

TXL QYHVW SDV VHQ Vihds@ KW laHported de¥ diBpokitifs et mises en

°XYUH GH WHFKQLTXHYVY GH VRLQ FKHUFKDQW j SRpWLVHU O
j ODTXHOOH OLYUH OD PDODGLH ,0 \ D Oj GDQV OfYpSUHX
une dignité mise a mal, mais une digQLWp GRQW RQ VHQW OD GHQVLWp
GHOj OfpSUHXYH TXL VH VHQW DYDQW TXYHOOH QH VH VDF
VHQVLEOH GH OD GLJQLWp WHQG j QRXV OLEpUHU GYXQH D:
pour lui donner corps. Cet aspecW HVW QRQ QpJOLJHDEOH GDQV OHV V|
bien O) TXHOTXH FKRVH FRPPH da XaQlutté¢ Sbirfir®V @2 Fraalddie,
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SUpVHQWDEOH RX UpSXJQDQW GLJQH RX LQGLJQH TXL HV
FHVY YR\DQWV GH OTHVVHQWtsH@IMXH VRQW OHV VRLJQ

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 a

ULHQ GH GLUH j] XQ KRPPH TXYLO JDUGH VD GLJQLWp HQ WEF
sonétDW GH VDQWp WDQW TXTLRrRHQWIUD QKN SRXGV GHD O IS |
valeur ni aux autres ni a lui-PrPH GX IDLW GH OYDWURSKLH GH \

intellectuelles, sensorielles ou physiques. Cette perception intime de la dignité ne
doit pas &UH FRQIRQGXH DYHF XQH GLJQLWp DX VHQV
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 tres 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).

RQWRO

,O IDXW UHFKHUFKHU OH PRW pGLJQLW\Y GDQV OH UpVXI

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 a dix articles évoquant la dignité a travers des

guestionnements sur la qualité de vie des patients SLA (88) VXU O THX®8KB)QDVLH

ou sur les bonnes pratiques thérapeutiques (79, 112 H114) :
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- dans cinqg GH FHVY DUWLFOHV WODYRBTIQHWIPX I IGHIVQV OfLQW
sans y étre 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 a cette notion de dignité le besoin
GITrWUH U eatW&sHF-XWp U H P HiaVersTieUf pathologie. Ils y rattachent
aussi le besoin GfLQWHUDJLU DYHF é@eHastinmeX AnsiHdgve R X U
reconnaissance de leur capacité a prendre des décisions concernant leurs
soins.

- une étude de 2009 portant VXU OHV GHPDQGHYV GisEelduprésDQ DVLH U

SDWLHQWYV DWW HuxPayy Bes XOpH DAL VDQW OJHXWKDQD

2002) (68). Cette étude UHWURXYH XQ WDX[ GH GHPDQGH GTHXW
Parmi les patients exprimant ce choix, la premiére raison évoquée est la peur
TXH OD ILQ GH YLH HW OfYDJRQLH FKRTXH OfHQWRXU
G THYV Sa&rielibrdddn, la troisieme est le sentiment de perte de dignité et la
guatrieme la dépendance (une autre étude retrouve la perte de dignité comme
WURLVLgPH UDLVRQ GH GHPDQGH GYfHXWKDQDVLH FKH
peur de la suffocation et la dépendance (116) ).

- XQH VpULH GBaMaQ el pafiebtsl QLA en 2001 mettant en évidence
OfLPSRUWDQFH GTrWUH UHVEHBRYWp HQ WDQW TXH SHUV

- un case report japonais de VXU OfXWLOLVDWLRQ GTXQ RUGLQTE

de communication non verbale (118)

IRXV QH SRXYRQV SDV LGHQWLILHU GYfpWXGHV GHtOD GLJC
GH VHV SDUWLFXODULWpPV TXH pakedge QO ROFH GTY.
VI\VWpPDWLTXHPHQW OpWDOH OHV VIQGURPHV G\VH[pFXWL

notamment.
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3. Mesurer la dignité du patient : une approche empirique

/ID SUDWLTXH GHV VRLQV HW QRWDPPHQW GHHansVERLQV SD
reconnaissance de la dignité ontologiquement liée a la personne soignée. Nous
OYDYRQV YX FHWWH GLJQLWp QYD SDV GH PHVXUH HOOH H
Cependant, la dignité est difficile a définir. Le chercheur Harvey Chochinov, de O18QL W p

de recherche en soins palliatifs du Manitoba a réalisé une série de travaux sur la

dignité, dans le but GIDPpOLRUHU OD SUDWLTXH GHV VR3agsV SDOOL
négliger le sens ontologique de la dignt¢ LO VILQWpPpUHVVH DX VHQV TXH S
mot « dignité » pour les patients.

a DpYHORSSHPHQW GT1XQ PRGgqOH GH OD GLJQLWp S

Dans un premier article paru en 2002 (119), Chochinov analyse la facon dont les

patients mourant comprennent et définissent le terme dignité, dans le but de

développer un modele de la dignité du patient en fin de vie. Cinquante patients en fin

de vie dans un service de cancérologie évaluent OH VHQV TX{LOV RQW GH O
dignitt DX FRXUV G{XQ Hi@dit) kes\patieQts ¥dtePtionnés sont majeurs,
VRXITUHQW GfXQ FDQFHU DX VWDGH WHUPLQD@tteHW QIRC
évaluation permet de mettre en évidence que le stade de la maladie, la proximité

plus ou moins LPSRUWDQWH GH elD |lePrirvebW socofuttvieK @ lsont pas

GHV IDFWHXUVY GpWHUPLQDQW OH VHQV GH OD GLJQLWp (Q
détérioration GH OYDSSDUHQFH OD VHQVDWLRQ GIrWUH XQ SRLC
et un age peu élevé semblent étre des facteurs déterminants. Cette étude montre

aussi que les patients estimant faiblement leur dignité rapportent plus souvent le

GpVLU GH PRUW de Wloot§ DeBitid.FBQDO\WVH TXDOLWDWLYH GH |
fait émerger trois grandes catégories de facteurs GH SURWHFWLRQ RX GIDWMW
perception de la dignité :

- les problémes liés a la maladie TXL VRQW OH QLYHDXdéefrmiGpSHQG
par les capacités cognitives et fonctionnelles, et les symptdmes physiques ou
SV\FKRORJLTXHV L Q&0a{pracie de faDmrfL p W p

- OHV VWUDWpJLHY GH PDLQWLHQ GH OD GLJQLWp GpVYF

soient pratiques ou morales, psychologiques et spirituelles)
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- les influences sociales pouvant affecter la dignité (intimité, soutient, soins,
FUDLQWHQGIDWGHDX HW OHV SUpRFFXSDWLRQV FRQFH
le déces)

Au cours de cette étude, les patients décrivent en général le terme de « dignité »

comme ayant beaucoup de signification pour eux HW H[SULPHQW OH VHQWLP
vie sans dignitt ne YDXW SOXV OD SHLQH GfrWUH YpFXH

Il en découle un modele ou ces ressources morales protegent la perception de la

dignité qui pourrait étre atteinte par les probléemes sociaux ou liés a la maladie.
LTILQWpUrwW GH [idpirigue Ge$O Ensuite de cibler des interventions
WKpUDSHXWLTXHYV Y LavhBliQrgY |apEreetion SO WLIJQLWp HW GIDXWL
a renforcer les ressources du patient pour faire face a ces atteintes (120).

Ce modele est validé par une étude multicentrique auprés de 213 patients de deux
services de soins palliatifs canadiens (121) ,0 V{DJLW WRXMRXUV GH SDWL
majeurs, en phase terminale avec une espérance de vie évaluée a moins de six
mois. ,0 HVW GYDERUG GHPDQGp DX[ SDWLHQWNs deHa GRQQH
dignité (O=pas de perte du sens de la dignité, 1=perte minimale, 2=perte légere,
3=perte modérée, 4=perte importante, 5=perte extréme).
/IHV FULWqUHV SRXYDQW LQIOXHQFHU OH VHQV GH OD GLJ
précédente, sont ensuite évalués pour chacun des patients.
- les symptdmes physiques sont évalués par la Symptom Distress Scale, qui
évalue la détresse liée aux symptdomes chez le patient cancéreux.
- la douleur est évaluée avec le Mac Gill Pain Questionnaire
- la dépendance fonctionnelle HV W pY D O XghdlleSmstount@fital 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-méme et la
seconde mesure la satisfaction vis-a-vis de ce niveau de qualité de vie.
- OTDQ[LpWp OH GpVHVSRLU OD YRORQWpPp GH YLYUH H
pour les autres sont évalués sur une échelle analogique (122)
- le soutien social est évalué sur une échelle analogique
/IHV SDWLHQWV VRQW HQVXLWH GLYLVpV HQ GHX[ SRSXOD
dignité intact (coté entre0et2) OfYDXWUH DYHF XQ VHQWo@idnt2B3 GLJQLW

55



et 5). 16 patients parmi les 213 présentaient un sens de la dignité altéré. Ces

patients ne différaient pas des autres par leur age, leur sexe, leur origine ethnique,

leur religion, leur niveau éducatif ou leur situation familiale. /fpWXGH QH PHW SDV
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. lls étaient

aussi plus fréequemment 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) QRWDPPHQW OD QpFHYVVL ¥ gta@@it Rlussduyer® desW RLO H W
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 modéle de la dignité dont il reprend les différents
themes et dont la validité est testée auprés de 18 puis 211 patients traités pour un
FDQFHU HW DYHF XQH HVSpUDQFH GH YLH HVWLPpH LQIpUL
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 a la perception de la dignité en questionnant
OH SDWLHQW VXU OfHQVHPEOH GHV pOpPHQWY SRXYDQW F
Portrait de la Dignité du Patient est une échelle composée de vingt cing questions
correspondant chacune a un theme ou a un sous-theme du modele de la dignité

(annexe 7). Les questions V L Q Wt & &lng prithcipaux facteurs, a savoir :

la Détresse liée aux symptémes : symptomes physiques et psychologiques.

- la Détresse existentiele LPSUHVVLRQ GYfrWUH XQ IDUGHDX DEVI
YLYUH VHQWLPHQW GH QH SOXV rWUH OD SHUVRQQH T
meésestime.

- la'pSHQGDQFH L QFDSDFL Wghes deDddkeRjpdiidiebng, @HV W k
VIRFFXSHU GH VHV EHVRLQV QDWXUHOV HW SHUWH GTL

- OD 7UDQT XL O CdnivipercefittaixSudstins existentielles, la

W UD QT XL Ot@oudhigpa Ge% lguestibns gue méme la mort pourrait ne pas
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résoudre (parex., FUDLQWH GYIDYRLU IDLW XQH FRQWULEXWLR
LOQDFKHYpV RX SUpRFFXSDWLRQV GTRUGUH VSLULWXHO
- le Soutiensocial VHQWLPHQW GYDYRLU OH VRXWLHQ GH VHYV
IRXUQLVVHXUV GH VRLQV GH VDQWp RX GIrWUH WUDLW

&HWWH pFKHOOH SHUPHW DX FOLQLFLHQ GYfpYDOXHU OH Q
SRLQWYV SRVDQW SUREOQPH DILQ GfRULHQWHU VRQ DFWLRC

La validité de cette échelle est vérifite avec XQ FRHIILFLHQW . GH &URQEDFK
cohérence interne.
Le test est reproductible avec un coefficient r= 0,85 au test-retest a un jour
GIfLQWHUYDOOH
La validité de structure externe est vérifiee avec (figure 1) :
- le Structured Interview Assessment of Symptoms and Concerns in Palliative
Care (SISC) qui évalue la détresse en fin de vie
- @dmonton Symptom Assessment Scale (ESAS) qui évalue les symptémes en
soins palliatifs
- laBDI
- la Functional Assessment of Chronic lliness Therapy 2 Spiritual Well-Being
(FACIT-Sp) qui évalue le bien-étre spirituel des patients soul IlUDQW GIDIIHFWL
chroniques.

On observe ainsique OD GpWUHVVH OLpH DX[ V\PSW{PHV WHOOH TX
PDP est corrélée avec OfpFKHOOH (6$6 HW DYHF OYfpFKHOOH GH GpS
Les réponses aux questions portant sur la détresse existentielle sont corrélées avec
OTpFKHOOH GH %®{00N), mais peu c@rélées avec la dignité mesurée dans
OfpFKHOOH 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
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c. Développement de la Thérapie de la Dignité

+ &KRFKLQRY SXEOLH XQ PRGgOH GYLQWHUYHQWLRQV YL
dignité des SDWLHQWYVY HQ VRLQV 8rme@eraieVde la/dign@é, quiesiLW G
XQH SV\FKRWKpUDSLH EUQgYH D\D QensSIRIX tigrit& & patestPp O LR U |
et de soulager sa détresse spirituelle et psychologique. Elle comporte un entretien

enregistré, basé sur le modele de la dignité, qui est ensuite transcrit et délivré au

patient qui peut selon son choix le partager avec son entourage. La durée de
OTHQWUHWLHQ HVWrgtbriexpridited € \vg HeureQ el travail a pour

EXW GH UHGRQQHU DX SDWLHQW GX VHQV j OfHI[LVWHQFF
EDVDQW VXU OH FRQVWDW TXH OYLPSRUWDdeVd vieRXU OH SI
général, mais au moment donné (120). Chochinov GpYHORSSH XQ RXWLO GTI
pratique de cette thérapie, sous laforme GIXQ TXHVWLRQQDLUH SURWRFROI
« 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-étes 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 roles les plus importants que vous ayez joués ?

En quoi sont-ils si importants pour vous " (W HQ T X-fdu®acedmpli ?

4 X 1 D ¥élk realisé de plus important, et de quoi étes-vous le plus fier ?

Y-a-t-il des choses en patrticulier que vous auriez besoin de dire ou de redire a vos

proches ?

Quels sont vos espoirs, vos réves, pour vos proches ?

4 X 1 D ¥k appris de la vie que vous souhaiteriez transmettre?

Quels conseils souhaiteriez-vous donner a chacun de vos proches ?

Y a-t-il des mots ou des instructions que vous souhaiteriez dire a votre famille pour

les réconforter et les consoler ?

Souhaiteriez-vous ajouter autre chose ?
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Tableau 4 : Modéle de la dignité de Chochinov

Facteurs- themes

Questions posées

Interventions thérapeutiques

- Problémes liés aux symptdémes

Souffrance physique

Souffrance psychologique

Incertitude

Angoisse de la mort

Préoccupations face a la maladie

Vous sentez-vous confortable ? Y-a-t-il quoique ce soit

que nous puissions faire pour votre confort ?

Surmontez-vous ce qui vous arrive ?

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 ?

-1LYHDX GYLQGPSHQGDQFH

Dépendance

Capacités cognitives

Capacités fonctionnelles

continuité de soi

Préservation du role

Maintien de la fierté
Espoir

Autonomie/controle

Pérennité/héritage

Acceptation
Résilience/combativité

Vivre le moment présent

Maintenir la normalité

Trouver le réconfort spirituel

Intimité

Soutien social

Attitude des soignants

Fardeau pour les autres

Préoccupation s au  sujet
Q@yfrés -déces

La maladie vous a-t-elle rendu plus dépendant des
autres ?
Avez-vous des difficultés de réflexion ?

4 X 1 r Wddi¥/capables de faire par vous-méme ?
Stratégies de maintien de la dignité

Perspectives
Avez-YRXV OH VHQWL PH®@W |aGmémeU
personne ?
Que faisiez-vous avant votre maladie qui était
important pour vous ?
De quoi étes-vous le plus fier ?

Que vous est-il encore possible de faire ?

Avez-vousle VHQWLPHQW GTrWUR PDVW
Quel souvenir voulez-vous laisser ?

Etes-vous en paix avec ce qui se passe ?
Avez-vous la volonté de continuer ?
Pratiques
Y a-t-il des choses qui éloignent votre pensée de la
maladie ?
Y a-t-il des choses habituelles que vous aimez encore
faire ?
Etes-vous ou souhaiteriez-vous étre en lien avec une

communauté spirituelle ou religieuse ?
Inventaire de la dignité sociale

4 X 9 FC¥ §ui est important pour votre intimité ?

Quelles sont les personnes les plus importantes pour
vous ?

Qui est votre personne de confiance ?

Y a-t-il quelque chose dans la facon dont vous étes
soigné qui atteignent votre sens de la dignité ?
Avez-YRXV SHXU GTrWUH XQ IDUGSELC
oui, pour qui et en quoi ?

Quelles sont vos principales préoccupations au sujet
des gens que vous allez quitter ?

3UHQGUH VRLQ réguiprEmedtX etU
prendre en charge les symptdmes physiques
Appliquer les soins de confort

Adopter une attitude de soutien, une écoute
empathique,
Apporter une information précise et
compréhensible, sur la maladie et les
différentes solutions aux problémes qui

pourraient se poser

Faire participer le patient a la prise de
décision

Limiter au maximum les sédatifs
8WLOLVHU OfHUJRWKpUDSLH

$SSUHQGUH | FRQQDL W UddseD |

et essayer de connaitre les aspects
importants de la vie du patient

Estimer et respecter le patient

Encourager et aider le patient a réaliser des
activités importantes pour lui

Impliquer le patient dans les décisions
Encourager le patient a laisser des traces de
ses témoignages

Encourager le patient a faire ce qui favorise
son sentiment de bien-étre

Rendre possible au maximum les habitudes
et loisirs du patient

Rendre SRVVLEOH OYDFFqV DX][

'HPDQGHU OD SHUPLVVLRQ
patient, préserver au maximum la pudeur lors
GH OfH[DPHQ HW GHV VRLQV
JDYRULVHU OHV YLVLWHV HW
réseau de soutien

Traiter le patient avec respect, estime et
honneur

Encourager une discussion franche sur ce
SRLQW DYHF OfHQWRXUDJH F
Encourager a régler les affaires en cours, la
SUpSDUDWLRQ GH tedtdindit WL Y
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&EHWWH WKpUDSLH HV§& 2006DER FR Xp\D GAXIKDH pWXE&H PXOWL
Australie et au Canada, aupres de 100 SDWLHQWYV VRXIIUDQW GYfXQ FDC(
terminal avec une espérance de vie de moins de six mois (124). 91% des patients
VIHVWLPDLHQW VDWLVIDLWY RX WUqV VDWLVIDLWt GH OD
utile TXTHOOH DXJPHQWDLW Old Xerceptiph lde) laGdiigni¥eL Y U H
VIDPpOLRUDLW FKH] GHV SDWLHQWYV

La thérapie de la dignité est ensuite évaluée par une étude randomisée contrélée sur

40 patients en 2009 (125), puis en 2011 (126) auprés de 1513 patients au cours

GIXQH pWXGH PXOMH\F HQ@WXQWOHNVV \PHI JGTHH QU DFLMVEY B® Y
FULWqQUH SULQFLSDO GYfpYDOXDWLRQ OH SRUWUDLW GH OI
les critéres secondaires, a savoir une autoévaluation de la qualité de vie et du

sentiment de dignité. $ QRWHU TXH O¢YpY DO XDeWit Bo@neGibnOl® GLJIQL)
thérapie de la dignité (43,41/125 en moyenne) HW FHWWH pWXGH QYpYD(
VSPFLILTXHPHQW OfHIILFDFLWp GH GG VOKpBRSQWMIFEEBOIR @ H
plus mauvaise perception de la digniteé.

La thérapie de la dignité a été évaluée chez la personne &gée 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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Ill. Etude

A. Patients et méthodes

1. Objectif

/1R EMH Fé&ubdé cinlqueOdst G D Q D@ thité du patient atteint de SLA et les

éléments qui en modifient la perception.

2. Type GIpWXGH

I VIDJIJLW G 1 aahtiqueviatsiersale 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,
apres annonce diagnostique et quel que soit le stade évolutif. Le service de
neuroloJLH ®Gdpit&) fle Pau est le centre de référence SLA pour le territoire du

Béarn et de la Soule.

