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Cette fiche est élaborée dans le cadre du projet DIMA [1].
Elle reprend le terme de démence employé dans les travaux scientifiques et les classifications

internationales. La démence est a comprendre ici comme une maladie neurologique qui
altéere, de maniére durable, le fonctionnement cognitif et adaptatif des personnes.

La démence est un syndrome caractérisé par un déclin progressif et durable (plus de six mois) des
capacités cognitives, fonctionnelles et adaptatives suffisamment grave pour interférer avec les
habitudes de vie de la personne. D'origine neurologique, la démence se manifeste par I'apparition de
problémes de mémoire et un des éléments suivants : trouble du langage réceptif ou expressif a l'oral
ou a l'écrit (aphasie), trouble des mouvements intentionnels (apraxie), trouble de la reconnaissance
(agnosie), troubles de la planification, difficulté dans la résolution de problémes, manque d'inhibition,
déficit en flexibilité cognitive, difficulté a prioriser et a initier une action (trouble du fonctionnement
exécutif) ... A terme, ceci a un effet drastique sur la capacité de la personne a prendre soin d'elle.

Pour répondre aux besoins des personnes ayant une déficience intellectuelle et une démence, les
familles et les professionnels sont confrontés a de nombreux défis liés a la nature de cette affection
neurologique, a sa progression et a sa complexité. Se posent alors deux questions : comment évolue
la démence chez les personnes avec une déficience intellectuelle ? Et quelles sont les
recommandations a destination de ce public ?

[1]1 DIMA (Déficience Intellectuelle et Maladie d’Alzheimer) est une communauté mixte de recherche financée par I''RESP et la CNSA dans le cadre
du programme « Autonomie : personnes agées et personnes en situation de handicap » 2021. DIMA rassemble des professionnels universitaires
et de terrain, des familles, des personnes en situation de handicap et des personnes ressources autour d’'une problématique partagée : comment
accompagner les personnes qui ont une déficience intellectuelle et qui sont confrontées a la maladie d’Alzheimer, parce qu'elles sont elles-mémes
atteintes par la maladie ou parce qu'elles sont confrontées a sa survenue chez leurs proches. La description du projet et des ressources sont
disponibles a cette adresse : https://www.social-project.fr/dima.
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I) COMMENT EVOLUE LA DEMENCE CHEZ LES PERSONNES AVEC UNE DEFICIENCE
INTELLECTUELLE ?

Au stade pré-clinique, les personnes et I'entourage reperent des changements subtils (Jamieson-Craig
et al., 2010) pouvant étre associés ou non a la démence. Les professionnels repérent souvent les
signes suivants : perte de la mémoire, difficulté a se repérer et s'orienter, difficulté a marcher,
confusion dans les situations familiéres, frustration, changements de personnalité. Par exemple, une
personne trés sociable initialement, peut se replier sur elle-méme progressivement ; de méme les
professionnels de I'accompagnement peuvent constater une baisse notable de 'empathie ou une instabilité
émotionnelle, aspects qui n'étaient pas observés auparavant chez la personne accompagnée. Par ailleurs,
I'entourage familial s'interroge sur de nouveaux comportements apparus récemment chez leur
proche, tels que I'errance, I'agressivité, des habitudes de sommeil modifiées ou Il'incontinence.

Au stade précoce, certains signes sont observés comme la perte de mémoire affectant les habitudes de
vie et les interactions sociales, I'augmentation de la confusion et de lanxiété, la difficulté de
communication, la diminution de la joie de vivre (Deb et al., 2007).

Au stade intermédiaire, il y a une perte accrue des capacités et I'apparition de nouvelles difficultés : la
perte de mémoire a court terme, la difficulté a reconnaitre son entourage, les souvenirs a long terme
intégrés comme une réalité actuelle, le désengagement dans les activités, I'agitation, I'errance, la
difficulté a se faire comprendre et a comprendre, les discours répétitifs, les comportements-défis[1]
(Copper, 1997 ; Oliver et al., 2011), les hallucinations et les délires. Les capacités fluctuent fortement et
ce qui fonctionne dans la gestion du comportement un jour peut ne pas fonctionner les autres jours.
Le stade avancé se caractérise par une plus grande difficulté cognitive et fonctionnelle. Les personnes
font face a d'importants défis en matiére de soins personnels et deviennent de plus en plus
dépendantes pour les actes de la vie quotidienne (Mc Carron et al, 2011). A ce stade, les
préoccupations médicales sont importantes : détérioration intellectuelle sévere, immobilité, chutes,
difficultés a avaler, problémes respiratoires, incapacité a prendre soin de soi, etc. A terme, I'ensemble
de ces difficultés et leurs interactions entrainent le décés de la personne.