3. Patients

a. &ULWqUHV GTLQFOXVLRQ

- nous avons recruté tous les patients atteints de sclérose latérale
amyotrophique et suivis GDQV OH VHUYLFH G Hogd #dJFROdeIJLH GH
septembre 2012 a octobre 2013.

- le diagnostic de SLA devait étre posé selon les criteres G $ Z D MoinDde
facon « probable », c'est-a-dire avec dessLJQHYV FOLQLTXHV RX (10* G
du NMp et de sLIQHV FOLQLTXHV G9YDWW Heripinésl aveX 10F Gl

SUpVHQFH GH VLIQHV GU-BWMWWXQWH GXDIWWHLQWH GX
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- le diagnostic devait DYRLU pWp DQQRQFp DX SDWLHQW HQ FRQV
- le patient et son aidant principal devaient accepte U O L Qd@xXV L RWX G H

b. Crittres GJfH[FOXVLRQ

- refusdupatientj VH SUrWHU jf OfHQWUHWLHQ
- UHIXV GH OYDLGDQW SULQFLSDO
- UHIXV GH O TpY DapxypholbgReusariide.

4. Méthode :

a. Déroulement G H tOdgp

/IH UHOHYp GHVY GRQQpHYV VIHVW GpURXOp HQWUH VHSWHPE
1RXV DYRQV LQWHUURJp FKDTXH SDWLHQW j WURLYVY UHSUL
I UpTXHQFH GX VXLYL UHFRPPDQGpH SDU OD +%$6 H& DSUqV
été faite.Le SUHPLHU HQWUHWLHQ D OLHX DX PRPHQW GH OfLQF
Nous avons realisé 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 cognitfs(nRWDPPHQW G{XQ
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 a une batterie de
test standardisés et validés. Apres cet entretien, nous avons proposé au patient de
rencontrer la psychologue clinicienne du service. Les échelles que nous avons
choisies répondaient aux critéres suivants :

- validées et utilisées dans les études sur la SLA

- reproductibles dans le temps

- validées en francais

- de passation rapide pour des patients fatigables
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b. Echelle 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 HW UpDGDSWD W lneuldgieQVL TXY
QRWDPPHQW SR X WeO©gpthtlbgeX meWdldgiQues périphériques FTHVW OD
méthode la plus simple, et elle ne nécessite aucun appareillage.

Le Great Lakes ALS Study Group (127, 128) propose un protocole standardisé a
SDUWLU GH OfYfpFKHOOH 05& OHGLFDO 5HVHDUFK &RXQFLC
FKLIITUpH EDVpH VXU OTYH[DPHQ GH JURXSHV PXVFXODLUH
GH FRX DEGXFWHXUV HW URWDWH XsEWs ét [aéhseQritfle GpSD X
coude, fléchisseurs et extenseurs de poignet, abducteur du pouce, fléchisseurs

communs des doigts, fléchisseurs, extenseurs et abducteurs de hanche, flechisseurs

et extenseurs de genou, dorsiflexion de cheville, flechisseurs plantaire (76, 129,

130). Chaque groupe musculaire est coté de 0 a 5, 0 correspondant a une paralysie

et 5 a une force normale selon le MRC. Le score musculaire de chague muscle est

converti en une échelle a 10 points. Le score MMT (Manual Muscular Testing) final

est la moyenne des scores des 34 muscles, coté de 0 a 10.

Ce score est reproductible entre opérateurs HW VHQVLEOH SRXU GpWHFWHU
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

HVW HQ IDYHXU GH O 1XW L Onotvide \ehLr&cercheél clhigw $uHa SEEKHO O H
(127). 1IRXV O9YDYRQV epBuQdvakier Ralfdfde motrice des patients de notre

étude.

c. Echelle de gravité : ALSFRS-R

Le profil évolutif de la SLA VIH[SULPH UDSLGHPHQW FKH] OH SDWLHQ\
fonctionnelles avec un retentissement majeur dans les actes de la vie quotidienne. Il
HILVWH GH PXOWLSOHY pFKHOOHYV GYpYDOXDWLRQ GTLQFDSES
Les incapacités peuvent étre évaluées par des échelles génériques, qui ont
OfDYDQWDJH GYrWUH SOXV ODUJHPHQW FRQQXHV OHV S
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%DUWKHO HW OD PHVXUH GYLQGPSHQGDQFH IRQFWLRQQHC
grille AGGIR est la seule reconnue par les autorités de tutelle pour permettre de
GRQQHU OLHX j XQH FRPSHQVDWLRQ ILQDQFLqUH OfDOOR
$3$ (OOH D pWp FRQVWUXLWH SRXU OHV SDWLHQWYV kJpV
j OD SUREOpPDWLTXH GH OD 6/$ FDU SRXU EpQplier LHU GH
doit avoir des troubles cognitifs (50).

/1$/6 IXQFWLRQDO UDWLQJ VFDOH feheagrielle spidififueXd@H pFKHC
oD 6/$ (OOH HVW EDVpH VXU GHV UpSRQVHV j GHV TXHVWL
SDWLHQW SDU OfpYDOXDWHXU (@DOpdrtikdred Réviued thyz |RQ FW L
OH SDWLHQW SRUWHXU GTXQH 6/% &fHVW XQH pFKHOOH V
GpYHORSSpH HOQ j SDUWLU GH 0O1%$/666 $/6 6HYHULW\
8QLIRUP 3DUNLQVRQ 'LVHDVH 5DWLQJ 6EkWwdddotidierthel VW XQH
de patients SLA. Elle a été révisée en 1999 pour ajouter la fonction respiratoire :

ALSFRS-R (132). Son utilisation est recommandée par la HAS GDQV OfpYDOXDWLR
patient (grade C2) (50).

" D SsU des recommandations de la Haute Autorité de Santé et de la Société
neurologique Francaise (50), nous avons choisi OY$/6)56 /1 p HK tbient

douze items (dontundé SHQG GH OD SUpVHQFH RX QRQ GTXQH JDVW
a 4, 4 points correspondant a une fonction normale, O point a une fonction perdue

totalement. Le score total est coté sur 48 points (annexe 2).

d. Mini Mental S tate Examination

Nous avons choisi le Mini Mental State Examination, dans sa version francaise
consensuelle du Groupe de Réflexion sur les Evaluations Cognitive (GRECO) (131),

afin de dépister un éventuel trouble cognitif (cf. annexe 3). Ce test est reconnu en

pratique courante pourle GpSLVWDJH GTXQ WURXEOH FRJQLWLI GH
rapidité de passation HQ ] PLQXWHYV DLQVL TXH OTfpWHQGXH GHV
explorées. Il présente une bonne reproductibilité intra et inter opérateur, et permet

QRQ VHXOHPHQW OH GpSLVWDJH PDLV DXVVL OfpYDOXDWI
cognitifs (132).

,O HVW FRPSRVp GTXQH VpULH GH TXHVWLRQV UHJURXSpHYV

facon que les sujets normaux puissent aisément répondre a chaque question. Les
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TXHVWLRQV SRUWHQW VXU Of{RULHQWDWLRQ GDQV OH
OfHVSDFH SRLQWYV OH UDSSH @xploratpé Lcapatités Hie WU R L V
UpSPpWLWLRQ HY8 pGifits) J&EF ROODFHKO TXL H[SORUH OTDWWHQWL
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 a 26. Le résultat du patient & ce test doit tenir

compte de son age et de son niveau culturel (133).

e. Batterie Rapi GH Gf(IILFLHQFH )URQWDOH

$XFXQH EDWMUatibh Hali@Gegpen francais QTHVW VSpFLILTXH j OD |
exécutive du patient SLA /D %5() EDWWHULH U Di®ht@e) s&rbld lAL FLHQ F F
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 DILQ GYpYDOXHU OHV |IRQ@EINGVESQ¥t H[pF XV
comportementales liées aux lobes frontaux.

/{DYDQWDJH GH FHWWH pFKHOOH HVW OD IDFLOLWpP Gt
(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 premiere queston pWXGLH OfYpODERUDWLRQ FRQFHSWXF
similitudes),

- la seconde question étudie la flexibilité mentale et la fluence verbale,

- la troisieme partie étudie le comportement de préhension et OfDXWRQRPLH
environnementale, a travers un test de comportement de préhension. Les
VWLPXOL VHQVRULHOV SDXPHV GHV PDLQV GH OfH[D!
sujet) peuvent activer des schémas de réponses automatiques (saisir les
PDLQV GH OTH[DRQWDWHXOV VRLHQW LQKLEpPpV VILOV QH
/ITLQKLELWLRQ GH OYDFWLYDWLRQ GH VFKpPDV FRPSRL
stimulations sensorielles est en principe exercée par le cortex préfrontal.

- la quatriéme partie étudie la capacité de programmation a travers un test de
séquences motrices de Luria

- lecinquiémetest pWXGLH OD VHQVLELOLWpP j OYLQWHUIpUHQF
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- OH VL[LQPH WHVW pWXGLH OD FDSDFLWp GYLQKLELWLR(
Nous évaluons|lH VFRUH %5() VXU OfHQVHPEOH GHV LWHPV UpDO|

du handicap moteur du patient, rapporté ensuite sur 18 (la limite de la normale étant
al2).

f. Echelle de qualité de vie : SEIQOL-DW

La SEIQOL-': HVW XQ RXWLO RXYHUW SHUPHWWDQW GIDGDSWt

fonction de ses propres FHQ W U HV . G4ns @QM\ppdthidNtemps les patients sont
interrogés sur les cing domaines qui leur paraissent les plus importants dans leur vie
DX PRPHQW GH Ofp»xROGBWLHRWQNHWRQW (QVXLWH
chacun de ces domaines de O (pire possible) a 100 (meilleur possible). Enfin, ils
doivent estimer OJLP SR U W D QduHooldH(@uD ¥ ld¥ Ees 5 domaines sur un
disque prévu a 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).

LOV GR

La SEIQOL-DW D pWp YDOLGpH GDQV OfpYDOXDWLRQ GH OD 7

souffrant de SLA (135). La SEIQOL peut étre évaluée en 15 a 20 minutes pour un

SDWLHQW 6/$ SRXYDQW SDUOHU HW PLOQXWHYV VILO QH

WHFKQLTXH j O {89) Etite &cHall&ggut étre utilisée pour mesurer la qualité
GH YLH GiXQVEBDWLDH@QW GI1XQH G p.PuaCBEIQOR-BVE &t e
passation plus rapide et peut étre utilisée dans des stades plus avancés (136) ; elle
est validée en francais SDU OfLQVWLWOXYY, avel¥ WhDrivaHueb francais
disponible (137) (annexe 5).

g. Echelle de dépression : BDI

De nombreuses échelles de dépression sont utilisées dans les études sur la SLA
(tableau 5), sanV T X | L énsebBsusisur une échelle a utiliser en pratique clinique :

- [ Hospital Anxiety and Depression Scale (HADS) est une échelle de

dépression HW GIDQ[LpWp FRPSUitdr@sD gepted XalxVp&ients

KRVSLWDOLVpVY 1RV SDWLHQWYV pWBQis d4Xjgur? X GpFR>

FHWWH pFKHOOH QYfHVW SDV DGDSWpH j QRWUH
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- Le Center of Epidemiologic Study Depression Scale (CESD-S) est un auto-
guestionnaire comportant vingt items cotés de 0 a 4 en fonction de la sévérité
des symptdmes, ressentie au cours de la semaine précédente (138).

- Le Patient health Questionnaire (PHQ) (139) inclut trop de critéres physiques,
dont la perte de poids, HW QTHVW GRQF SDV XWLOLVDEOH FKH] O

- 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
guestions de plusieurs tests (58).

- /1% /6depression inventory (ADI-12) (140) est un auto-questionnaire
développé spécifiqguement pour dépister la depression chez le patient atteint
de SLA. Il recherche une tristesse, une anhédonie et une perte G Hérerfjie et
ne se réfere pas aux symptdomes moteurs de la SLA. Il se base sur douze
questions ,0 HVW YDOLGpP HQ VTDSSX\Dw\e/ladeptesSidhy FULW(Q
,O QTHVW SDU FRQWUH SDV YDOLGp HQ lUayée DLV UD
choisis GH QH SDV OfXWLOLVHU SRXU pYDOXHU OHV SDWLI

- Le Manuel Diagnostique et Statistique des troubles mentaux (DSM-1V) qui est
la classification de référence des pathologies psychiatriques.

- Le Beck Depression Inventory (BDI et BDI-Il) (141) est une échelle
GIDXWRpYDOXDWLRQ FRPSRUWDQé&s deL@alNseltdWa X QH T X+
séverité des symptomes (total de 0 a 63, avec un score élevé indiquant une
dépression sévere). Il est demandé aux patients de répondre en fonction des
symptémes ressentis au cours de la semaine écoulée. Le (BDI-II) découle du
BDI mais est c6té en fonction des symptémes ressentis au cours des deux
derniéres semaines. Le score BDI est validé en francais (142, 143). Le score
obtenu permet de classer la sévérité de la dépression : absente pour un score

de 0a9, légere de 10 a 16, modérée de 17 a 29, et sévére a partir de 30.

1RXV DYRQV FKRLVL OfYpFKHOOdr éte,est tburte,Hvalidiée en
IUDQo DLV IH Wtronxefi&@us souvent dans les études sur la SLA (145) ainsi
gue 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 Avalider - + - - - . +
(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 VIDJLW GH OJLQYHQWDLUH GpYHOR 2608 (23)La afip TXLSH ¢
GIXQ PRGqOH GH OD GLJQ20/Wp SXEOLp HQ

Il est composé de 25 questions. Les réponses sont cotées par le patientde 1 a5 (1 =

pas un probleme, 2 = petit probleme, 3 = probleme, 4 = gros probleme, 5 = probleme
DFFDEODQW DQQHI[H SHUPHWWDQW DX FOLQLFLHQ Gy
SDWLHQW HW OHV SRLQWYV SRVDQW SUREOgPH DLaQ GYRU
note totale est cotée sur 125.

Le questionnaire est disponible en francais GDQV OH VLWH GLJ@hiwieQFDUH |
Recherche en Soins palliatifs du Manitoba (153) (annexe 7).

I. Analyse statistique

Les analyses de corrélationontétée UpDOLVpHY DX PR\HQ GH OfRXWLO %L
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
XQ pFKDQWLOORQ iGdividids éhRdisQrivdes hégdssités 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

GDQV O¢f pruxgatients ont été exclus, a savoir un homme agé de 38 ans qui
UHIXVDLW OfparYla ®3ybhdldgReQduSservice et dont les capacités de
communication étaienW WURS OLPLWPpPHV ORUWéEGHE enfmoVendeed HW T X
2012, et un homme 4gé de 75ans GRQW OfpSRXVH QH VRXKDLWDLW SC
OTpWXGH
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a. Patiente 1

Mme L. agée 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. /TH[DPHQ F O&tQuvé Xude U
amyotrophie distale des membres inférieurs, avec réflexes ostéotendineux présents

et diminués de facon asymétrique. La démarche est dandinante, avec marche sur les
WDORQV LPSRVVLEOH 2Q QRWH OD SUpVHQFH GfXQ GplL
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 a la retraite, mére de trois enfants HW Y H XY ldheG X Q
GTHQWUHSUL¥ Rau (dar@ Hin dppaftement au centre-ville au moment du
diagnostic.

Sur le plan biologique, les créatinines phosphokinases (CPK) sont élevées a 862
U/L. /D UHFKHUFKH G T3apiNdsidés (A8 ¥ntDEMA) lest négative.

/1,50 PpGXOODLUH HVW Q hidle Dédrative /Uhebl@ucbaraigse péri-
ventriculaire discrete.

/| ENMG retrouve des tracés neurogenes chroniques diffus dans les quatre
membres, sans anomalie en stimulodétection. Des fasciculations sont enregistrées
aux quatre membres.

/ §preuve fonctionnelle respiratoire (EFR) initiale retrouve une capacité vitale

normale avec diminution des pressions inspiratoires et expiratoires maximales.

Le diagnostic est annoncé a la patiente en février 2012, et le traitement par riluzole

est débuté.

Rapidement, la patiente éprouve des difficultés pour gérer les taches 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

génant la gestion du quotidien. Elle marche avec une canne ou le plus souvent avec

un déambulateur et porte une S D L WHheéSe% jambieres postérieures. Elle se plaint

de lombalgies mal supportées malgré un traitement par tramadol a 100 mg par jour.

Elle qualifie spontanément sa qualité de vie de « bonne ». Elle regrette de ne pas

avoir voyagé GDYDQWDJH PDL Q Wt mayiv deXdfrdie ouHell¥ se sent

« triste » et dont elle ne peut sortir comme elle le souhaiterait. La maison de retraite

est pour elle un « mouroir» HW H O O H sDe@GahdelaCkaRgéntde chambre afin

deneplus rWUH HQ IDFH G 1 ¥riid do pié&/ ER @iueispontanément son

angoisse de subir la méme fin de vie que son mari qui « VIHVW Y X%. ElRXs&tL U

tres attachée a maintenir une image correspondant a son rang social. Elle est
GTDLOOHXUYV é&Vphag \fe Enangdment de silhouette que lui donnent la
camptocormie HW OfXWLOLVDWLRQ GH VD FDRaQHilleR¥ I[&X GpDP
patiente me demande a quoi est liée samalaGLH SXLV H[SOLTXH TXITHOOH S
véritable cause estla prised {DWRUYDVWDWLQH

Lors du second entretien, en décembre 2012, elle demande a nouveau une

explication a ses troubles. Elle revient sur le médicament qui serait la cause de sa

SLA, avec une composante franche de persévération. (OOH H[S GILiEXeut ¥ X 1

avoLU GTDXWUH 3K SOLamNOLERHPené une vie « saine » et a « toujours

été fidele a son mari ». Elle est persuadée que les médecins savent que le
PpPGLFDPHQW HVW | O Ridik & @Hlei@ pasOeDluiaA®uer. Elle se dit
spontanément « heureuse », afirmM DWLRQ TXJ{HOOH pFULW PrPH ORUV G
MMSE $ OfpYRFDWLRQ GHV DLGABVW XQRMWIEBV HHIQEYRHWO EH VR
V 1 H Yojo@s débrouillée toute seule et ne demande rien a personne». Elle ne veut

pas « ennuyer ses enfants », raison pour laquelle elle a souhaité vivre en maison de

retraite. 6 XU OH SODQ PRWHXU HOOH QH PDUFKH SOXV TXTDYH
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Le troisiéme entretien, en mars 2013, est marqué par les perséveérations sur les
mémes tKgqPHV TX{DX SéhpdiiprGdtl Qne/ apathie prononcée. Elle marche

toujours avec le déambulateur et ne présente pas de nouveau symptome.
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b. Patiente 2

Mme B., agée de 60 ans, consulte pour une perte de la force du membre supérieur
droit, avec difficultés a 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 hypothyroidie

traitée par levothyroxine a 100ug par jour et carbimazole a 5 mg par jour.

Cette patiente est retraitée, elle était auparavant chef de caisse dans une grande
surface. Son mari était chauffagiste. lls sont tous les deux passionnés de randonnée

en montagne.

/ITHIDPHQ FOLQLTXH UHWURXYH LQLWLDOHPHQW XQ GplLFL
avec amyotrophie delamain DLQVL TXY{YXQ GpILFLW GLVWDO VpYqUH Gt
Les réflexes ostéo-tendineux sont présents, les reflexes cutanés plantaires et de

Hoffmann sont indifférents. I QY\ D SDV GH WU RGnEM Hote a3 \Wbe W L |
fasciculations des membres ni de la langue.

6XU OH SODQ ELRORJLT XrhblieLles QPK\s@nt § P80 W DL@ Rquide
céphalorachidien (LCR) est normal, avec une protéinorachie normale a 0,35g/L, une

glycorachie a 3,3 mmol/L, un élément sans présences G K p P DL®/ teeherche

Gafiticorps anti-GM1 est négative.

/9,50 PpGXOODLUH HVW QRUPDOH

/| ENMG retrouve un tracé neurogene chronique des quatre membres, en distal

comme en proximal, eW SHUPHW G{HQU Hlllaib¢ UHU GHV IDVFL

/ 1 () Snitiale retrouve une capacité vitale normale, avec effondrement des pressions

inspiratoires et expiratoires maximales.

Le diagnostic est annoncé a 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 apres le début des

symptobmes XQ DQ DSUqV OH GLDJQRVWLF HOOH VH SODLQW
orthopnée HQ SOXV GH OYDJJUDYDWLRQ GH VRQ GplLFLW PR\

75



GITRUWKQgVHV DLQVL TX@gambfIXtSMLOILMDBIRQ DMMVMYPHXLO URXC
les déplacements longs. Elle perd la marche en juillet 2011.

En aout 2011(3 ans et demi aprés le début des symptémes), la patiente bénéficie de

OD PLVH HQ SODFH GTXQH 91, HQ UDLVRQ GH OD.GpJUDGDYV
patiente note une diminution de son asthénie apres la mise en place de la VNI. Elle
VIRSSRVH j XQH pY HQMieXdn Ca® de dBtkeEE tegpRatdirRe. Elle le signe

sous forme de directive anticipée et choisit son mari comme personne de confiance.

En février 2012, soit quatre ans aprés le début des symptdmes, la patiente doit
EpQpILFLHU GH OD SRVH G@XQBL VB QWRRMVPA RO H G HDWH. U R |
quinze kilogrammes en deux ans.

La patiente vit toujours a son domicile avec son mari, ou elle est hospitalisée, et fait
TXHOTXHV VpMRXUV HQ QHXURORJLH (OOH H[SULPH OH VR

une sédation terminale en cas de détresse respiratoire.

Nous ne pouvons évaluer la patiente TXTXQH IRLV DYDQW VRQ GpFqV

Cet entretien, en octobre 2012, se déroule au déeFRXUV GIYXQH FRXUWH KRVS
SRXU GHV FpSKDOpHV UpFXUUHQWHYV QN Ftjualdued b@W OTDGD
de repos. La patiente parvient HQFRUH | FRPPXQLTXHU YHUEDOHPHQW
HW VH IDWLJXH Y Idolt dtre ff§atHsg BhlLoeLw foisl. Qa patiente doit souvent

retirer son masque de ventilation pour se faire entendre et utilise frequemment les

signes pour se faire comprendre. Elle juge spontanément que sa qualité de vie est

ERQQH HW TXJ{HOOH pWDLW H[FHOOHQWHe pari&©dg \WonT XTHO O}
souhait de rester autant que possible a son domicile (une maison de plain-pied
TX{HOOH D IDLW FRQVWUXLUH DYHF VRQ PDiUlpaeseHOTXHV
leur retraite) HW G\ ILQLU MHOH MR RBOVYTXH TXTj OD PDLVRQ VRC
GLVSRQLEOH TXH OHV VRTLADQDIJRWYW CSDPR{ISXWIBOOH j VRLIQH
En GpFHPEUH OD FRPPXQLFDWLRQ YHUEDOH VH GpJUDGH
dysphonie QpFHVVLWDQW OfXWLOLVDWLRQ GH PR\HQV GH FR
OfRFFXUUHQFHOOQERUDWSOUWM GH G\VSKDJLH PDLV XQH GLI
alimentaire en raison de la grande fatigue de la patiente, entrainant quelques fausses

routes. (OOH QTDLGH SOXV § RBut@lbsvmandeDsQuiel Bllg VO ftHbMs

autonome pour aucun des gestes de la vie quotidienne.

Elle décede a son domicile le 21 décembre 2012.
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c. Patiente 3

Mme B., agée 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. EOOH FRQVXOWH VRQ PpGHFE@ uwWnhehralobuz@iwjuil XL O D
2011.

Elle a pour antécédents un carcinome canalaire du sein droit en 2003, guéri apres 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 a 75 mg par jour bromazepam a 3 mg par jour.

Cette patiente est graphologue. Elle vit a Pau avec son mari, dans une maison a

etage. Elle a une fille.

/ITHIDPHQ UH® UWRIXtY2011, des fasciculations des deux mollets, des
quadriceps, GH OYDEGRPHAQ, désXtrichgs,Rdu pu et de la langue. Les
réflexes sont vifs et diffusés, sans signe de Babinski mais avec un signe de Hoffman

a gauche.

/9,50 FpUpEUDOH HW PpGXOODLUH HVW QRUPDOH

La biologie est normale (CPK a 91 UI/L) ainsi que le LCR (glycorachie :
protéinorachie : 0,58g/L).

/ TNMG retrouve des tracés neurogenes chroniques aux quatre membres sans

altération sensitive.

Le diagnostic est annoncé a la patiente en aolt 2011 et le traitement par riluzole est
débuté.

8Q PRLV DShbgde dnafiivQique, elle marche seule mais utilise un fauteuil

roulant pour les longs trajets. (OOH SRUWH XQH DWWHOOH VXURSPG
rééducation a fait aménager OH GRPLFLOH DYHF D ksRaxXbaigrdifieXed VLqJH
agencement G XQH FKD P E-tetthBuXséé H |

77



&LQT PRLV DSUqgV OfDQQR® pafientLDilE® RV ¥utduX Houlant
quotidiennement. 6RQ PDUL GRLW O §d2L B guel§uRrsX bharéBs qui

séparent les différentes pieces de sa maison. Elle se plaint aussi de fausses routes

et de difficultés pour la déglutition. 'DQV OHV VXL WKXWGETXKMHO HneV RXITUH
fracture de la clavicule droite. Cette fracture, immobLOLVpH HVW UHVSRQVDE
JUDQGH SHUWH GIDXWRQRPLH SXLVTXH OD SDWLHQWH Q
membres supérieurs. (OOH EpQplILFLH DORUV @fckeQaMecLa@élald®P LqUH |
WRLOHWWH DLQVL TXH GTXQH DX[LOLDLUH GH YLH

'L[ PRLV DSUQqte dafymn§ique,@oit 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 aprés 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 génée par sa clavicule droite qui cicatrise difficilement

sur le mode de la pseudarthrose, avec des douleurs invalidantes malgré le traitement

par fentanyl patch 50 pg/h, OTHPSrF K B& téplaeét en fauteuil roulant. Elle

présente aussi une xérostomie.

$X PRPHQWniGuel e@r§tien, en novembre 2012, la toilette assise est trop

pénible. Il devient nécessDLUH GYHQYLVDJHU XQH WRLOHWWH DX OL
médicalisé a domicle OD SDWLHQWH QYHVW SDV RSSRVpH j FHWW
intéressée. Elle VH SODLQW WRXMRXUV GTXQH G\VWSQpH DX PRLQC
GH OD 91, QYHVW LS padenrdeHedt &3 Xrdoccupée par les possibilités de

SULVH HQ FKDUJH GHV V\PSW{PHVY WHUPLQDX[ HW GH OD SR
décider. Les H{SOLFDWLRQV SUpFLVHV VXU OHV PRGDOLWpPV GH
douleur, de la dyspnée lui sont données. La patiente souhaite avant tout continuer de

vivre a son domicile. Elle se plaint aussi de pleurs spasmodiques traités par

mirtazapine 30 mg par jour, venlafaxine 75 mg par jour et acide valproique 400 mg

par jour. Elle ne comprend pas bien ces pleurs qui VILQWULTXHQW DYHF XQ
dépressif. Elle présente par ailleurs une anxiété majeure mal soulagée par du

bromazepam a 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
GH OYHDX JpOLILpH

(Q MDQYLHU HOOH H[SULPH j VHV SuthBriasled WuréHV GHPLC
deux semaines, dans un contexte de majoration de son trouble anxieux et
G 1D JJUD Y DaahLdefigit @dteur. Elle est donc hospitalisée pour réadaptation de
son traitement. Les traitements per os échouent. Il est donc décidé en accord avec la
SDWLHQWH HW O BédaiioR Ip& Odik @afeKt€rdle avec du midazolam. Le
PLGDJ]RODP GRLW rWUH SURJUHVVLY HRghQsahs ficaeitdt QW p MX
PDOJUp O fdhldpRotriazir@ B 50 mg parjour. ' HYDQW OD SHUVLVWDQFH G
majeure et de la détresse exprimée par la patiente malgré cette anxiolyse, un recours
au propofol doit étre envisagé. Aprés discussion DYHF OfpTXLSH GH UpDQL
OfpTXLSH PRELOH G Ht 8hRalcc@d aSdae GaOdnidI®y ur Yelai est fait par
propofol. Cette sédation est HIILFDFH SXLVTXH OHV VLJQHVLGTDQ[LpW

patiente décede le 11 février 2013, 48 heures apres le recours au propofol.
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d. Patiente 4

Mme D., 4gée de 74 ans, consulte pour une malhabileté de la main gauche et de

facon plus discrete de la main droite évoluant progressivement depuis quelques

mois. Cette malhabileté inquiéte beaucoup la patiente, gauchere, sur ses capacités
GIpFULWRUHVH SODLQW DXVVL GH GLIILFXOWpV j OD PDUF
FDQQH | rieuf,HetWwesponsables de deux chutes avec entorses des chevilles

survenues six mois plus tét. La patiente rapporte par ailleurs de petits troubles

mnésiques apparus en méme temps que les chutes. Un scanner cérébral avait été
UpDOLVpP j OYpSRTItXéimaH Va pafeDty¥ mppdrte aussi quelques crampes.

1O QT\ D SDV GH IDXV ¥oéubletdr XawWdd\iitQr. G H

Elle a pour antécédents un syndrome dépressif, une hypothyroidie substituée, une
hypotension orthostatique et une dyslipidémie. Son traitement comporte atorvastatine

10 mg par jour, venlafaxine a 75 mg par jour, alprazolam a 0,25 mg par jour,
lormetazepam a 3 mg par jour, levothyroxine a 50 mg par jour et flurbiprofene a 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
GIpFULWXUH WKpUDSHEMNLPXRHOH(ODOXHBEUHVWGIXQH DVVRFL
KXPDQLWDLUH Re HOOH IDL WsoGidio©depdrdRexidhHles! singfkxX QH D
dans sa commune dont elle est conseilléere municipale. Elle poursuit ces activités

PDOJUp OD JgQH j OD FRQGXLWH (OOH D pWp PDULPH WURL
mariage, dont elle est affectivement assez éloignée. Son second mariage a duré sept

ans puis elle a perdu son troisieme mari qui est décédé il y a une quinzaine
GIDQQpHV (OOH YLW VHXOH GDQV XQH PDLVRQ GH SOHLQ

commune. Son frere est médecin généraliste.

/ 1 HiMén 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 GHVY SLHGV ,0 QYf\ D SDV GH IDVFLFXODW
La biologie est n o UPDOH O9YDQDGsvdrn@alX U&5Q$PDDY GTpOpPHQW HW

glycorachie est a 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

neurogenes chroniques aux quatre membres, prédominant aux membres inférieurs.

Le diagnostic est annoncé a 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 SHUGUH GH O D X&¥ &feRde llaH/iegDddvende. Un ami restaurateur lui

amene les repas tous les jours et de nombreux tiers, amisetsDODULpV OYDLGHQW
ménage et la toilette. Elle héberge une personne sans domicile, qui, en échange,

OfDLGH SRXU OHV WKkKFKHYH TERQ\PU GE HH) @GHWK QaHd&iggO pDOD U
GY{DEDQGRQQHU OD FRQGXLWH DXWRPRELOH FH 3L UHVW!I
activitées bénévoles pour lesquelles elle doit se faire assister. Elle parle
DERQGDPPHQW GIXQ HQUHILVWUHPHQW GH FKDQVRQV S
réaliser, et qui semble étre un objectif majeur pour les mois a 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 discretement perturbée. Le bilan orthophonique met en évidence une voix

voilée, sans trouble de la déglutition. $ O T H hDheurbpsychologique, la patiente est
logorrhéique, relate son histoire personnelle de facon détaillée mais sans lien
chronologique. Elle VH SODLQW GH GLIILFXOWpV j OD PDUFKH TXYF
mécaniques anciennes, sans pouvoir faire de lien avec la maladie, révélant
probablement un mécanisme de défense par dénégation. Elle fait part de son souhait

GH WURXYHU XQ DSSDUWHPHQW DX FHQWUH GH OD YLOC
autonome.

Lors du second entretien, en février 2013, la patiente est confinée au fauteuil la

majeure partie de la journée. EOOH EpQplILFLH GX SDVVDJH GT1XQ NLQp
fait marcher trois fois par semaine. Elle ne peut plus se lever seule et a presque

SHUGX OHV FDSDFLWpPV GTpFUALM XSRXUFHODX XJH SUXWHH\Q
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important. Elle ne sort que rarement de chez elle et ne participe que trés peu a la vie

associative et au conseil municipal. Elle reste cependant joviale et ne pose pas de
TXHVWLRQV VXU OfpYROXWL R&)eGkteCaBoR @oibIS afiHde i©® OH VR X
pas se séparer de ses animaux, et a mis de coté le projet de déménager pour un
appartement moins isolé, en centre-vile. 6D ILOOH OXL D SURSRVp GH Ofl
HOOH FH TXYfHOOH D UHIXVp FDU indépéntthndéR XIKHODWHQJD U G
UHWURXYH XQH DJJUDYDWLRQ GX GplLFLW SULQFLSDOHPH
pas de troubles de la déglutition mais une voix nasonnée.

Au troisiéme entretien, en avril 2013, la patiente rapporte quelques fausses routes et

une aggravation de sa géne motrice. Elle a de grandes difficultés pour les taches de

la vie quotidienne, notamment S R Xhabilafje, et ne peut quasiment plus mobiliser

ses jambes. (OOH VH SODLQW VXUWRXW GH QH SOX&ri®RXYRLU S
Elle est joviale etest KHXUHXVH G 1 BYiftrernsos abui@le) chansons. Elle se

dit plutét G § K X Pddptdssive, avec des troubles du sommeil, des cauchemars, et dit

« attendre tous les matins de mourirs».
Elle bénéficie de la VNI en octobre 2013devD QW OfTDJJUDYDWLRQ GH VD G\V

Elle est retrouvée a son domicile par un ami le 7 novembre 2013, cyanoseée. Elle est
WUDQVIpUpH GIXUJHQFH j OfK{SLWDO OH SOXV SURFKH R«
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e. Patient 5

M. E, &gé de 77 ans consulte pour une G\VSKRQLH GYDJJUDYDWLRQ SURJL
un an associée a des troubles de la déglutition aux solides et aux liquides depuis six

PRLVY DLQVL TXYXQH BeHpatweit n& sk plaiNtipas de dyspnée ni de
FPSKDOpHV | Ordge$brainped. G

Le bilan otorhinolaryguologique (ORL) retrouvait une hypomobilité hémi-laryngée

gauche VDQV TXIDXFXQH FDXVH SXLVVH rWUH PLVH HQ pYLC
orienté le patient vers un neurologue qui suspectait une SLA devant des
fasciculations linguales et des membres, et adressait le patient au service de
QHXURORJLH GH Of+{SLWDO

Dans ses antécédents on note une coronaropathie avec infarctus du myocarde. Son

traitement comporte sotalol a 80 mg par jour, perindopril & 5 mg par jour, acide
acétylsalicylique a 75 mg par jour, rabeprazole a 10 mg par jour, ezetimibe a 10

mg par jour, fluvastatine a 80 mg par jour et allopurinol a 200 mg par jour.

Ce patient est retraité, il a deux filles qui vivent a Pau. |l était garagiste dans la région
HW VIHVW L QVW@&rait® avgc 3dh ¥pguskpour se rapprocher de leurs deux
filles.

/ITHIDPHQ F @ét@ridvidéhce une amyotrophie globale intéressant notamment
les bords latéraux de la langue. On retrouve aussi des fasciculations des quatre
membres et de lalangue. Il Q\ D SDV GH Gp lle§ teiléxds Rstébtehtineux
sont présents avec un signe de Babinski a gauche et un réflexe médio-facial
accentué. /&xamen orthophonique met en évidence une voix bitonale et un flux

ralenti sans essoufflement. Un rire spasmodique est aussi noté.

Le bilan biologique est normal.

/9,50 FpUpEUDOH .HVW QRUPDOH

/| ENMG retrouve des tracés neurogenes de la face et des quatre membres avec
GLPLQXWLRQ GH O9YDPSOLMEMS BanS blo¢ de ROWAIQ N leHIans P
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 WURLYVY PRLV D&E®qV OID
diagnostique, le patient se plaint VHXOHPHQW GH IDLEOHVVH GH OD PDLC
retrouve un déficit a 4/5 environ. Il faut noter que le patient, qui ne connaissait pas la

SLA, a parlé de sa maladie la veille & une amie au club de bridge GRQW LO V{DYqUH
le mari est décédé quelques années auparavant de cette maladie. Cette discussion a

pWp VRXUFH GTDQJRLV\sbh &ieXdyarD tdcdhie Wels iHréci¥ément les

souffrances de son mari. /YHQWUHWraiqQé KHa¥ Win rire spasmodique

envahissant.

Lors du second entretien, en juin 2013, on note une majoration du trouble de la
parole. Le patient se dit géné par sa dysphonie qui le conduit a limiter ses sorties et
ses loisirs afin de limiter les discussions. Il présente des crampes douloureuses et

fréequentes.

Au moment du troisieme 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 taches quotidiennes. Il ne peut plus tenir un stylo ni un couvert non adaptes.

Les crampes ont diminué. Il vit toujours a son domicile de plain-pied, en zone
XUEDLQH DYHF VRQ pSRXVH 8Q SURMHW GYIDPpQDJHPHQ\
cours. Il a perdu deux kilogrammes, et doit bénéficier de O D S R V Hg#&tfostQrhie

guelques jours plus tard.

Il décéde en novembre 2013 des complications infectieuses de la pose de

gastrostomie.
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f. Patient 6

M. V., est agé de 65 ans. Il consulte pour une faiblesse de la main droite GfpYROXWLRQ
progressive depuis six mois, non douloureuse, accompagnée par des crampes aux

guatre membres.

Dans ses antécédents on note une hypertension artérielle, une gonarthrose et des

crampes des membres inférieurs depuis vingt ans. Son traitement comporte

candesartan a 16 mg par jour et diacéréine a 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 particulierement la nature et les randonnées en montagne.

/ITHIDPHQ FOLQLTXH LQLWLDO UHWURXYH XQ GplILFLW JORE
avec une amyotrophie diffuse et des fasciculations. Le membre inférieur droit

présente aussi des fasciculations. Les reflexes ostéotendineux sont vifs sur le

membre att HLQW VDQV VLJQH exahien &t B3 Qartitlarite, y compris

les paires craniennes. Cet examen met donc en évidence une atteinte des premier et

second motoneurones du membre supérieur droit.

/| ENMG retrouve des tracés neurogenes chronique diffuse du membre supérieur

droit et du deltoide gauche.

/ IRM cervicale retrouve un canal cervical étroit modéré a prédominance C4-C5 et

C5-C6, sans myélomalacie, QTH[SOLTXDQW GRQF/ 1SHV FpH pEpJDBPIHWH V
normale.

Le bilan biologique est sans particularité hormis des CPK a 720UI/L.

Les EFR sont sans patrticularité

Le diagnostic est annoncé au patient en janvier 2013 et le traitement par riluzole est
débuté.

Progressivement, le patient présente une humeur tres labile, avec hyperémotivité et
DQ[LpWp ,0 VRetddpl&fsXsasmodiques. ,O0 QD SDV GlellawWwURXEO
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déglutition ni de la phonation. /H GpILFLW V{DJJUDYH DX PHPEUH VXSp

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, ELHQ TXfLO pSURX
TXHOTXHV GLIILFXOWpV ,0 GLW QH SOXV rWUH DQJRLVV¢
OIDQQRQFH GLID3& plaimt der difficultés a la marche sur de longues

distances ELHQ TXYLO FRQWLQXH j IUpTXHQWHU VRQ FOXE Gl
géné pour suivre le rythme des autres.