2) QUELLES SONT LES RECOMMANDATIONS D’ACCOMPAGNEMENT AUPRES DES
PERSONNES AVEC UNE DEFICIENCE INTELLECTUELLE ET UNE DEMENCE ?

Pour accompagner les personnes de maniere respectueuse et solidaire, face a I'apparition et la
progression de la démence, les services doivent évoluer constamment en reconsidérant leur
approche. Il existe a I'heure actuelle plusieurs ressources (les recommandations de I'OMS[2], les
principes d'Edimbourg, les échanges autour des pratiques professionnelles et les connaissances
scientifiques) sur lesquelles les équipes peuvent s'appuyer pour proposer un projet
d'accompagnement et de soin approprié (Jokinen et al., 2013).

Les principes d'Edimbourg (Wilkinson et Janicki, 2002), élaborés en 2001, définissent les pratiques
d'accompagnement des personnes ayant une déficience intellectuelle et une démence. lls
encouragent a adopter une philosophie favorisant une bonne qualité de vie des personnes
concernées, dans la mesure du possible au sein de leur service avec une approche centrée sur elles
en considérant leurs forces, capacités, compétences et souhaits dans la prise de décision. Ces
principes pronent la disponibilité du diagnostic, de I'évaluation et des services ressources pour
répondre aux besoins individuels ainsi que de promouvoir la santé des personnes. Pour cela,
I'implication de ces derniéeres, celle des familles et accompagnants de proximité, est préconisée
dans les phases d'évaluation et de projet. Dans l'idéal, la planification et le soutien favoriseraient le
maintien de la personne dans son lieu de vie habituel, tout en s'assurant un accés aux services de
droit commun destinés aux personnes développant une démence.

[1] Le terme comportement-défi remplace le terme de trouble de comportement. Ce comportement peut prendre différentes formes comme
I'automutilation, I'agressivité (physique ou verbale) ou les stéréotypies. Tout cela pose de véritables défis a 'organisation des structures d'accueil et
a lintégration communautaire. Les comportements-défis ne sont plus considérés uniquement comme un trouble inhérent a la personne avec
déficience intellectuelle mais bien comme le résultat d'interactions entre la personne et son environnement. (INSERM, 2016)

[2] Cf. « Global action plan on the public health response to dementia 2017-2025 » : https://www.who.int/publications/i/item/9789241513487


https://www.who.int/publications/i/item/9789241513487

STADE PRE-CLINIQUE

q , Créer et/ou participer aux Créer et/ou participer aux

Créer des occasions
\x espaces de rencontres et espaces de rencontres et

d’'échanger sur son L/ 2
expérience d'échanges concernant les d'échanges concernant les

P changements repérés changements repérés
Se tenir informée et se S'informer et se former au Utiliser un test de dépistage de
former sur le diagnostic de sujet de la démence et son facon réguliere (équipes
démence et son évolution évolution éducatives)

Entrer dans une démarche
d'évaluation formelle et
approfondie aupres de
professionnels de santé

Se former sur la démence et le
diagnostic

Au stade pré-clinique, les premiers changements se manifestent. La phase d'observation commence et
les équipes investiguent afin de mieux comprendre les causes du déclin. Pour cela, elles peuvent
administrer régulierement un outil de dépistage pour détecter les premiers changements et évaluer les
effets indésirables induits par les médicaments ou d'autres conditions imitant, exacerbant ou masquant
la démence [1]. Les professionnels familiarisés avec |'évaluation et le diagnostic des adultes ayant une
déficience intellectuelle et un déclin cognitif et/ou fonctionnel doivent étre interpellés. Ensuite, les
échanges autour des résultats avec un professionnel de santé sont essentiels. Si les soupgons sont
fondés, il s'agit de demander une évaluation de santé formelle et approfondie. Lors de cette démarche,
les personnes concernées sont accompagnées aux rendez-vous par un tiers ayant une bonne
connaissance des capacités, de l'histoire et du mode de communication privilégié par la personne
présentant une déficience intellectuelle. Tout au long de la démarche, des réunions avec les personnes,
la famille et d'autres personnes importantes sont organisées. Enfin, si un diagnostic de démence est
obtenu, il est nécessaire de I'expliquer [2], d’expliquer ses conséquences et de commencer a définir les
priorités de l'accompagnement a venir. Plus largement, l'information et la formation des personnes
accompagnées et de leur entourage (i.e. amis, familles, professionnels) a propos de la démence et son
évolution sont cruciales car c'est un levier important a la qualité de vie.