Lors du second entretien, en juin 2013, il se plaint GfXQH SHWLWHdJeDshJUDYDW
faiblesse musculaire. Il est inquiet au sujet de la maison familiale. Celle-ci est isolée,

DYHF XQ JUDQG SDUF GRQW OTHQWUHWLH Qe Qdjette/ s SO XV HC
encore de quitter cette maison.

Lors du troisieme entretien, en octobr H OH SDWLHQW aQgravetisr QMW SDV G
souffre de quelques crampes bien soulagées par quinine/thiamine et continue de

vivre comme avant, et notamment poursuit ses randonnées qui semblent tres

importantes pour lui.
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g. Patient 7

M. S, agé de 73 ans, consulte son médecin traitant en septembre 2012 en raison

GTXQH DVWKpQLH LQKDELWXHOOH GHSXLV TXHOTUHY PRLYV
DPDLJULVVHPHQWki®grahnéed URQ GL |

Dans ses antécédents on note une spondylodiscite en 1998. Il ne prend pas de

traitement.

, O V1 DJlaiMkaB fielm@e en batiment retraité avec une histoire de vie complexe.
Abandonnp LO HVW UHFXHL Ga@slpar 1© HRAFS dpiés Brie@Fance dans
OHV UXHV SDULVLHQQHV ,0 HVW SODHmpil @ @pdexenH IDPLOC
retiré aprés avoir subi de mauvais traitements. Il est ensuite placé chez une femme
kJpH FKH] TXL LO UHYLHQW YLYUH SOXV WDUG DSUqV OD J
il effectue son service militaire. Il exerce alors le métier de peintre en batiment, 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, ou vivent ses trois

filles. Il aime par-dessus tout « étre seul ».

/ITHIDPHQ F @trapleTudél amyotrophie diffuse, des fasciculations des quatre
membres et une voix nasonnée. Les réflexes ostéo-tendineux sont vifs,
polycinétiques aux quatre PHPEUHY DYHF VLJQH GH +RIIPDQQ ELOD\
déficit moteur coté a 4+ aux quatre membres, sans déficit sensitif. Le bilan biologique
est sensiblement normal hormis une élévation des CPK a 354 UI/L. La ponction
ORPEDLUH HVW QRUPDOH DLQVL TXH OY,50 FpUpEUDOH HW I
/1(10* UHWURXYH GHVY WUDFpV QHXURJgQHY FKURQLTXHV D
/ITDQQRQFH GLDJQRVWLTXH HVW IDLWH HQ MDQYLHU

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 PRLV DSUgqV OTDQQR
diagnostique. Il est traité par riluzole, des compléments énergétiques et escitalopram
al0mgparjour SRXU XQ VIQGURPH GpSUHVVLI TXYLO GpYHORSS
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de sa maladie. Il souffre de crampes. /H SDWLHQW H[SULPH OfLPSRUWDAQF
son environnement de vie, « au milieu de la nature 2 &fHVW SRXU OXL OD SULR
orienter les choix de prise en charge de sa maladie.

Le patient annule son rendez-YRXV GTKRVSLWDOLVDWLRQ GH MRXU G
QTHVW GRQF pYDOXp TXTXQH IRLV
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h. Patient 8

M.A., 4gé de 52 ans, consulte pour des troubles de la marche évoluant
progressivement depuis un an associes | XQH DOWpPpUDWLRQ GH OfpWw
notamment, une perte de trois kilogrammeV $ OfLQWHUURJDWRLUH OH SD'
plus une faiblesse des membres supérieurs, sans trouble fonctionnel bulbaire, ainsi

que des crampes profuses. On note plusieurs pigures de tiques les années
précédentes.

/IH SDWLHQW Q9D S Dhorraigun @anmpdtipni lr@niéivbénin 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, mari€, qui travaille
dans son exploitation avec son fils agé de vingt ans. Il a aussi une fille de vingt-sept
ans elle-méme mere de trois enfants. Il commence a avoir des difficultés pour gérer
VRQ H[SORLWDWLRQ TXH VRQ ILOV QYHVW SDV V€U GH UHS
j OTRULJLQH GH FRQIOLWYV GDQV OD IDPLOOH /H SDWLHQ
GYDLGHU VRQ ILOV j OfH[SORLWDWLEBDRY BR® @IS RXMHD IS DD W
de son travail comme ouvriére de nuit. Le patient et son épouse ne vivent plus dans
OTH[SORLW D W-hift @ <sHiits & urvcdaflitfavec sa mere. Aprés avoir loué, ils
ont finalement construit leur maison il y a six ans. Toutes les pieces utiles sont
VLWXpHV VXU OH PrPH QLYHDX PDLV OYDFFqV VH IDLW JUKkI

en pente.

/IYHI[DPHQ FOLQLTXH UHWURXYH XQ GplLFLWIRBIR\WIHesU GHV U
psoas a 4/5 avec une amyotrophie distale ainsi que des pieds creux, et un déficit

diffus des membres supérieurs a 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. , Oy @Q fias de

trouble sensitif.

/ ENMG retrouve une atteinte motrice pure avec des tracés neurogenes chroniques

aux quatre membres et des fasciculations des quatre membres épargnant la face. La
stimulodétection QH UHWUR XattéintS &8eWVGWLYH QL PRWULFH QL GID

des ondes F ni de bloc de conduction.
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/1,50 FHUYLFDOH PpGXOODLUH UHWURXYH XQ FDQDO FHU
/1,50 FpUpEUDOH UHWURXYH XQ K\SHUVLJQDO ELODWpPUD
pyramidaux.

Sur le plan biologique, la sérologie de Lyme est négative. /D UH F K H arfi¢oHhs G |
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 débuteé.

Deux mois aprés OTDQQRQFH GLDJQRVWLTXH OH SDWLHQW V{HV
OpJguUH PDLV JOREDOH GH OD IRUFH PRWULFH HW OfDS:S
remarquée par son épouse, ainsi que de quelques fausses routes. Le patient

rapporte également quelques chutes. Lors de la consultation orthophonique, le
SDWLHQW IDLW XQH ID Xovs\WHe |8 RRad tk tex@ufeHhbrixalehe pose

pas de probleme. Par ailleurs, le patient est pris en charge par un kinésithérapeute et

par OTpTXLSH GH UppGXFDWLR Qort8éReX sliropédietrse QroieFaliaR Q G
SUHVFULSWLRQ GTRUWKgVHVY DUWLFXOpHV GHV JHQRX]|

Le patient semble avoir pris conscience du diagnostic et des implications de sa
pathoRJLH FH TXL QfpwDLW SDV OH FDV ORUV GH OD FRQ\
OIDQQRQFH GLDJQRVWLTXH ,0 GpYHORSSH XQ VI\QGURPH
un traitement par escitalopram est entrepris, associé a un soutien psychologique

assuré par la psychologue du service.

Six PRLY DSUgqV OTDQQRQFH GLDJQRVWLTXH OfYDJJUDYDWL
déambulateur. LTH[DPHQ F OL QL Toxjdurs th\s\ddrRofn¥ ketrapyramidal. Une

amyotrophie et des fasciculations de la langue sont apparues. Les troubles de
OfpORFXWLRQ VIDJIJUDYHQW OD SDUROH FRPPHQFH j rWUl
moments. /H SDWLHQW QYD SDV SUpVHQW p gfate a@RONSEI®O OH | D X\
GH OTRUWKRSKRQLVWH

Nous évaluons le patient deux fois.
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Lors du premier entretien, en juillet 2013, le patentad€ IDLUH UpDOLVHU GYLP.
travaux de terrassement afin de pouvoir accéder a sa maison. Il ressent par ailleurs

OH EHVRLQ GYXQH DLGH | GR RdbHage et ISRiseldle®rdpas, Rdr ® HW W H
QIHVW DXWRQRPH SRXU DXFXQ GH FHV DFWHV GH OD Yl
cependant pas a se résoudre a cette décision car cela porterait atteinte a son intimité

et lui imposerait des horaires stricts. ,0 HVW pJDOHPHQW WUqViIrS® pRFFXS
VRQ H[SORLWDWLRQ GRQW LO @hidrstHMensors DsXpourguiie FF X S H U
OTH[S ORLWD W {cm@sothhite YepraideXque la culture du mais.

Lors du second entretien, en octobre 2013, il exprime le refus du recours a la VNI et

a la gastrostomie dont il a besoin, et souhaite éloigner le suivi. Son fils a repris
OTH[SORLWDWLRQ GX PDwV 50 épddseEa quia son Bavaippury H Q G X
VIRFFXSHU GH OXL

Le patient souhaite ensuite espacer les hospitalisations de jour tous les six mois, il
QTD GRQF SDV SX rWUH pYDOXp DX VL[LqPH PRLV
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22DpPRIJUDSKLH GH OYfpFKDQWLOORQ

Le tableau 6 montre la démographie de notre échantillon.

La population étudiée comporte 8 patients agés en moyenne de 67,5+9,8 ans, dont

guatre hommes et 4 femmes, soit un sexe ratio de 1.

/ID PR\HQQH GYfkJH DX PRPHQW 66¢1GdnB.JQRVWLF HVW GH

Le diagnostic est posé aprés en moyenne “ PRLY GfpYROXWLRQ GHV V\|
7TRXV QRV SDWLHQWYV VRQW SRUWHXUV GIXQH IRUPH VSRUD
Trois patientes sont GpFpGpHY DX FRXUV GH O fp&V& B RIDSKXWVLVR X QG H
maladie tres variable de 34,3+22,4 mois en moyenne, soit 25+18,5 mois en moyenne

apres le diagnostic.

$XFXQ SDWLHQW QH SUpVHQWH GIDQWPpPFpGHQWY QHXUROR
Une patiente présente un antécédent de dépression, pour lagquelle elle est en cours

de traitement.

La durée entre le début des symptdomes et le premier entretien est tres variable,
DOODQW GH j PRLVY GH PrPH TXH OdmagoxtidqueHt #QWUH O
premier entretien, qui va de 0 a 45 mois.

Les patients 1, 4, 5 et 6 ont pu étre évalués trois fois comme prévoyait le protocole

GH OTpWXGH

Les patientes 2 et 3 sont décédées apres le premier entretien.

/IH SDWLHQW D GpFLGp GH TXLWWHU ienfetWeXa@entBsauqyVv OH
souhaitt HVSDFHU VRQ VXLYL DSUgV OH VHFRQG HQWUHWLHQ

mois impossible.
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Tableau 6

GpPRJUDSKLH GH OfpFKDQWLOORQ GH SDWLHQWV

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 basedow Carcinome canalaire de S. dépressif IDM HTA spondylodiscite Traumatisme
Dyslipidémie sein droit en 2003 Hypothyroidie gonarthrose cranien
GEU Dyslipidémie

métier secrétaire ouvriere mere au foyer psychanalyste garagiste retraité Artisan peintre  agriculteur
retraitée retraitée retraité retraité

Age 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 symptomes et 13 14 6 8 13 7 6 14

le diagnostic (en mois)

temps entre les premiers symptémes et 22 58 21 8 16 10 13 23

O 1L Q F JenVrioR)Q

temps entre le diagnostic 7 45 15 0 3 4 7 9

HW OfLQE®Hs)LRQ

1R P E U dnt&fien s réalisés 3 1 1 3 3 3 1 2

temps entre le début des symptdomes et x 60 24 19 25 X X X

le déces (en mois)

temps entre diagnostic et déces X 46 18 11 12 X X X

(en mois)

7THPSV HQWUH OfLQFOXVLRC(C x 1 3 11 9 X X X

(en mois)

F =femme ; H=homme ; HTA : hypertension artérielle ; GEU = grossesse extra-utérine ; IDM = Infarctus du myocarde ; x = non concerné
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3. Evaluation fonctionnelle  des patients

a. Score moteur MMT :

Tableau 7 : scores MMT

Patient n°® : 1 2 3 4 5 6 7 8
mO 6,33 206 533 7,8 9,6 986 826 5,6
m3 573 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 ; mO : évaluation initiale ; m3 : évaluation a 3 mois ; m6 : évaluation a
6 mois;se: VRUWL GdfptiecedH

Les capacités motrices de nos patients sont tres hétérogenes, avec un MMT allant
de 2,06/10 a 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 a six mois elle est de 8,1+1,9 (tableau 7).

Les patients perdent en moyenne 0,3 points entre mO 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
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MMT = Manual Muscular Testing ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 =
évaluation & 6 mois
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b. Score fonctionnel ALSFRS-R:

Tableau 8 : scores ALSFRS-R

Patientn® : 1 2 3 4 5 6 7 8

mO 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 fRevised ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3
mois ; m6 = évaluation 2 6 mois ; se = VRUW L Gdf p-\iexéadd

Les scores fonctionnels des patients sont hétérogenes, allant de 8 a 46 selon les

patients, avec une moyenne de 30,25+12,9 j O TL QF G5¢10,.3Ratrois mois et

35+7,8 a six mois (tableau 8).

/D ILIXUH PRQWUH OfKpWpURJpQRLeWdes @rdils aréliRid,HV $/6)5
avec les patents HW TXL VY{DJJUDYHQW UDSLGHPHQW WDQGLYV
restent plus stables.

Les patients perdent en moyenne 0,8 points de m0 a m3 et 4,25 points de m3 a m6,

Soit une perte de 2,2% en 3 mois et 13,1% en six.

Figure 3 : évolution du score ALSFRS-R
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ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation & 3

mois ; m6 = évaluation a 6 mois
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4. Evaluation cognitive et psychologique des patients

a. Score cognitif MMSE :

Tableau 9 : scores MMSE

Patientn® : 1 2 3 4 5 6 7 8

mO 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 a 3 mois ; m6 =
évaluationa6mois VH VRUW;ldcG figcdt® G H

Le score MMSE est évalué VXU O fHQV HP E @Hlisahte¥ eh ahdri® sompte 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 DX FRXUV GHV VL[ PRLV GH
Le MMSE moyen est de 27,2t2,4 | OfLQF O &sVdeR®,2+4,3 a trois mois et de

26+2,2 a six mois (tableau 9).

La figure 4 montre O { uiYoR Ges scores MMSE, avec six patients dont les scores

MMSE restent normaux, et deux patients avec un MMSE pathologique des
OfLQFOKVYRRUH 006( GH OD SDWLHQWH LeHpat@sGUH GH
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
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MMSE = Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 =

évaluation a 6 mois

b. Score frontal BREF :

Tableau 10 : scores BREF

Patientn® : 1 2 3 4 5 6 7 8
moO 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= %DWWHULH 5DSLGH G T;(imM0+F évidlGatad initihle QB @\Hiluation a 3 mois ;
m6 = évaluation & 6 mois ; se = sorti G  p W HcGHécédé
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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 T p WA @dyenne des scores BREF a

mO est de 14,2+4. Elle est de 14,2+4,6 a six mois et de 12,8+6,7 a six mois (tableau

10).

Les scores BREF des patients sont stables de m0 a m3 et baissent de 0,7 points de

m3 a m6 (figure 5). On distingue deux poppu ODWLRQV DYHF G{XQH SDUW VL
WURXEOHYV IURQWDX[ HW GIDXWUH SDUW GhdxXpessSDWLHQ)\
OfLQFOXVLRQ /D SDWLHQWH D XQ VFRUH GH i OTLQF
3/18 en six mois.

Figure 5 : évolution de la BREF
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BREF= % DWWHULH ek 6roht&el; (h0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ;
m6 = évaluation & 6 mois
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c. Score de dépression BDI :

Tableau 11 : scores BDI

Patientn® : 1 2 3 4 5 6 7 8

mO 14 19 3 16 5 5 21 13
m3 22 dc dc 26 3 se 16
m6 16 dc dc 26 13 3 se se

BDI = Beck Depression Inventory ; m0O = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois; m6 =
évaluationa6mois VH VRUW;ldcG figcdt® G H

Le score de dépression des patients de notre étude est hétérogene, allant de 3 a 26

sur 63.

La moyenne des scores BDI est de 12+6,9 | O L Q F @Ik ¥4t BeQ14,6£10 a trois

mois et de 14,5+9,5 a six mois (Tableau 11).

$XFXQ GHVY SDWLHQWYV QD Gdiscerp BDHI/dateqts AymvhgriteH

en moyenne de 4 points entre m0 et m3 et augmente de 0,25 point entre m3 et m6.

/IHV SDWLHQWYVY VRQW GRQF JOREDOHPHQW SOXV GpSULPp)
(figure 6). A mO, 3 patients ne sont pas déprimés, 3 ont une dépression légeére et 2

ont une dépression modérée. A m3, 2 patients ne sont pas déprimés, 1 a une

dépression légére et 2 ont une dépression modérée. $ P SDWLHQWYV QTHVYV

déprimé, 2 ont une dépression légére et 1 a une dépression modérée.
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Figure 6 : évolution du BDI

BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; mé =

évaluation a 6 mois
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5. Evaluation 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

Patientn® : 1 2 3 4 5 6 7 8

mO 46 99 87,5 11,4 93,5 755 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; mO =
évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 = évaluation a 6 mois; se VRUWL GipWXGH

décédé

Les scores SEIQOL-DW sont extrémement hétérogenes, allant de 11,4 a 99 sur 100
au premier entretien, avec une moyenne de 76,7+17,8. La moyenne est de 88,1+2,7
a trois mois et de 74+13,5 a six mois (tableau 12).

La figure 7 montre que le score de qualité de vie des patients augmente de 10,3
points entre m0O et m3 et de 6 points de m3 a m6 soit une augmentation de 13,4 %
en 3 mois et 21,25% en 6 mois.

On distingue G T X@QaH six patients dont la qualité de vie est bonne et stable, et
GIDXWUH SDUWs @#HitxriteS D & U)HIQniVia qualité de vie est mauvaise a
OfLQFOXVLRQ HW \VdeB/pM laR2180 HoprvaXpatWertte 1 et de 11,4/100
a 62,65/100 pour la patiente 4).
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Figure 7 : évolution du SEIQOL-DW
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SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; mO0 =
évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 = évaluation a 6 mois

Les tableaux 13 et 14 montrent les notes et pondérations des themes de la santé
ORUVTXYLOV VRQW DERUGpPV &LQT SDWLHQWV VXU OHV KXI
a 95 avec une moyenne de 41,8+28,6. Le poids va de 4% a 75% avec une moyenne

de 38+34%.

tableau 13 : notes du théme de la santé

Patientn® 1 2 3 4 5 6 7 8

mO 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

mO = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 = évaluation a 6 mois;se VRUWL GfpWXGH

= décédé ; n.a. = théme non abordé
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tableau 14 : pondérations du theme de la santé

Patientn® 1 2 3 4 5 6 7 8
mO 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

mO = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 = évaluation a 6 mois; SE  VRUWL GIpWXGH

DC = décédé ; n.a. = theme non abordé

Le tableau 15 UpSHUWRULH OfHQVHPEOH GHV WKqgqPHV DERUC
GIRFFXUUHQFHV O H XtUeup poldsHmdyen\ NQuavons aussi calculé le

a0 R adaPaddeagadexe . . , . \
ééééé@ég@ﬁééééé@&@@%&@a@qw représente le poids du théme dans
OfHQVHPEOH GH OfpWXGH

La famille proche et la santé sont les deux themes les plus fréquemment abordeés.

poids cumulé (

(13 et 12 occurrences, pour un poids cumulé de 29,55% et 23,55%) (figure 8). Avec
les thémes des enfant (poids cumulé de 2,79%) et du couple (poids cumulé de
2,79%), la famille pése 35,13% GX SRLGV WRWDO GHV WKqPHV DERUGYP
famille semble étre un élément protecteur de la qualité de vie pour les patients de
OTpWXGH TXL OfpYDOXHQW jasanté est HiGy dgpdRlemQliqui, elle

est évaluée a 41,8/100 en moyenne (figure 9).
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Tableau 15 : thémes de qualités de vie abordés par nos patients

theme occurrences note moyenne poids moyen  poids cumulé
(n=85) + écart-type + écart-type (%)
famille proche 13 88,67 0,44+0,21 29,55
santé 12 41,8+28,6 0,38+0,34 23,55
nature/ 9 75,8+£28,5 0,15+0,06 6,97
environnement
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 /Taches 6 68,2+40,6 0,1+0,04 3,10
guotidiennes
couple 2 100+0 0,27+0,05 2,79
enfants 2 9517 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

AU adaPad 0eaoaBxs

. ._ &
poids cumulé= 2

aaadaghacGRaOOe g a@dz e
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figure 8 : poids relatif des themes SEIQOL-DW figure 9 : pondération et note des themes SEIQOL-DW

1941% 1% 1% 0%
Gl 120
¢ COUPLE
100 —e
[} B FAMILLE PROCEH
t. | A AUTONOMIE
80 [ X AMIS
¢ x= X SANTE
8 * ® ARGEN1
—
%60 +VOYAGE!
[ | i [ | : c
famille proche santé % _LOISIRS
E nature/environnement  mloisirs A =
. . Y X =NATURE/EV
Hamis m autonomie 40 "
H travail/tdches quotidiennes couple ¢ SOCIAL
m enfants m famille élargie M ENFANTS
W repas = amour 20 |- A ANIMAUX
M Vi i [
vie sociale argent  STABILIT]
autrui m voyages
. . X TRAVAIL /TACHES
mvie culturelle animaux 0 QUOT
qualiteé des soins intimité 000%  10,00% 20,00% 30,00% 40,00%" MITE
tranquilité/repos stabilité pondération

105



b. Portrait de la Dignité du Patient

Tableau 13 : scores PDP

Patientn® : 1 2 3 4 5 6 7 8

mO 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 ; m0O = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 =
évaluationa6mois VH VRUW;ldcG figcdt’ G H

Le score PDP moyen des patients au premier entretien est de 48,9+14,2. Il est en
moyenne de 43+15,1 a trois mois et de 39,8+14,4 a six mois (tableau 13).
Le score PDP des patients diminue de 1,8 point entre mO et m3 et augmente de 0,25

points de m3 a m6 (figure 10).

Figure 10 : évolution du PDP
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation & 3 mois ; m6 =

évaluation a 6 mois
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tableau 14 : résultats du PDP par cathégories

Patientn ° : 1 2 3 4 5 6 7 8
mO/ mo/ mo/ mo/ mo/ mO/ mO/ mO/
m3/ dc/ dc/ m3/ m3/ m3/ se/ m3/
m6 dc dc m6 m6 m6 se se

Détresse liée aux 2,17/ 1,83/ 3,5/ 2/ 1,5/ 1,5/ 4,33/ 2/

symptémes : 2/ dc/ dc/ 4,33/ 1,16/ 1,33/ se/ 2,67/
1,83 dc dc 3,33 15 1,33 se se

Détresse liée a la 2,67/ 1/ 2,33/ 2,67/ 1 1 1 3/

dépendance : 2/ dc/ dc/ 2,33/ 1/ 1/ se/ 3,67/
1,33 dc dc 2 1,33 1,33 se se

Détresse 1,83/ 3/ 2,17/ 1,5/ 1,17/ 1,17/ 3/ 1,83/

existentielle 1/ dc/ dc/ 2,17/ 1,5/ 1,33/ se/ 2/

1 dc dc 1,83 1,83 1 se se

Tranqui |l OLWp GT 1/ 2/ 2/ 1 1 1,33/ 2/ 2,33/
1/ dc/ dc/ 2/ 1,33/ 1/ se/ 1/

1 dc dc 2 1 1 se se

Détresse sociale 1/ 2,33/ 1/ 1,33/ 1/ 1/ 1/ 1/

1/ dc/ dc/ 1/ 1/ 1/ se/ 1/
1,33 dc dc 1 1 1 se se

mO = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois ; m6 = évaluation & 6 mois VH VRUWL GTpWXG

dc = décedé

Le tableau 14 PRQWUH O fpY RO X RDPRQur Ghdgue\p&tiRrt ¢l pour chaque

catégorie de détresse.

La détresse liée aux symptdmes (items 3 et 5 a 9) diminue progressivement (2,35 a

mo0, 2,29 a m3 et 1,99 a m6).

La détresse liée a la dépendance (items 1, 2 et 20) est en moyenne a 1,83/5 a moO, 2
am3etl1,49amé6.

La détresse existentielle (items 4, 11 a 14 et 18) VIDJJUDYH HQWUH P HW P
diminue a m6 (1,49/5 en moyenne a m0, 1,6 a m3 et 1,42 a m6) en corrélation avec
OfpFKHOOH %",

La tranquillité G § H \V(iseths W6, 16 et 17) est bonne a 1,58/5 a m0, 1,21/5 a m3 et

1,25/5 a m6 pour une note minimale de 1/5.
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La détresse sociale (items 21, 22 et 25) est faible, évaluée a 1,21/5 en moyenne a

mO, 1/5 a m3 et 1,08/5 a m6 pour une note minimale de 1/5.

Le tableau 15 montre le nombre de patients pour chaque cotation des items du PDP

lorsdH OfpYDOXDWLRQ SULQFLSDOH

On note que les V\PSW{PHV SK\VLTXHVé ldWouBlive) ED ScivitdsW
quotidiennes sont les problémes qui ont été plus souvent décrits comme accablants.

/IHV SDWLHQWYV QH UHQFRQWUHQW SDV GH r&bvBEIGsgPHV GH
soignant, ni de respect de leur intimité.

/I NTDFFHSWDWLRQ GH OD UpDOLWp QTHVW SOXW{W I&EDV XQ ¢
FDSDFLWp | FRPEDWWUH PRUDOHPHQW OD PDODGLH QTHV\

patients sur les huit).
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Tableaul5 FRWDWLRQ GHV LWHPV GX 3'3 ] OfpYDOXDWLRQ LQI

2 3 4

1 Téches de la vie quotidienne

2 Pourvoir aux besoins corporels sans aide
3 Symptémes physiques

4 Attentes/autres

5 Déprimé

6 Angoissé

7 Doutes / la maladie et aux traitements

8 , QTXLpWXGHYV DX VXMHW GH Of
9 Incapacité a penser clairement

10 Incapacité a poursuivre les activités normales
11 Ne plus étre la méme personne

12 Ne pas se sentir estimé ou utile

13 Incapacité a maintenir le role

14 Sens a la vie

15 Contribution durable

16 Affaires inachevées

17 Pauvreté de la vie spirituelle

18 Etre un fardeau pour les autres

19 Ne pas controler sa destinée

20 Intimité

21 Soutien amis/famille

22 Soutien soignants

23 Capacité a combattre moralement la maladie

N O O N N 0o o NN OO0 0o ol oo O F Ok N MDD O O DM DN PR
A O MNPF P OPFP OFP OO FP P ADNPFP A DMNMNDNMPEFELP ODNM O O
O P O O O N P OO O N MNOFPF OFP NMNNOPFP O BMIPFE BN
o O O O 0O O r OO0 P OO0 O P W o o kr O O Fr N O o ua

24 Accepter la réalité

O N P O OO FRP OF P P P OFLP NN PFP P P MNP O WO

~
o
(=Y
o

25 Se sentir respecté

cotations : 1 = pas un probleme ; 2 = petit probléme ; 3 = probléme ; 4 = gros probléme ; 5 = probleme

accablant
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6. Entretiens psychologiques

A la fin de chaque entretien, les patients rencontrent la psychologue du service afin
GTIrWUH D FésRapreDuh@ntretien qui peut étre intrusif HW VRXUFH GIDQJRL

pour le patient.

/ITDQQRQFH GLDJ@&R0eWIDIX 1D HM V HP E O Heo@iideVtrshibatiduel Q W V
venant en rupture de continuité de la vie du fait de sa brutalité. La maladie effraie par

son caractére évolutif, dégénératif et irrémeédiable. Les patients décrivent un «avant»

et un « aprés ».

/ITDQQRQFH Gtk d@tialkevhent curatif génére des angoisses violentes

renforcées parla SHUWH GIDXWRQRPLH OHQWHPHQW fatieRsI UHV VLY
qui se voient de plus en plus diminués et confrontés au handicap progressivement

aggrave.

Les décisions thérapeutiques anticipées obligent les patients a penser la fin de vie

donc leur mort. Mais FRPPHQW SHQVHU Ilg 20CRitdmS pa@evit® garviennent
apreFLVHU OHXU FKRMLponGifidapaliled [dar il est trop douloureux et

impensable pour eux GYLPDJLQHU TXH OD PDODGLH pYROXHUD Yt
inéluctable.

Les entretiens psychologiques ont pour but GYLGHQWLILHU OHV PpFDQLVPH
GH FKDTXH SDWLHQW DILQ GH S Bntexidrlde lamdMid) &) THHTOTA L O
est FDSDEOH GHWQGGHQHDLUH

Les angoissessont VRXYHQW DX SUHPLH UnSx@ibégents\WegvésH[SULPH
8QH SDWLHQWH SV\FKDQDO\VWH GH SUR Igiivie/dleR&nerdtW DWW H
gue malgré des années de psychanal\VH Of{DSSURFKH utaradotBreRr&UW D
angoissant, GIDXWD @ ¥esx@XO\H WHPSV GI».SHQVHU«

La SLA progresse lentement et oblige a 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 a mesure, les patients renoncent malgré eux a leur activité professionnelle,

a leurs loisirs, a leur autonomie dans la vie quotidienne (arrét de la conduite, aide
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pour les repas, aide pour latoilet WH« &HUWDLQV @GWH®@DIV B BeitizpprR/ p G
FHUWDLQHV G pbkdcépteR @Y/ ddily GPUrW GIXQH DFWLYLWp SUR
démarches chez le notaire, vente de biens) mais tous sont marqués par les

angoisses de perte et de séparation.

Certains patients sont particulierement conscients du pronostic évolutif de leur

maladie, rendant difficile et délicate la prise en charge psychologique. 10 Q Ttheb

eux QL PpFDQLVPH GH GplHQVH GH OTRUGUHIsGottiBst@L RX GH
dans la réalité de la maladie et la confrontation a la mort.

Les entretiens sont riches, intenses et chargés en émotions violentes car les pertes,

les séparations, les peurs et les angoisses soQW DX F°XU GHYawEkDQJ
patient et sa famille.

SDUIRLY OHV WURXEOHV FRJQLWLI¥ntGiDdRO &bangesUR QWD O
élabores.

Le VIQGURPH ITURQWDsOr |¥ fptapS ¢bgritiH et souvent sur le plan
comportemental avec une certaine agressivité, une labilité ou une neutralité
emotionnelle et des troubles de nature dyséxecutive.

La prise en charge de ces patients est difféerente car | §xpression de leur souffrance

est atténuée.

,O VIDJLW DORUV GIDFFRPSDJQHU OHV IDPLOOHV SRXU OH
DILQ TXYLOV OHV FRPSUHQQHQ ¥h tenirtanjptd dan3 kdgrin@de SXLVVH
GIDFFRPSDJQHPHQW

La psychologue propose systématiqguement un accompagnement | OTHQW®&XUDJH
malades, qui observent O T p Y R @eXa\patRalpgie et qui assistent aux nombreuses
pertes qui se succédent. La notion du temps est modifiée chez eux, la projection
G D Q Verr fsdppée. Les familles doivent penser leur vie au fur et a mesure en
IRQFWLRQ GHV KDQG kefit,Dele¥ ddixdnt shfideqeval\aizold @ cours a des
aides extérieures, doivent réaliser des aménagements dans la vie pratique de tous

les jours.
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ITHQWRXUDJH G Ht\¢coigriié LlaHiQ Mouleversement total qui vient mettre a
mal tous les projets et réves élaborés avec les malades. Ceci génére aussi des

craintes quant a la prise en charge du patient au quotidien et a son devenir.

Les themes les plus abordés en entretien sont ID SHUWH GIDXWRQRPLH SURJ
progression de la paralysie, les troubles de la déglutition qui privent le patient méme

des plaisirs les plus simples comme manger ou ERLUH OD GpSHQGDQFH j O
perspective de la mort.

/ID GpSHQGDQFél rgviecR WD X\W X YHQW D X édhanges. Ged \patients
expimHQW OfJH[WUrPH GRXOHXU G Hco@jdin, Rlud ptddssidindd SSHO D
pour subvenir a leurs besoins les plus primaires.

La questiondelaplacedu FRQMRLQW R X GsBuvert Q4 Iz \ZWobléme de

O 1D F FH S Wri2 WieéréeQperGdhne aidante est souvent évoqué ainsi que les

nombreux remaniements du domicile. Tout cela génére des angoisses et des affects

de type dépressifs qui confirment la nécessité de recueillir le discours du patient et

G H dodfripagner au mieux devant la maladie.
/ITLPSDFe GWXLRQQDLUH VXUt j@anais@bardgLpaf pespiitieéMs sous

IRUPH GTXQ YpFX GRXORXUHX[ PDLV SOXV FRPPH OYRFFDYV
ouvre et favorise OH G L D O R J Xedtr@iépsycioldgique.
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7. Corrélations entre les criteres étudiés

a. Corrélations entre les criteres évolutifs de la SLA

- Corrélation entre force motrice et gravité de la SLA

Dans notre étude, les scores MMT et ALSFRS-R a mO sont corrélés avec un

coefficient de corrélation rsde 0,79 (p = 0,03). /D FRUUpODWLRQ QYHVW SDV |
m3 (rs = 0,7 et p = 0,23) (figure 11) /9 p F KD Q Wa_e3t@r&@efit pour étre étudié.

'RQF OD JUDYLWp GH OD PDODGLH DXJP-R@MgHe @foc8 UqV O

motrice diminue.

Figure 11 : corrélation entre @QYSFRS-R et le MMT

a) corrélation a mo0 b) corrélation a m3
50 50
2 2
2 w *
@ 30 @ 30
i @
LL
n 4 =
10 Y 10
0 0
0 5 10 15 0 5 10 15
MMT MMT

MMT : Manual Muscular Testing ; ALSFRS-R : ALSFRS-R : ALS Functional Rating Scale-Revised ;
mO : évaluation initiale ; m3 : évaluation a 3 mois

- Corrélation ent re score cognitif et Gefficience frontale

Les scores cognitifs MMSE et BREF a mO sont corrélés avec un coefficient de
corrélation rsde 0,72 (p = 0,04). /D FRUU p @R Pat RiQ € fvidence sur notre
échantillon a m3 (rs = 0,29 et p = 0,64) (figure 12) /Y pF KD Q W& esOtRQpatit
pour étre 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

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
20 20
L 4
15 3 15
LL
L. L
10 x10
© *e
5 5 ¢
0 0
0 10 20 30 40 0 10 MRASE 30 40
MMSE

BREF %DWWHULH 5DSLGH G INM&E-:IMihQWeHta) sidRe@Yalifation ; mO : évaluation

initiale ; m3 : évaluation a 3 mois

- Corrélation entre qualité de vie et gravité de la SLA

Nos données sur O 1 p F Kelqpaliteél de vie (SEIQOL-DW) et fonctionnelle ALSFRS-
R sont HQ 1D Y H X Wen@ahéeCaHine corrélation négative (rs = -0,61 et p=0,10) a
mO0. /D UHFKHUFKH GH FR U lapaySatd sRrgnotefddhantillcd & Yh3 (rs =
0,1 et p=0,95) (figure 13). Donc la qualité de vie semble étre G § D X Mel€ui& que

la maladie est grave.

Figure 13 : corrélation entre le SEIQOL-': HW O f$/H®R)56

a) évaluation & mQ b) évaluation a m3
120 100
90 *
100 S 4 80 * *
= * ¢ 70
80 * 2
3 . ¢ Q 60
o 60 o 50
Ll m L 2
« ¢ »n 40 *
20 20
¢ 10
0 0
0 20 40 60 0 20 40 60
ALSFRB ALSFRB

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 & 3 mois
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Nos données sur 5 individus évoquant la santé comme étant un élément de leur

qualité devie VRQW HQ IDYHXU Gddrréldibneevitie @ igtdvie de la

maladie (ALSFRS-R) et la perception de la santé du patient (rs = 0,1 et p=0,86 a m0)

(figure 14a). ,0 QY\ D SDV QRQ SOXV GH FRURJgile poiisdRQ HQWUH O
theme de la santé (rs = 0,1 et p=0,86 a mO) (figure 14b).

/ID VDQWp HVW pYRTXpH SDU TXDWUH SDWLHQWYV | P QRXV
de corrélation a m3.

/IfpYDOXDWLRQ GH OD VDQ@PHYBW SO GFRAA/pOpH j OD JUDYI
GYDSUqV OR$/6)56

Figure 14 : corrélation entre ALSFRS-R et theme de la santé du SEIQOL-DW

a) valeur de la santé b) pondération de la sante
100 50
¢ 40 »
o 80 o
c <
© 30
»n 60 ]
5 ¢ c .
2 10 2 20
i i
20 . g 10 *
8 2
0 © 0
0 20 40 60 0 20 40 60
ALSFRB ALSFRB

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

1RV GRQQpPHV VXU OfpFKHGEGOGHIWT B Quide/ G Y ROMWLRQ GF
symptdbmes VRQW HQ IDYHXU G T Xc@rrelatiod Q.G D,@dt p=0,18 ®mO et
rs = 0,68 et p=0,3 a m3) (figure 15). /D TXDOLWp GH YLH VIDPpOLRUHUDLW
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figure 15 : corrélation entre le SEIQOL-': HW OD GXUpH GYfpYROXWLRQ GH O

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
120 100
2
100 * L 4 80 L 4 ¢
2 80 % =
2 % Y
o 60 o N
w L
20 20
2
0 0
0 20 40 60 80 0 10 20 30
durée d'évolution (en mois’ durée d'évolution (en mois

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 =

évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois

1RV GRQQpPHV VXU OfpFKHOOH GH TXDOLWp GH YLH HW OH
VRQW HQ IDYHXU GIXQH WHQ®D® E B,5p @ P=0FIR)ULd poudal/ L R Q |
QTHVW SDV VLJQLILFDWLI W& s © RVt pEOBB)KIy@evVIs DaR Q
TXDOLWp GH YLH VIDPpOLRUHUDLW DYHF OH WHPSYV

Figure 16 : corrélation entre la SEIQOL-DW et la durée depuis le diagnostic

120 @) évaluation a mQ 100 b) évaluation a m3
L 4
1
00 Y . . 4 80 . L 4
> 80 @ =
* 8 60
8 60 & .
o * w40 L 4
w 40 n
n
20 20
0 ? 0
0o 20 .40 . 60 0 ., .5 .10 . 15
durée depuis le diagnostic (en moi durée depuis le diagnostic (en moi

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 =

évaluation initiale ; m3
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- &4RUUpODWLRQ HQWUH OD TXDOLWp GH YLH HW OfYkJH G

I1RWUH pFKDQWLOORQ QH SHUPHW SDV GH GpWHUPLQHU VL
des patients (rs = -0,45 et p=0,27 a mO et rs =-0,6 et p=0,35 a m3) (figure 17).

Figurel7 FRUUpODWLRQ HQWU®BW fkJH HW OD 6(,42/

a) évaluation & mo b)évaluation a m3

120 100
4
2

100 : * 80 L 4

80 L 4
§ LS § 60
o % < 40 o
% 40 ¢ 0

20 20

2
0 0
0 50 100 0 50 100
age (en années, age (en années

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; m0 =

évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois

- Corrélation entre qualité de vie et scores cognitifs

La qualité de vie (SEIQOL-DW) et le score MMSE sont corrélés de facon tres
significative sur notre échantillon a mO (rs = 0,8 et p=0,015) &HWWH FRUUpODWLR
pas vérifiable a m3 (rs = 0,41 et p=0,49) (figure 18).

Figure 18 : corrélation entre le score MMSE et le score SEIQOL-DW

a) évaluation a mQ b)évaluation a m3

120 100
4

80
§ * % § 60
g, 60 " S v . .
o ;

L 4
0 0
0 10 20 30 40 0 10 20 30 40
MMSE MMSE

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ; MMSE=Mini

Mental State Examination ; mO = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
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/fDQDO\VH GH FRUU pO D WGERdenteGrontdlel (KRER) eV Baquahty de
vie (SEQIOL-DW) QTHVW S Dé&fable@n\-HA LS et p=0,59 a mO et rs = 0,71 et

p=0,17 a m3) (figure 19).