[1] Cf. la fiche 1 intitulée « Dépistage et diagnostique des personnes ayant une déficience intellectuelle et une démence » (https://www.social-
project.fr/_files/ugd/750823_53ee9d3dbe7e4aee8c4c20eadb2a6340.pdf).

[2] Cf. le support vidéo “Alice et Medhi”, des fiches FALC sur la maladie d’Alzheimer réalisées par 'UDAPEI de Haute-Savoie et le “Journal de Jenny”
(Watchman, Tuffrey-Wijne, et Quinn, 2015), disponibles gratuitement sur l'espace “Handicap et maladie d'Alzheimer” de la FIRAH
https://www.firah.org/fr/handicap-et-maladie-d-alzheimer.html
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Le stade précoce est une période charniere dans l'engagement des personnes et de leur entourage
quant a la planification des soins et des directives anticipées [1]. L'élaboration d'axe de travail ciblé en
fonction des besoins et des préférences est nécessaire tout en étant organisé de maniere a ne pas
causer d'anxiété et de confusion. L'entourage professionnel et familial fournit un soutien continu pour
traiter les symptomes comportementaux et psychologiques associés a la démence. Au-dela, il est
nécessaire de réinventer les activités afin que la participation des personnes soit valorisée, que les
possibilités d'interactions avec les autres se poursuivent et qu'un répit soit possible pour les familles et
les professionnels. Les principes d'accompagnement changent en passant de I'acquisition au maintien
des compétences. Pour soutenir les habitudes de vie et surmonter les éventuelles résistances, il est
pertinent de consolider la mise en place de routines, didentifier et de résoudre les défis
environnementaux. La modification des exigences du milieu, des activités et des routines peut aussi
atténuer l'aggravation des symptdmes et I'expérience de perte d'autonomie. Tout cela permet le
maintien de la participation communautaire et la qualité de vie des personnes concernées. L'équipe
pluridisciplinaire doit gérer de maniére proactive les problémes de santé physique ou mentale.
Concernant lI'impact des traitements médicamenteux et des interventions non médicamenteuses [2], la
communication reste importante avec les professionnels de santé.

A ce stade, I'environnement doit évoluer [3] afin de favoriser le déplacement autonome des personnes
(ex. installation de rampe ou de siege), soutenir leur mémoire (ex. des aides mémoires, des notes, des
livres de souvenirs, des affiches), aider leur perception (ex. travail autour de la lumiéere et de I'éclairage),
améliorer leur compréhension (ex. utilisation d'un langage simple et direct), favoriser leur bien-étre (ex.
cadre calme et apaisant, désencombrement de I'environnement, conservation des objets et possessions
familiéres). L'observation des personnes au cours de taches quotidiennes peut permettre de
comprendre I'évolution de leurs capacités attentionnelles, communicationnelles ou mnésiques.
L'identification de nouvelles ressources et expertises soutient I'entourage professionnel et familial. Il est
nécessaire de continuer a les former sur les spécificités de la maladie d'Alzheimer et sa progression chez
les personnes ayant une déficience intellectuelle ainsi que sur les thématiques liées au deuil et a la
perte. La thématique du deuil est ici utilisée au sens large : il s'agit de travailler avec I'entourage et la
personne la perte et le deuil des compétences ; ce travail concerne aussi le deuil autour de la mort.

[1] Les directives anticipées sont une possibilité introduite dans la loi des 2005. Plusieurs textes en font référence dans le cade de la santé
publique sur I'expression de la volonté des malades en fin de vie (Articles L11111-11 a L11111-12), sur la rédaction des directives anticipées
(Articles R11111-11 a R11111-20). Elles sont définies comme I'expression de la volonté de la personne relative a sa fin de vie en ce qui concerne
les conditions de la poursuite, de la limitation, de I'arrét ou du refus de traitement ou d'acte médicaux. La fin de vie est une période durant
laquelle la personne est atteinte d'une affection grave ou incurable, en phase avancée ou terminale. Les directives anticipées permettent a
toute personne majeure de faire connaitre ses souhaits relatifs a sa fin de vie, en particulier sur les points suivants : limitation ou arrét des
traitements en cours, transfert en réanimation si I'état de santé le requiert, la mise sous respiration artificielle, l'intervention chirurgicale, la
diminution des souffrances méme si cela a pour effet de mener au décés. Méme une personne sous tutelle peut rédiger des directives
anticipées avec l'autorisation du juge. De plus, elles simposent au médecin pour toutes décisions d'investigation, d'intervention ou de
traitement. Les directives anticipées doivent prendre la forme d'un document écrit, qui doit étre daté et signé. Il se fait sur papier libre, mais
certains établissements de santé fournissent un formulaire. Elles ont une durée illimitée, néanmoins leur modification et annulation sont
possibles a tout moment. En 2016, la Haute Autorité de Santé a publié un modéle de formulaire disponible sur internet : https://www.has-
sante.fr/upload/docs/application/pdf/2016-03/directives_anticipees_concernant_les_situations_de_fin_de_vie_v16.pdf

[2] Cf. La fiche 3, a paraitre, intitulée « Les interventions accessibles aux personnes ayant une déficience intellectuelle et une démence et a leur
entourage ».