Figure 19 : corrélation entre le score BREF et le score SEIQOL-DW

a) évaluation a mO b)évaluation a m3
120 100
L
L 2
100 s * R 80 4
80 *
o 60 S 1o . .
% 40 A4 t
20 20
4
0 0
0 5 10 15 20 0 5 10 15
BREF BREF

SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life-Direct Weighting ;
%5() %DWWHULH 5DSLGH G {0l + évlaldafdn khitjdle R Q3N Bv@lkation & 3 mois

- Corrélation entre dépression et gravité de la SLA

20

/YDQDO\WH GH FR U UgsOsEovéd Re) dépresdidd HBDI) et  fonctionnel
(ALSFRS-R) Q THVW S Déiable@reH|2Bet p=0,62 4 m0 et rs = 0,3 et p=0,68 a

m3) (figure 20).

Figure 20 : corrélation HQWUH OD %', HRW O1$/6)56

a) évaluation & mo b) évaluation a m3
25 30
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ALSFRR ALSFRR

BDI = Beck Depression Inventory ; ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 =

évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois

60
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- Corrélation entre  dépression et évolution de la  SLA

1RV GRQQPHV VXU LQGLYLGXV VRQW HQ IDYHXU GH OfD
GpSUHVVLRQ %', HW OD GXUpH GHp¥REDI¥PROMEGE rOD PDOD
= 0,1 et p=0,95 & m3) (figure 121).

Figure 21 : corrélation entre OD %', HW OD GXUpH GYfpYROXWLRQ GH OD

a) évaluation & m0 b) évaluation a m3
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BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation & 3 mois

1RV GRQQpHV VXU LQGLYLGXV VRQW HQ IDYHtxUa GH OfD
dépression et le temps écoulé depuis le diagnostic (rs = -0,05 et p=0,9 a m0 et rs = -
0,2 et p=0,78 a m3) (figure 22).

Figure 22 : Corrélation entre le BDI et la durée depuis le diagnostic

a) évaluation a mQ b) évaluation & m3
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BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
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- Corrélation entre la dépression HW OfkJH GHV SDWLHQWYV

Notre échantillon ne permet pas de déterminer si la dépression HVW FRUUpPOpH j OTk.
des patients (rs = -0,2 et p=0,63 a m0 et rs =-0,3 et p=0,68 & m3) (figure 23).

Figure23 FRUUpODWLRQ HQWUH OH %', HW OfYkJH

25 30
®
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0 0
0 50 100 0 50 100
age (en années age (en années

BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 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 a m0 et rs = 0,56 et p=0,32 a m3) (figure
24).

Figure 24 : corrélation entre le BDI et MMSE

a) évaluation a m0 b) évaluation & m3
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BDI = Beck Depression Inventory ; MMSE=Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation initiale ;

m3 = évaluation a 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 a m0O et rs = 0,56 et p=0,32 a m3) (figure 25).

Figure 25 : corrélation entre le BDI et BREF

a) évaluation a mQ . L
25 30 b) évaluation a m3
<
20 L4 25
¢ .
20
_15 Y s —
2 * Q15 ®
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¢ L g
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0 5 10 15 20 0 5 10 15 20
BREF BREF

BDI = Beck Depression Inventory; %5() % DWW HU L HEffEiei®@é Grdnta® mO = évaluation

initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
- Corrélation entre dépression et qualité de vie

/1D QDO\V #ep&skidd [BDI) et la qualité de vie (SEIQOL-': QYIHVW SDV
interprétable en terme de corrélation a mO (rs = -0,3 et p=0,47) mais est en faveur
GTXQH FR UhéyatydariB R{E -0,9 et p=0,08) (figure 26). Une mauvaise

gualité de vie pourrait donc étre liée a un score de dépression élevé.

Figure 26 : Corrélation entre le BDI et le SEIQOL-DW

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
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BDI = Beck Depression Inventory ; SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual Quality of

Life-Direct Weighting ; mO = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
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b. Corrélations entre dignité et criteres évolutifs de la SLA
- Corrélation entre dignité et force motrice

Notre échantillon ne permet pas de déterminer si la dignité (PDP) est corrélée a la
force motrice (MMT) (rs = 0,31 et p=0,46 a mO et rs = 0,6 et p=0,35 & m3) (figure 27).

Figure 27 : Corrélation entre le PDP et le MMT

a) évaluation a m0 b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; MMT=Manual Muscular Testing ; m0 = évaluation initiale ;

m3 = évaluation a 3 mois

- Corrélation entre dignité et gravité de la SLA

/IfDQDO\WH GH OD FRUUpODWLRQ HQWUH OHV VFRUHV GH GL
(ALSFRS-5 QTHVW SDV LQW®M3I LA+ B B@®dd rsH 0,4 et p=0,52 a
m3) (figure 28).

Figure 28 : Corrélation entre le PDP et O1$/6)}R 6

a) évaluation a mO b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; ALSFRS-R = ALS Functional Rating Scale-Revised ; m0 =

évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
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&RUUpPODWLRQ HQWUH OD GLJQLWp HW OfpYROXWLRQ G

La UHFKHUFKH GH FRUUpODWLRQ HQWUH OD GLJQLWp 3'3 H
VI\PSW{PHV QTHVW S DiMMnQ @ WHAeSp+p,V8)eE enHaveur de

OfYDEVHQFH GH FRUUpPODWLRQ VXU QR®/(!HOEFISDQWLOORQ G
(figure 29).

Figure 29 : Corrélatone QWUH OH 3'3 HW OfpYROXWLRQ GH OD 6/%

a) évaluation a mQ

b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient;

/ID UHFKHUFKH GH FRUUpODWLRQ HQWUH ODdéeuisd@LWp 3'3

80 0

10, . 0 .
duréé d'évolution (zen mois

mO = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 moi

diagnostic QTHVW SDV L QWK S 0 ANDEDQA) et en faveur de
OYDEVHQFH GH FRUUYp,0& P, 85Q(figurke 30).

Figure 30 : Corrélation entre le PDP et le temps écoulé depuis le diagnostic

a) évaluation a mQ

b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
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- &4RUUpODWLRQ HQWUH OD GLJQLWpPp HW OYkJH GHV SDWI

Nos donnéessur8 LQGLYLGXV VRQW HQ IDYHXU GH OYDEVHQFH GH
OTfpYDOXDWLRQ GH OD GLJQLWp 3039 ét p0@B4 & hbleGrelY SDW L H(
0,1 et p=0,95 & m3) (figure 31).

Figure 31: CRUUpPODWLRQ H Qiyéldés patensd'3 HW O

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois

- Corrélation entre la dignité etla  dépression

/I fpYDOXDWLRQ GH OD GLJQLWp 3'3 HW OfefagnSttelVVLRQ %
significative dans notre échantillon a mO (rs = 0,87 et p=0,01) et avec une tendance

a la corrélation qui se confirme a m3 (rs = 0,9 et p=0,08) (figure 32). A m6, le résultat

QTHVW SDV VLJQLILF D uaéfliciest de corrélddiantefd+tleve (rs = 0,8).

Figure 32 : Corrélation entre le PDP et le BDI

a) évaluation a mO b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; BDI = Beck Depression Inventory ; m0 = évaluation initiale ;

m3 = évaluation a 3 mois
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- Corrélation entre la dignité et la qualité de vie

/IfpYDOXDWLRQ GH OD GLJQLWp 3'3 HWWGhe O pAXDOLWp GH
interprétables en terme de corrélation sur notre échantillon (rs = 0,4 et p=0,32 a m0 et
rs = 0,7 et p=0,23 a m3) (figure 33).

Figure 33 : corrélation entre le PDP et le SEIQOL-DW

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; SEIQOL-DW = Schedule for the Evaluation of Individual

Quiality of Life-Direct Weighting ; m0 = évaluation initiale ; m3 = évaluation a 3 mois

- Corrélations entre dignité et  scores cognitifs

/ITDQDO\WH GH OD FRUUpODWLRQ HR)\WwtddgndftMMSEr RUHVVEH GL
pas interprétable (rs = 0,51 et p=0,2 a m0 et rs = 0,46 et p=0,43 a m3) (figure 34).

Figure 34 : corrélation entre PDP et MMSE

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient ; MMSE=Mini Mental State Examination ; m0 = évaluation
initiale ; m3 = évaluation & 3 mois
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/IfDQDO\WH GH OD FRUUpODWLRQ HQ Wtlrbhtad (BRER) FRIHNWWG H G L
pas interprétable (rs = 0,63 et p=0,2 a m0 et rs = 0,46 et p=0,43 a m3) (figure 35).

Figure 35 : corrélation entre PDP et BREF

a) évaluation a mQ b) évaluation a m3
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PDP = Portrait de la Dignité du Patient; %5() %DWWHULH 5DSLGH G 0+ &lalbe@dhH )URQW D

initiale ; m3 = évaluation a 3 mois
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C. Discussion

1. Analyse du résultat principal

Nous avons cherché avec cette étude a 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 étre évaluée.

Cette étude a permis de mettre en évidence une bonne perception de la dignité chez
les patients atteints de SLA. Sur |&chelle de Chochinov, les notes de notre
échantillon vonnt de 29/125 a 73/125, avec une moyenne a 48,9+14,2.

Une mauvaise perception de la dignité est tres fortement corrélée a la présence
G &Xd@pression (rs = 0,87 ; p=0,01 am0 et rs = 0,9 ; p=0,08 & m3) (figure 32).

Les patients ont une perception de la dignité stable sur une durée de six mois (figure
12). ,O0 QY\ b sbDV GH FRUUpODWLRQ HQWUH OD SHW FHSWLRC
SLA (figures 29 et30). /D SHUFHSWLRQ GH ®SDVGQRRQLSDPXY THRUUpPpOpH

des patients de notre échantillon (figure 31).
/INDQD@GNH-FRUUPpODWLRQ HQWUH G %@ idarSIB gravitéode 1&55 LI QL W p

SLA, la qualité de vie ou OTDWWHLQVW)HDODFBRDYLWWPEPHSRVVLEOH GX IDL\

taille de notre échantillon impliquant un manque de puissance des tests statistiques.
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2. Forceset OLPLWHY GH OYpWXGH

a. Sur la représentativité GH OfpFKDQWLOORQ
- EQ FH TXL FRQFHUQH OYpYROXWLRQ GH OD 6/$%

Nous avons réalisé notre étude DXSUQqV G § X @n pl€ gabeptd/dudis pour une
SLA GDQV OH VHUYLFH GH QHXUR O RehtreHse@tem@e20{3 leWWDO GH
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 a la faible prévalence de
la SLA, peut poser probléeme quant a sa représentativité et aux possibilités
GI{DQDO\VHY VWDWLVWLTXHYV
Le tableau 16 DQDO\VH OHV FDUDFWpPULVWLTXHV GpPRJUDSKLT
malaGLH GH QRV SDWLHQWYV FRiB&®dapsMa jittErdtuleXH OTR Q
- OfkJH PR\HQ GHV SDWLHQWY DX PRPHQW GX GLDJQRV
ans pour notre échantillon et 60 a 75 ans dans la littérature).
- le ratio homme/femme est un peu plus bas que ce qui était attendu, avec
guatre hommes pour quatre femmes dans notre échantillon et 1,6 :1 dans la
littérature
- le délai diagnostique est le méme, de 10,1+3,7 dans notre échantillon, et 9 a
18 mois selon les études.
- Nous avons caractérisé des troubles dysexécutifs chez deux patients sur les
huit. La littérature en releve 50%. Cette sous-estimation peut provenir de
OIXWLOLVDWLRQ GH OD %5() SHX VHQVLE®HdUWSRXU OLC
légers.
- QRXV QDY Be@¥ces B Wn an du diagnostic, ce qui est cohérent avec
les courbes de survie de la littérature qui évaluent a 90% le taux de survivants
a un an du diagnostic. De méme a 2 ans, nous avons deux déces sur les six
patients qui ont pWp VXLYLV MXVTXTp I diXgnhoBtiQ \pod Sheq
survie de 58% a deux ans dans la littérature.
- nous n §vons 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 a un an, soit 25%, ce qui est comparable a
ce que montre un étude sur 382 patients dont 132 (35%) sont perdus de vue a
1 an (154)
Notre échantillon semble donc représentatif du point de vue de la démographie
GHVY SDWLHQWYVY HW GH OYfpYROXWLRQ GH OHXU SDWKROR

Tableau 16 : démographie de notre échantillon comparée a la littérature

critere Echantillon Données de la littérature
(référence)

age 66,3+10,1 ans 60 a 75 ans (32)

Ratio hommes : femmes 1:1 1,6:1(9, 32)

SUpVHQFH GTXQH Gpl 2/8 (25%) 5a 10% (155)

Troubles dysexécutifs 2/8 (25%) 50% (32)

Evolution au moment 10,1+3,7 mois 9 & 18 mois (68, 69, 154)

du diagnostic

Surviea 1 an 8/8 (100%) 87% a 90% (67, 154)

Survie a 2 ans 4/6 (66%) 58% (67)

Perdus de vue a 1 an 2/8 (25%) 34,5% (154)

Forme familiale 0/8 (0%) 5a10% (9)

- (Q FH TXL FRQFHUQH OTpYDOXDWLRQ GH OD TXDOLWp G

Nous mesurons une qualité de vie comparable aux données de la littérature dfDSUqV

O fpFKHO O HVe.(Ndu lobservons une SEIQOL-DW a 70,6+23,3 a en moyenne

PRLV G p YBO&WdRPBO patients mesure une SEIQOL-DW a 73,3+22,8

GH FKH] GHV SDWLHQWY GRQW OD GXUpHsGTpYRO?>
(92). Une étude sur 120 patients observe une SEIQOL-DW a 73,6£17 a 35 mois
GIpYROXWLRQ ®89%.0D PDODGLH
Dans notre étude comme dans les études analysant la qualité de vie dans la SLA
(89, 90, 156), les patients pondérent le plus les themes de la famille, de la santé et
des relations amicales et sociales (tableau 14). Par contre la spiritualité ne ressort
pas FRPPH pWDQW XQ WKgqPH LPSRUWDQW GDQV QRWUH pFKD

observe dans les publications (89, 145).
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&RPPH GDQV OD OLWWpUDWXUH OD TXDOLWp GH YLH Qf
G 1 putiéh@e la SLA (89, 90).

Les patients de notre étude semblent donc représentatifs des patients SLA en ce qui
FRQFHUQH OYpYDOXDWLRQ GH OHXU TXDOLWp GH YLH

- En ce qui concerne la dépression

LD PR\HQQH GHV VFRUHV %', HVW GH “ ] OYLQFOXVLRQ
mois et de 14,5+9,5 a six mois (Tableau 11). $XFXQ GHV SDWLHQWV QYD GH
sévére. $ OJLQFOXVLRQ WURLV SDWLHQWY QH VRQW SDV Gp!
légére et deux ont une dépression modérée. Dans la littérature, le taux de

dépression modéree est de 9% a 29% et le taux de dépression sévere est de 6% a

8% selon les études (57, 58).

Les patients de notre étude semblent comparables aux patients SLA de la littérature

HQ FH TXL FRQFHU QeHe® ¢p¥eBs@X DWLRQ G

b. Sur la durée du suivi

Nous avons suivi chaque patient sur une durée de six mois.

&HWWH GXUpH UHODWLYHPHQW EUqYH QD SDV SHUPLV GY
la maladie. Cependant, sur ces six mois de suivi, nous avons eu deux décés. Une

étude plus longue aurait entrainé un nombre plus élevé de déces et des limitations

SOXV JUDQGHV SRXU OYDQDO\WH VWDWLVWLTXH 'DQV QF
décédés entre six mois et un an aprés leur inclusion, soit un taux de déces de 4/8 a

un an de suivi. Nous avons inclus les patients quel que soit le stade de leur maladie

FH TXL QRXYV DobSarverRibé/grarfle diversité de leurs profils. Pour inclure

QRV KXLW SDWLHQWYV QRXV DYRQV G€ UpDOLVHU OHV HQW!I
6 L OvPRaY constituer une cohorte de patients inclus au moment du diagnostic, il

faudrait les suivre sur deux ans pour les observer a un stade évolué de leur maladie.

Ce qui impliquerait un taux de déces prévisible de 42% (67). Une cohorte
représentative nécessiterait GH UpDOLVHU OfpWXGH GDQV XQ &HQWUH
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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 ou la force musculaire doit diminuer par
deux pour passer de la cotation 5 a la cotation 4, son caractére 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 méme 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 (1L F LHHdQtBlEl

Cette échelle de dépistage des troubles frontaux est succincte et non spécifique de

la SLA. Elle ne détecte que des troubles déja marqués et sous-estime ainsi

O 1L P SR UWEQmheGitdntaux dans notre échantilon. 8HSHQGDQW OfDSSOL

de tests plus fins aurait demandé plus de temps (vingt a trente minutes pour obtenir

une évaluation précise) (155) ce qui aurait pose dHV SUREOqPHV GIDFFHSWDE!

fatigue des patients a tester.
LT$/6 &RiveBeWavioral Screen (ALS-CBS) (49) est un test complet, court (cing

minutes de passation), mais non validé en francais. Il aurait permis la détection plus

précise de troubles dysexécutifs et du comportement. Il évalue QRWDPPHQW OfYDSDV
OfHPSDOMHM. HEDSDFLWpPV GITLQWURYV 8 Hée8HditR1© cohtduS He M X IJH P H

[TDLGDQW SULQFL % X QHHFRQWNDR RWH j OfpWXGH

Nous avons pu évaluer indirectement OD FDSDFLWp G flespuiiehiR Yyr&de BW L R Q
la SEIQOL-DW. /fDQDO\WVH GX WKgPH GH OD VDQWp GDQV OfpYDC
par la SEIQOL-DW montrait OYDEVHQFH GH FRUUpORBWLERGLAOYHF OD

(figure 13).
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La patiente 1, qui présente unH GpPHQFH j FRPSRVD @MéHl lesUes® WDOH G
cognitifs (tableaux 9 et 10) évalue sa santé a 0/100 initialement, 35/100 a trois mois

et 65/100 a six mois.

Le patient 5 estime que sa santé est excellente (90/100 initialement, 95/100 a trois

mois et 70/100 a six mois). Il présente un score BREF légérement altéré (14

initialement, 16 a trois mois et 15 a six mois).

Le patient 6 estime sa santé a 55/100 initialement. Son score BREF est de 15 a ce

moment la.

Ces observations évoquent une anosodiaphorie caractéristique du déficit des
FDSDFLWpV G Y LDeY dds\pStidiEsNguiRpREsentent une altération de leur

score frontal discrete ou significative.

- LaBDI

/I MpPFKHOOH GH %HFN-pNDWXBPQHRDXWR OYDIIHFW GpSUHVYV
O DY D QW D &Htiverfieritviduedde Bt bien tolérée. Elle comporte cependant cing
items VILQWpUHVVDQW RRKDB®RPRHQHXL LQWHUIQUHQW GDQV

dépression chez le patient SLA :

ltem 15 :

0 Je travaille aussi facilement qu'auparavant

1 Il me faut faire un effort supplémentaire pour commencer a faire quelque chose
2 Il faut que je fasse un tres grand effort pour faire quoi que ce soit

3 Je suis incapable de faire le moindre travall

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 travalil
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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 a 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 intérét pour les rapports sexuels.

Nous avons tout de méme 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
gualité de vie exprimé en « domaines de la vie ». /| p F K faiDiGtétvenir 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
OHV pFKHOOHV IRQFWLRQQHOOHY QH IRQW LQWHUYHQLU -
item. /H SDWLHQW GRLW DFFHSWHU GH V{H[SULPHU VXU GHV -
Mais la SEIQOL-': SUpVHQWH OTLQWpUrW GYrWUHCxkteldcieheK HOOH L
évalue les critéres les plus importants de la qualité de vie, choisis par le patient lui-

méme.
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Elle D OYDYDQWDJH GYfrWUH PRLQV QRUPDWLYH TXH OHV DXW
qui est essentiel dans notre étude sur la dignité. Elle perPHW DLQVL GYpYDOXH
domaines existentiels de la qualité de vie mais aussi OfDGDSWDWLRQ GX SDW
problémes liés a sa maladie. La SEIQOL-": V DY dpidrHacceptée par les patients

de notre étude FRPPH F{HVW OH FDV GDQV OHV pWXGHV pYDO)>
patients atteints de SLA (92, 135).Elle réveéle les priorités du patient et leur évolution

avec la maladie, favorise un entreten OfpFRXWH HW OYDFFqV GX SDWL

parole.

- Evaluation de la spiritualité

/IH VHQV GH OD YLH HW GH OD PRUW GRLW r'WUHSDERUGpP O
Le bien-étre spirituel est décrit comme ayant deux dimensions. LfXQH HVW UHOLJLH
OfDXWUH HVW H[LVWHQWLHOOH HW LQWHUURJH OH VHQV T.
/IMpYDOXDWLRQ GH OD GLJQLWp SDU OH 3RUWUDLW GH OD
guestions 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 thémes (questions HW DYHF OfpFK
Functional Assessment of Chronic llilness Therapy - Spiritual Well-Being (FACIT-Sp-
12) qui évalue en 12 items la souffrance spirituelle des patients en fin de vie (157). |l
aurait été intéressant de faire cette méme analyse auprés de notre cohorte de
SDWLHQWY DWWHLQW GTXQH 6/$ &HSHQGDQW FHWWH pYDO
entretiens déja lourds pour des patients fatigables. De plus, cela aurait ajouté des

guestions intrusives a notre évaluation.

d SXU OTDQD @&ty VWDW

Notre échantillon étant restreint, nous avons da utiliser le test non paramétrique de
Spearman SRXU OTDQDO\VH. Gatest ReticatgaOvalsMiL_drdpale du résultat
des tests pour chaque patient. &8 HWWH FRQYHUVLRQ HVW UHMSRQVDE
SXLVVDQFH GX WHVW FDU LO QpJOLJH Grfippiant®s/éxtid OOHV G

les résultats de chaque patient.
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1RXV Q1 basRWeévaluer les corrélations des données des quatre patients suivis
a six PRLV GH O k& ROl LnB@ssite un minimum de cing patients.
/IfpYDOXDWLRQ j VL[ PRLV QRXVGPHp WX LHRIQ @ YHY BEIX¥WRLRQ

critere.

/TDQDO\VH VWDWLVWLTXH HQ UDLVRQ GX IDLEOH QRPEUH
GIDQDO\VHU OHV FRUUpODWLRQV HQWUH

OTkJH Géhis e B3Mutres parametres étudiés. Ceci peut étre di aussi a

ITkJH KR P Ridgmti¢nts, entre 58 et 79 ans de (67,5+9,8 ans)

la dépression et la gravité de la SLA. Cependant OD GpSUHVVLRQ QfHV
FRUUpOpH DYHF OD GXUpH GrfigstreeClEpis RQpr&tierO D 6/$
symptdémes ou depuis le diagnostic

la dépression et les scores cognitifs MMSE et BREF. Ceci peut étre di 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€E ] OD SHWLWH WDLOOH GH OfYpFKDQWLOORQ PDL\
assez homogenes (entre 30/125 et 73/125 a mO et entre 29/125 et 61/125 a

m3).

Une mauvaise qualité de vie semblait étre liée a un score de dépression élevé, mais

cette corrélation est faiblement significative dans notre échantillon (figure 26).

Le test de Mann et Witney T X @&t fallu utiliser pour rechercher une différence de

gualité de vie, de dépression ou de perception de dignité entre les patients ayant un
006( HW %5() SHUWXUEpYV HW OHV DXWUHV Qfidpuigtby pWp X\

de patients avec des troubles cognitifs était trop petite (deux patients).

I1RXV QRQV VXLYL TXTXQH SDWLHQWH DYHF JDVWURVWRPLF
SHUPLV G 9 DQrbl® &¥ehtliel de ces appareillages sur la perception de la

dignité.
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3. Particularités de la qualité de vie dans la SLA

/1pY D O X®/duRli 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)

- laqualit¢ devieest FRUUpOpH DYHF OH WHPSV GTpYROXWLRQ C
diagnostic et depuis les premiers symptomes (figures 14 et 15)

- /YDQDO\WH GX WKgPH GH OD VDQWp GDd@ Viepdrpay DO XD W
SEIQOL-DW montre OYDEVHQFH GH FRUU p/iBDANARA (Bgdid F OD JU
13)

- la qualité de vie se détériore avec le score cognitif MMSE (figure 18)

- Une mauvaise qualité de vie pourrait étre liee a un score de dépression élevé
(figure 26).

Notre étude montre donc une amélioration de la qualité de vie au fur et a mesure de
OfpYROXWLRQ GHMD 6MVsp PDWURP SK\\PLIieUrs expHcatiG®BD WL H QW
peuvent étre apportées a ce phénomene :

- /TDQRVRGL Odduéntel #ans la SLA, et observée dans notre étude
(particulierement 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 HW HQ VIDWWDFKDQW |
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 étre décrite comme la rencontre entre les attentes et

espoirs du patientet OD UpDOLWp j ODTXHOOH LO HVW FRQIURQWp
gualité de vie au cours de la SLA démontre ce phénomeéne, avec une amélioration de

OD VDWLVIDFWLRQ YLV j YLH GH-D/M(tab2eu\W3). GIDSUqV OH 6¢(,¢
- le réle du soutien familial et social, particulierement important pour nos patients
DPEXODWRLUHV YLYDe&xvéptiolk Ho] XIQH $DOMLHQWH TXL YLW H

ressort de notre étude (tableau 15).
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Notre étude met en évidence une corrélation HQWUH OYDWWHLQWH FRJQLWL)
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

GTXQH GpSUHVVLRQ FH TXL QH UHVBRUWPRXDW GIDHpAWX GBVOVL
plus grosses cohortes de patients atteints de SLA (51,59). &HSHQGDQW &I§DQ[Lp W
désespoir qui interviennent GDQV OfpFKHOOH GH %HFWllisé& ¥¢ir QRXV D
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 a une mort annoncée

La SLA est une maladie toujours mortelle. Elle est marquée par le développement
SURJUHVVLI HW LQH[RUD®& @d$ izqpectés dhiDed Ddadidnt] par
OfDOWpUDWHRRQS®X PRUBDLQWLHQ GTXQH IRQFWLRQ FRJQL)
/IRUV GH OYDQQRQFH GLEBEOOWRGWERXMUIOH XTDWLHVW DWWHL
GRQW VRXYHQW LO LJQRUDLW OD JUDYLWp GRQW RQ QF
laquelle on ne peut proposer de traitement radicalement efficace (159). Il est

confronté aux propositions thérapeutiques, qui visent a la fois a améliorer son confort

et sa qualité de vie, mais marquent des le diagnostic OfpYROXWLRQ GH OD PD
O 1D S S teReHort. Tout ceci en fait une pathologie unique.

Les patients de notre échantillon ont tous été informés du diagnostic et du pronostic.

lls ont les capacités cognitives pour en comprendre la gravi¢ HW OTDEVHQFH G
traitement curatif efficace disponible.

Malgré cela, les tests de dépression sont bons, aucun patient ne remplissant les
FULWqQUHYV GITXQH GpSUHVVLRQ VpY.dHd hoyerh® Rl stofe s FKHOOH
BDlest GH “ j OfL Qébleat\M L & Ggureve).

La dignité, mesurée par le Portrait de la Dignité du Patient, est plutét bien percue

par les patients HW V § DePap ©duRR 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 a trois mois et

de 39,8+14,4 a 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 a m6.
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Deux patients ont une amélioration progressive de la perception de leur dignité

(patients 1 et 5) (figure 10). /T X @ltiente 1) présente une DFT HW O {gadek &) H

présente une amélioration de la tranquillitt GfHVSULW HW GH OD GpWUH)
symptémes. Cette amélioration HVW HQ UDSSRUW DYHF OD VXUSULVH H
exprime de pouvoir continuer son activité de randonnée et de pouvoir rester a son

domicile.

/fDQDO\VH GpWDLOOpPH GHV UpV X%Q§resve \surdxt lidé3auR R Q W U H
symptémes et a la dépendance. Les patients expriment leur tranquillitét GfHVSULW XQF
détresse existentielle Iégére ainsi que de bonnes ressources sociales (tableau 14).

Ainsi les résultats du PDP sont a étudier dans le détail, pour voir non seulement le

niveau de détresse du patient, mais aussi les sujets de sa détresse.

/ID SHUFHSWLRQ GH O [R audcléxterpp aldrg Quepgaodeptession tend a
VIDJJU@EaMéaw 11 et 13) ODLV VL OfRQ pWXGLH OD GpWUHVVH |
PDP, quiest FRUUpOPpPH | O9pF KEBY nHhote HneaghFaMation de m0 a m3

(1,49/5 en moyenne a m0, 1,6 a m3 et 1,42 a m6).

b. Détresse liée aux symptdbmes

/IHV VAPSW{PHV SK\VLTXHV HW OTLQFDSDFLWpP j SRXUVXLYUL
les problemes qui sont le plus souvent décrits comme « accablants » ou « tres gros »
(tableau 15). Cette évaluation peut paraitre contradictoirH DY lppréifition de la
santé dans le SEIQOL-DW. Mais le terme « santé » du SEIQOL-DW est plus général
gue le terme « symptdomes » du PDP. Cette double observation indique que les
patients percoivent leur santé au-dela de la SLA et parviennent a y trouver des
aspects positifs. La détresse liee aux symptbmes (items 3 et 5 a 9) diminuait
progressivement (2,35 a m0, 2,29 a m3 et 1,99 a m6) alors que la maladie
VIDJJUDYDLW Taub EOpdtizits exprimaient une aggravation de leur état
clinigue lors des entretiens (cf. les histoires cliniques). Ce résultat montre les
FDSDFLWpV GIDGDSWDWLRQV GHV SDWLHQWYV pWXGLpV HYV

des incapacités qui en découlent.
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c. Détresse liée a la dépendance

Le PDP distingue la détresse de la dépendance de la détresse liée aux symptémes.
Dans le cadre de la SLA, ces deux détresses sont intimement liées, puisque la
dépendance est la conséquence de la faiblesse des membres, maitre symptdéme de
la SLA. Dans notre échantillon, la détresse liée a la dépendance est moindre que la
détresse des symptdmes. La premiére explication est que cing patients sur les huit
QH SUpVHQWHQW SDV GH GpSHQGDQFH j OJLQFOXVLRQ /
social, avec un entourage qui représente une ressource importante pour le patient.
Ainsi cing patients sur les huit ne pensent pas étre un fardeau pour les autres
(tableau 15). /D QpFHVVLWpP GIXQH DLGH SRXU OHV DFWHV GH O

pas vécue comme un lourd probléme.

d. Détresse ex istentielle

I NDFFHSWDWLRQ GH O D« pbp DriptotlgmesTad ¥ Wh e Krdblievde »,

HW OD FDSDFLWp j FRPEDWWUH PRUD&HBHQMObGrIe PDODGLF
(pour six patients sur les huit) (tableau 15). Cing patients sur huit ne rencontrent pas

de probleme quant au sens de leurvie. 3SRXU GHX[ GfHQWUH HX[ LO VIDJLYV
et pour le dernier G &Xdpos probleme ». Ceci WpPRLJQH GIYXQH ERQQH FDS
coping des patients SLA.

Le caractere progressif et irrémédiable de la SLA contraint le patient qui en souffre a

des deuils répétés et a des réadaptations récurrentes de son mode de vie et de ses

attentes. Une étude montre que 37% des patients SLA pensent TXTLOV RQW UHW
guelque chose de positif de leur maladie. Ces patients qui développent des

stratégies positives pour affronter les problemes qui se posent a eux ont un taux
GIDQ[LpWp HW GH GpSUHVVLRQ (880)XV IDLEOH TXH OHV DXW!
/ITHVSRLU TXL QYHVW SDV ¢sYBQ@rip ré&tecbé & ki stinde ou
OYDPpPpOLRUDWLRQ SK\VLTXH /D 6/% PDRadrareialtidb Q&€ UDEOH
VLWXDWLRQ GH GpVHYV S RBdptir expbrhéé parbedpRIMNESFSQA Esfjliée

au maintien ou a la redécouverte du sens de lavie. /f{DQQRQFH GH OJDSSURFK
PRUW FHUWDLQH HVW O YRF$&AVt RAEECEURIKX lg sénd We B W, HQ W V

j OD FRQGLWLRQ GTHQ O¥BHLeN\prbjdts@éifontld pliDsOchiit pevine,
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GHV GHXLOV SHXYHQW VY DdéeRdJdhid souvBiR X Unel Dd_\éelie 0 D

jour le jour, en fonction du champ de possibles laissé par la maladie (159). Les

inquiétudes au VXMHW GH OYDYHQLU VYHVWRPSHQW FRPPH QF
résultats du PDP auprés de notre échantillon (tableau 15).

e. Tranquillit¢t GIHVSULW

Les patients présentent une bonne tranquillitét GTHVSULW s&X & suXHuit @ v
HVWLPHU QH SDV DYRLU GH SUREOgPH DYHF FH TXTLOV RQ
QH UHQFRQWUHQW SDV OH SUREOQPH GYDYRadilledlS,LVVp GH
sept patients sur huit ne présentent pas de détresse spirituelle (tableau 15). Ces

résultats SHXYHQW VJH[SOLTXHU SDU OffpYROXWLRQ SURJUHVYV
patent dfDITURQWHU OHV GHXLOV TXL VJLPSRVHQW j OXL DX Il
lls peuvent aussi étre partiellement expliqués par la limitation des capacités
GfLQWURVSHFWLRQ GHV SDWLHQWY DYHF DWWHLQWH IURQ

f. Détresse sociale

/fLPDJH SK\VLTXH GH VRL ELHQ SRUWDQW OD SXGHXU OH
dans la vie sociale sont bousculés des le diagnostic, confrontés aux représentations

de la maladie, du handicap et de la mort.

/IHV SDWLHQWY QH UHQFRQWUHQW SDV GH SURmOIgPHV GH
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 a 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{OH GH O fHWW RPUXFIHDO HW VILQWHQVLI
mesure que le handicap augmente. Il est sollicité dans des changements de roles et

de position vis-a-YLV GH OD SHUVRQQH PDODGH &HOD QYHVW S
SV\FKLTXH HW LPSOLTXH TXH O Y Ht@tveRoxitermJH SXLVVH pJDOH
&HFL FRQILUPH OTLPSRUWDQFH TXYRQWaat ylub soGverd WV GHV
a leur domicile HW JUKkFH DX VRXWLHQ GH OfHQ@WReXte Bddmt SURFKH

le mari est en permanence présent pour assurer le bon fonctionnement de sa VNI, la
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patiente 3 qui doit étre portée par son mari pour passer les marches qui séparent les
différentes piéces de la maison, le patient 5 dont la femme a da arréter son travail de
QXLW SRXU VH FRQVDFUHU HQWLQqUHPH Qe gst@nsllvécueI DEVHQF
par les patients de notre échantillon, comme pour la patiente une qui se sent
DEDQGRQQpH HQ PDLVRQ GH UHWUDLWH RX OD SDWLHQW¢!
famille en se surinvestissant dans des activités bénévoles et qui finit par héberger

une personne chez elle).

5. Intérét et limites du PDP dans la SLA

a. Validité du PDP dans la SLA

/H SBRUWUDLW GH OD 'LJQLWp GX 3DWLHQW D pWp FRQoX D>
canceéreux puis de patients agés, 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 canceéreu, il peut

donc a priori étre utilisable quelque soit la situation palliative.

Les patients SLA chez qui nous voulons utiliser cette echelle ont une espérance de

vie de plus de six mois au moment du diagnostic. Chochinov utilise la limite de six

PRLY GI{HVSpUDQFH GH YLH FDU OHV SDWLHQWYV FDQFpUHX
LPSRUWDQWH EpQpILFLHQW JpQ pldiifGaetiP BefaNim@efdeQsixV UD L W H |
PRLY QTfHVW SDV VXSHUSRVDEOH DX[ SDWLHQWYV 6/%

Les patients SLA sont sujets a 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 themes correspondants
dans les échelles fonctionnelles, de qualité de vie et de dépression que nous avons
évaluées. La détresse liée aux symptdmes est corrélée avec le théme 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 thémes de la famille et des amis abordés dans
OfpFKHOODVS.(,42/

/I THQVHPEOH GH BHNontlg pun&X @okré&ation entre les résultats des
PYDOXDWLRQV GHV GLIIpUHQWYV GR&D OMHY' D HRU G H D XGUXHD k
GDQV GITDXWUHV pFKHOOHY YDOLGRHVLSRXW @BRVIYOMMXIH
YDOLGLWpP GX 3SRUWUDLW GH OD 'LJQLWp GX 3DWLHQW FKH]

Tableau 17 : corrélations entre thémes du PDP, ALSFRS-R, BDI et SEIQOL-DW

Items du PDP Comparés a rs p

(note moyenne/5)

Symptémes (2,35 £1,26) Symptémes ALSRS-R -0,02 0,95
(2,67/4 +1,46)
Théme santé (SEIQOL-DW) -0,95 0,01
(41,8/100+28,6)
Détresse existentielle BDI (12+6,9) 0,55 0,09
(1,96+0,98)
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,

LPDJH GH VRL VHQV GH OD YLH VSLULWXDOLWpPp DLQVL T
MRXHQW XQ U{OH LPSRUWDQW GDQV OH PDLQWLHQ GH OD
de la maladie (93, 94). Ainsi le PDP présente un intérét dans la SLA pour identifier

les patients présentant des problemes existentiels, DILQ GYDFFRPSDJQHU OH
dans la résolution de ceux-ci.

La dépression évaluée par [ fpFKHOOH GH %HFN HW OD GLJQLWp pYDO?>

Dignité du Patient sont étroitement corrélées.
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LYfpFKHOOH, guktmEnddbservationnelle, D XQ LQWpUrwW GLDJQRVWLF D
OH FOLQLFLHQ GDQV OH FKRL[ GYfXWant@épadddurRFesQRQ XQ
TXHVWLRQVY QH SHUPHWWHQW SDV GLUHFWHPHQW GYfRULHC
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. ,0 SHUPHW DX[ SDWLHQWYVYV GYfH[SULPHU OHX
OTLQWHQVLWp YRLUH GYfHQJDJHU XQH FRQYHUVDWLRQ VX
permet de reconnaitre, comprendre et soulager la détresse du patient.

Le tableau 18 montre le recoupement des thémes abordés par le Portrait de la
"'LIQLWp GX 3DWLHQW SDU OYfpFKHOOH GH %HFN HW SDU
OfpFKHOOH GH TXDOLWp GH YLH (Q GHKRUV GH OD FXO:
OfLUULWD EL O dWBDI) &tXlel s Wid&R(Question 21 du BDI), tous les thémes

de la BDI sont abordés par le PDP. Le Portrait de la Dignité du Patient est une

echelle simple, de passation courte méme chez les patients SLA déficitaires. Ainsi,
OfXWLOLVDWLRQ GXWHXI D YDOIXFHIUBDTHQVHPEOH GHV GpV
UHQFRQWUHU OH SDWLHQW 6/$ HW HQJDJHU XQ GLDORJXI

résolution de ces détresses (tableau 19).

Il faut évoquer la iatrogénie de la mesure. Le PDP exprime ouvertement la question

du handicap avenir HW GHV GHXLOV T X fdit OWgiLI&sS €préJexithtiQna/de

la mort et de la fin de vie. Il peut paraitre intrusif et potentiellement source

G 1D Q J RUoks\dél notre étude chez les patients SLA, le questionnaire a été bien

percu par les patients. De plus tous les patients ont pu rencontrer la psychologue du
VHUYLFH HQ IL QeSduesfonnermktwd exti§ientiels sur le sens de la vie et de

lamort VH SRVHQW QpFHVVDLUHPHQW jncegpntil&SFHEspiratBi®@s GHV V X ¢
ou digestives. La discussion ouverte entre le patient et le médecin autour de telles

guestions permet au patient dfH[SUL P H WV {HHWS G H P #hBim¢ g@sXdngoisses,

VHVY GpWUHVVHYV PDLV DXVVL OH VHQV TXTJLO GRQQH j VRQ
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
symptémes et a la dépendance &HOD DWWHVWH GH OJLPSRUWDQFH GH
KXPDLQHV SRXU IDYRULVHU erfdeépit\leRsesmPdpatitesX SDWLHQW
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Le patient SLA présente souvent une atteinte frontotemporale plus ou moins

marquée, avec un déficicW GHV FDSDFLWpV GILQWURVSHFWLRQ TXL
a répondre aux questions du PDP. Mais la conception de ce Portrait de la Dignité est

orientée non pas sur la dignité en elle-PrPH PDLV VXU OD SHUFHSWLRQ

patient.
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Tableau 18 : comparaison des items du PDP, du BDI et des themes de qualité de vie

abordés par les patients de notre étude

PDP SEIQOL-DW BDI
Téaches de la vie quotidienne autonomie Capacité de travail (q15)
Pourvoir aux besoins corporels sans aide autonomie
Symptémes physiques santé Fatigue (q17)

Sommeil (q16)

Appétit (q18)

Amaigrissement (q19)
Attentes/autres Intérét 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)

,QTXLpWXGHY DX VXMHW GH O

Incapacité a penser clairement

Incapacité a poursuivre

normales

Ne plus étre la méme personne

Ne pas se sentir estimé ou utile

Incapacité a maintenir le role
Sens a la vie
Contribution durable

Affaires inachevées

Pauvreté de la vie spirituelle

Etre un fardeau pour les autres

Ne pas controler sa destinée
Intimité
Soutien amis/famille

Soutien soignants

Capacité a combattre moralement la maladie

Accepter la réalité

Se sentir respecté

Travail/taches quotidiennes
Voyages

Loisirs

Vie culturelle

Repas

Vie sociale

animaux

stabilité

amour

autrui

intimité

Famille proche
Couple

Enfants

Famille éloignée
Amis

Qualité des soins

Nature environnement
Tranquillité/repos

Argent

3HVVLPLVPH SRXU OfDYH(
Difficultés de décision (q13)

Satisfaction/circonstances (q4)

Devenir laid (q14)

Etre pire que les autres (q8)

Echec / vie (g3)
Déception de soi (q7)

Culpabilité (g5, g6)
Irritabilité (q11)
Libido (g21)

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 thémes de qualité de vie abordés par les patients de notre étude

Thérapie de la dignité SEIQOL-DW BDI
maladie symptomes Vous sentez-vous confortable ? Y-a-t-il quoique ce soit que nous puissions faire pour votre confort ? Santé Fatigue (q12)
qualité des soins
Surmontez-vous ce qui vous arrive ? Tristesse (1)
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 Wdts/capables de faire par vous-méme ?
Perspectives et Perception de la Avez-YRXV OH VHQWLPHQW GfrWUH WRXMRXUV OD PrPH SHUVRQQ stabilité Sentiment de laideur (q10)
pratiques de la situation Que faisiez-vous avant votre maladie qui était important pour vous ? autrui
personne De quoi étes-vous le plus fier ? Echec/vie (g3)
Déception de soi (q6)
Que vous est-il encore possible de faire ? travail/taches quotidiennes Capacité de travail (q11)
Avez-YRXV OH VHQWLPHQWo@&PrwWUH PDVWUH GH
Quel souvenir voulez-vous laisser ?
Etes-vous en paix avec ce qui se passe ? Culpabilité (g5)
Avez-vous la volonté de continuer ? Volonté de se faire du mal (q7)
Capacités y-a-t-il des choses qui éloignent votre pensée de la maladie ? loisirs
GIDMXVWHP Y-a-t-il des choses habituelles que vous aimez encore faire ? Voyages Satisfaction/circonstances (q4)
situation vie culturelle
repas
vie sociale
animaux
Etes-vous ou souhaiteriez-vous étre en lien avec une communauté spirituelle ou religieuse ?
Rapport aux autres 4 X | KW §ui est important pour votre intimité ? intimité

Quelles sont les personnes les plus importantes pour vous ?
Qui est votre personne de confiance ?

y-a-t-il quelque chose dans la fagon dont vous étes soigné qui atteignent votre sens de la dignité ?
Avez-YRXV SHXU GTrWUH XQ | D UTsHDIXpoBiRyM 6t éd lguoi ® X W U H V
Quelles sont vos principales préoccupations au sujet des gens que vous allez quitter ?

famille proche
couple
enfants

amis

famille élargie

Nature et environnement
Tranquillité et repos
argent

amour

Appétit (q13)

Intérét/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

/IWURULJLQDOLWpPp GX 3RUWUDLW GH OD 'LJQLWp GX 3DWLHQ
simple G {itb-évaluation de la perception de la dignité. Il a été développé a partir des
préoccupations rapportées par des patients en fin de vie suivis pour des pathologies
cancereuses.

Nous avons montré avec cette étude que le Portrait de la Dignité du Patient est

valide et utilisable auprés des patients souffrant de sclérose latérale amyotrophique,

méme avec une altération cognitive modérée, et ce quelque soit le stade évolutif de

la maladie. ,0 SHUPHW GfpYDOXHU OD PDQlesgsertt s&&dQitet- KD T X H
les détresses qui en alterent la perception. Il fait émerger OfH[SUHVVLRQ GH
VRXIIUDQFH HW GH OYDQJRL VWhai$ aBgdi dd Berd Gue Getpatedt Y L H
GRQQH j VRQ H[LVWHQFH W D Q#tte \@NafliprHouTré g dialdgpé U

entre le patient et ses soignants afin que ceux-oL SXLVVHQW OfYDFFRPSDJQHU

au mieux la prise en charge thérapeutique palliative.

LYpYDOXDWLRQ GH OD GLJQLWp SDU O H méhtvdMdahb hote GH OD
étude que la perception de la dignité est conservée chez les patients souffrant de

SLA comme chez les patients cancéreux (121) &HFL HVW OLp GTXQH SI
ressources du patient lu-méme HW j VHV FDSDFLWpV GIDGDSWDWLRQV
LPSRVpVY SDU OD PDODGLH HW GIDXWUH SDUW DX VRXWLHC
1RXV DYRQV PRQWUp TXH OD SHUFHSWLRQ TN RIDX B L RQL @&/Id
SLAmrPH VL QRXV R BXRRRQWUHU OYDEVHQFH GH FRUUpPODV
de la maladie. Nous avons mis en évidence la corrélation étroite entre la perception

de la dignitt et OD GpSUHVVLRQ /H 3'3 SHUPHW OfpYDOXDWLRQ G

du patient.

/TDWWHL Q Wlél [aPFR &bt §odvent associée a une atteinte frontotemporale
responsable de troubles cognitifs dominés par un déficit exécutif et des capacités
G TLQWURYV gnddetliapio@e que présentent ces patients explique le rapport si
particulier TXfLOV HQWUH VLM Qaadi® \&t |e€dr Fabsence de détresse
existentielle endépitd X GUDPH TXfJLOV VXELVVHQW
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&H WUDYDLO QQfiporte® DovtesS s informations et conclusions quant a
OTXWLOLVDWLRQ GH OfpFKHOOH leG patiénts)aptéims e GHA. KR F KL QF
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 étre utilisé en pratique

courante afin de rechercher les éléments responsables de la souffrance du patient

DILQ G Y RbrLadcpmpbigdement. En recherche cliniqueil SHUPHWWUDesW GYLVF
caractéristiques des patients et les facteurs extérieurs qui sont responsable d § XQ

détresse physique, existentielle, spirituelle ou sociale. 1l permettrait ainsi
OTDPpOL&UIB \pris&k & charge des patients atteints de sclérose latérale
amyotrophique.
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V. Annexes

1. MMT

Cotation de la force :

grade Résistance produite

JRUFH GpYHORSSpH QRUPDOH SRXU OfkJH

Mouvement possible contre la gravité et contre résistance

Mouvement possible contre la pesanteur

Mouvement possible si la gravité est éliminée

Contractions visibles mais inefficaces

O | N Wl | O

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

tperturbations détectables
tintelligible avec répétition

+utilise occasionnellement une communication non verbale

o r N W

tperte de la parole

2 Salivation

4 tnormale

3 zhypersialorrhée discrete avec bavage nocturne

2 zhypersialorrhée modérée mais permanente

1 zhypersialorrhée génante

0O+EDYDJH FRQWLQX QpFHVVLWDQW OfXWLOLVDWLRQ GTXQ

3 Déglutition
4 zalimentation normale
tquelques fausses routes

3
2 *consistance des aliments modifiée
1 +suppléments alimentaires

0

+alimentation parentérale exclusive

4 Ecriture
4 +normale

tlente et imprécise mais compréhensible

3

2 ttous les mots ne sont pas compréhensibles

1+WLHQW XQ VW\OR PDLV LQFDSDEOH GYpFULUH
0 zincapable de tenir un stylo

5 Hygiene

4 tnormale

3 zautonome mais avec efficacité diminuée
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2 tassistance occasionnelle ou substitution
1+tDVVLVWDQFH GI1XQH WLHUFH SHUVRQQH UHTXLVH

0 tassistance permanente totale
6a Préparation des aliments
4 tnormale

+lente et maladroite mais seul

3

2 taide occasionnelle pour couper les aliments
1 #les aliments sont préparés mais mange seul
0

+doit étre nourri
6b En cas de gastrostomie
4 =utilisation normalement autonome

+maladroit mais toutes les manipulations sont effectuées seul

3

2 taide nécessaire pour la mise en place
1 zfourni une aide minime aux soignants
0

+doit étre nourri
7 Mobilisation au lit
4 +normale

+lenteur et maladresse mais autonome

3

2 tajuste les draps avec difficulté

1 t+peut bouger mais pas se retourner dans le lit
0

+dépendant
8 Marche
4 +normale

+difficultés de déambulation

3

2 +marche avec assistance

1 +mouvements sans déambulation
0

+pas de mouvement des jambes
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ORQWpH GTHVFDOLHUYV
tnormale

tlente

tfatigue

+aide nécessaire

O B N W

timpossible

10 Dyspnée

4 tabsente

3 tala marche

2 +dans une ou plus des situations suivantes : repas, toilette, habillage

1 tau repos, difficultés respiratoires en position assise ou allongée

O GLIILFXOWp LPSRUWDQWH HQYLVDJH OYXWLOLVDWLRQ G

11 Orthopnée

4 +absente

3 £+TXHOTXHV GLIILFXOWpV SRXU GRUPLU OD QXLW HQ UD
habituellement pas plus de 2 oreillers

2 tbesoin de plus de 2 oreillers pour dormir

1+QH SHXW GRUPLU TXIDVVLYV

0 £ne peut pas dormir

12 Insuffisance respiratoire

4 tabsente

3+tXWLOLVDWLRQ LQWHUPLWWHQWH GIXQH DVVLVWDQFH YH
2t XWLOLVDWLRREVRRWIEQXH GTX

1 +XWLOLVDWLRQ FRQWLQXH GTXQH 91, MRXU HW QXLW

0

tventilation mécanique invasive par intubation ou trachéotomie
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3. MMSE
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4. BREF
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5. SEIQOL-DW
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182



183



184



185



186



187



188



189



190



191
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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 a en sortir

3 Je suis si triste et si malheureux que je ne peux pas le supporter

2

0 Je ne suis pas particulierement découragé ni pessimiste au sujet de l'avenir

1 J'ai un sentiment de découragement au sujet de I'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 I'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 Jai 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 particulierement 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 particuliérement coupable

1 Je me sens mauvais ou indigne une bonne partie du temps
2 Je me sens coupable

3 Je me juge tres mauvais et j'ai I'impression que je ne vaux rien
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6

0 Je n'ai pas l'impression d'étre puni(e).
1 J'ai I'impression d'étre parfois puni(e).
2 Je m'attends a étre puni(e).

3 Je sens parfaitement que je suis puni(e).

7

0 Je ne suis pas décu par moi-méme
1 Je suis décu par moi-méme

2 Je me dégodte moi-méme

3 Je me hais

8

0 Je ne pense pas a 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 étre pire que les autres.

1 Je critique mes propres faiblesses et défauts.
2 Je me blame constamment de mes défauts.

3 Je suis a blamer 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 méme plus capable aujourd'hui.
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11

0 Je ne suis pas plus irritable qu'autrefois.

1 Je suis Iégerement 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'intérét pour les autres gens

1 Maintenant, je m'intéresse moins aux autres gens qu'autrefois

2 J'ai perdu tout l'intérét que je portais aux autres gens et j'ai peu de sentiments pour
eux

3 J'ai perdu tout intérét pour les autres et ils m'indifferent totalement

13

0 Je suis capable de me décider aussi facilement que de coutume
1 J'essaie de ne pas avoir a prendre de décision

2 J'éprouve de grandes difficultés a prendre des décisions

3 Je ne suis plus capable de prendre la moindre décision

14

0 Je n'ai pas le sentiment d'étre plus laid qu'avant

1 J'ai peur de paraitre vieux ou disgracieux

2 J'ai I'impression qu'il y a un changement permanent dans mon apparence physique
qui me fait paraitre disgracieux

3 J'ai l'impression d'étre laid et repoussant

15

0 Je travaille aussi facilement qu'auparavant

1 Il me faut faire un effort supplémentaire pour commencer a faire quelque chose
2 Il faut que je fasse un tres grand effort pour faire quoi que ce soit

3 Je suis incapable de faire le moindre travall
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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 a deux heures plus tét que d'habitude et j'ai du mal a me

rendormir.

3- Je me réveille plusieurs heures plus tét que d'habitude et ne parviens pas a 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 travall

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 kQ).

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'inquiéte pas plus que d'habitude.

1 Certains problemes physiques me tracassent comme des douleurs, des maux
d'estomac ou de la constipation.

2 Je suis trés inquiet(e) a propos de problemes physiques et il m'est difficile de
penser a autre chose.

3 Mes problémes physiques me tracassent tant que je n'arrive pas a penser a rien

d'autre.

21

0 Je n'ai pas remarqué de changements a 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 intérét pour les rapports sexuels.
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7. Portrait de la Dignité du P atient

-H VXLV LQFDSDEOH GYDFFRPSOLU OHV WKkFKHV GH OD Yl
PITKDELOOHU

pas un probléme
un petit probléme
un probléme

un gros probleme

aa b~ W N B

un probléme accablant

2 Je suis incapable de pourvoir & mes besoins corporels sans aide (par ex., besoin
GIDLGH SRXU DOOHU DX[ WRLOHWWHYV

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

aa b~ W N B

un probleme accablant

3 Je ressens des symptdomes physiques (par ex., douleur, manque de souffle,

nausées)

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

o A W N B

un probleme accablant

4 Je sens que mes attentes par rapport aux autres ont beaucoup changé
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pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

aa b W N BB

un probléme accablant

5 Je me sens déprimé(e)

pas un probléme
un petit probléme
un probléme

un gros probleme

ga A W N B

un probléme accablant

6 Je me sens angoissé(e)

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

g A W N B

un probleme accablant

-{DL GHV GRXWHV SDU UDSSRUW j PD PDODGLH HW DX WUTI

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

o A W N B

un probleme accablant

-H PILQTXLgWH GH PRQ DYHQLU
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pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

a b W N B

un probléme accablant

9 Je suis incapable de penser clairement

pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

ga b~ W N B

un probléme accablant

10 Je suis incapable de continuer mes activités normales

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

g b~ W N B

un probleme accablant

-H VHQV TXH MH QH VXLV SOXV OD SHUVRQQH TXH MYpWD

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

o A W N B

un probleme accablant

12 Je ne me sens pas utile ou estimé(e)

1 pas un probleme
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un petit probléme
un probléme

un gros probleme

a b~ W N

un probléme accablant

13 Je suis incapable de tenir des r6les importants (par ex., conjoint, parent)

pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

gaa b~ W N B

un probléme accablant

-IDL OfLPSUHVVLRQ TXH OD YLH QD SOXV GH VHQV RX G

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

ga b~ W N B

un probleme accablant

-{DL OTLPSUHVVLRQ GH Q Hiof SighificBtiveJdd darebl& &/€cvinhbl L E X

vie

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

g A W N P

un probleme accablant
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16 -yDL OLPSUHVVLRQ GH ODLVVHU GHV © DIIDLUHV LQDFK

me reste a dire ou a faire ou qui me semblent incomplétes)

pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

aa b~ W N B

un probléme accablant

17 Je trouve que ma vie spirituelle est pauvre

pas un probleme
un petit probléme
un probléme

un gros probleme

ga b~ W N B

un probléme accablant

-fDL OTLPSUHVVLRQ GYIrWUH XQ IDUGHDX SRXU OHV DXWU

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probleme

gaa A W N B

un probleme accablant

19 Je sens que je ne contréle pas ma destinée

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

o A W N B

un probleme accablant
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-H VHQV TXH PD PDODGLH HW OHV VRLQV GRIQWEMIDL EHYV

pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

a o W N B

un probléme accablant

-H QH PH VHQV SDV VRXWHQX H SDU PRQ FHUFOH GIYDPLV

pas un probléme
un petit probléme
un probléme

un gros probleme

ga b~ W N B

un probléme accablant

22 Je ne me sens pas soutenu(e) par mes prestataires de soins

pas un probleme
un petit probleme
un probleme

un gros probléme

g b~ W N B

un probleme accablant

23 Je ne me sens plus capable de « combattre » mentalement les problemes liés a

ma maladie

1 pas un probleme

2 un petit probleme

3 un probleme

4 un gros probléme

5 un probleme accablant
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-H VXLV LQFDSDEOH GY{DFFHSWHU OD UpDOLWp

pas un probléme
un petit probléme
un probleme

un gros probleme

a o W N B

un probléme accablant

25 Je ne me sens pas traité(e) avec respect

pas un probléme
un petit probléme
un probléme

un gros probleme

ga b~ W N B

un probléme accablant
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6(50(17 'T+,332&5%$7(

$X PRPHQW GYrWHH DEHPULVWOD PpGHFLQH MH SURPHWYV HW M
ORLVY GH OTKRQQHXU HW GH OD SURELWp
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
GLVFULPLQDWLRQ VHORQ OHXU pWDW RX OHXUV FRQYLFWL
elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur intégrité ou leur dignité.

Méme sous la contrainte, je ne ferai pas usage de mes connaissances contre les lois

GH OfKXPDQLWpP

-ILQIRUPHUDL OHV SDWLHQWY GHV GphdoNs L& @&/letkQ YLV DJp!
conséquences. -H QH WURPSHUDL MDPDLYV OHXU FRQILDQFH HW (

hérité des circonstances pour forcer les consciences.

-H GRQQHUDL PHV VRLQV j OfLQGLIJHQW HW j TXLFRQTXH

laisserai pas influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admis GDQV OTLQWLPLWp GHV $SdediersRiQ @éisérorvidonidD Re¢lD L O H
j OTLQWpULHXU GHV PDLVRQV MH UHVSHFWHUDL OHV VHF

servira pas a 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 SUpVHUYHUDL OTLQGpPSHQGDQFH QpFHVVDLUH j OTDFFR
QT HQWUHSUHQGUDL ULHQ TXL GpSDVVH PHV FRPSpWHQFF

perfectionnerai pour assurer au mieux les services qui me seront demandeés.
-{DSSRUWHUDL PRQ DLGH j PHV FRQIUQUHYV DLQVL TXTj OHX

4XH OHV KRPPHV HW PHV FRQIUqUHV PIDFFRUGHQW OHXU

promesses ; que je sois déshonoré et méprisé VL M\ PDQTXH
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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 WL iQrés¥ fThis 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.
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