[3] Cf. le document intitulé « 15 fiches de conseils pratiques pour accompagner une personne qui vit avec la maladie d’Alzheimer » :
https://www.firah.org/upload/activites-et-publications/progammes-thematiques/clap/alzheimer/fiches-pratiques-complet.pdf
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Au stade intermédiaire, il s'agit de réfléchir a la planification des services et soutiens a long terme en se
concentrant sur la fagcon de fournir des niveaux de soins accrus et adaptés. Les services doivent se doter
de relais et ressources supplémentaires pour les périodes plus difficiles. En effet, les besoins de soutien
des personnes vont s'accentuer progressivement. Pour y faire face, superviser les accompagnants et
soutenir les aidants dans leur pratique et émotions est essentiel. Aussi, dans ce contexte, des
frustrations peuvent apparaitre car les interventions fonctionnelles du stade précoce peuvent ne plus
étre utiles a mesure que la démence progresse. Par exemple, face a un nouveau comportement-défi
apparaissant au stade précoce, I'équipe et la famille ont pu mettre en place des interventions permettant de le
réduire ou de le faire disparaitre. Au stade intermédiaire, ces nouveaux apprentissages peuvent étre mis a mal
et le comportement-défi peut malheureusement réapparaitre. Pour pallier ces difficultés, il est pertinent de
renforcer la formation des professionnels et des familles. Les thématiques de formations peuvent étre
diverses telles que la gestion des comportements, I'adaptation des routines, la communication, la
bientraitance et les principes d'accompagnement centrés sur la personne. Il s'agit d'identifier des
besoins qui ne sont pas exprimés (douleur, faim, inconfort, peur, tristesse, maladie) ainsi que de veiller a
un accompagnement favorisant le respect de l'identité des personnes et ses fondamentaux, c'est-a-dire
de s'appuyer sur les choses dont les personnes se souviennent encore, des activités appréciées dans le
passé, des personnes importantes.

A ce stade, la place de I'évaluation réguliere reste importante pour déterminer I'étendue du changement
et le développement possible de comorbidités. Dans certains cas, il est nécessaire de prendre en charge
les comorbidités, en particulier les symptémes de dépression. La vigilance vis-a-vis des traitements
médicamenteux se poursuit afin de prévenir les effets indésirables. A l'appui des évaluations, les
principes d'accompagnement s'orientent essentiellement sur le maintien des compétences et du plaisir.
Ainsi, les activités valorisées (ex. stimulation cognitive, lecture a voix haute, jardinage simple et exercice
physique), les activités « sans échec » (ex. activité sensorielle, la marche, la promenade...), celles relatives
au bien-étre (ex. pratique spirituelle, musique, aromathérapie, massothérapie, médiation animale...),
ainsi que celles orientées vers soi (ex. photos, albums, objets personnels) sont a mettre en place [1]. Cet
accompagnement prend en compte nécessairement les préférences des personnes. Du fait du déclin
fonctionnel, de nouveaux accompagnements aux actes de la vie quotidienne vont apparaitre (ex. repas,
soins personnels et hygiéne). Au niveau juridique, il faut veiller a ce que des protections (ex. tutelle,
curatelle, habilitation familiale) soient mises en place pour éviter les abus ou les préjudices dans les
contextes formels et informels.

L'environnement des personnes va évoluer en prenant en compte ses nouveaux besoins en affichant
des aide-mémoires (ex. notes, livres de souvenir, affiches), en utilisant des appareils et des technologies
d'assistance (ex. lunettes, prothéses auditives, appareils de communication, fauteuils roulants
motorisés), en soutenant la communication (ex. rappeler les prénoms de chacun, simplifier le langage,
utiliser des gestes, des expressions familiéres et pointer les objets reconnus), en s'assurant de la
compréhension et en faisant preuve de patience pour que les personnes puissent répondre.

De nouvelles options de logement sont parfois envisagées. Pour cela, une évaluation globale doit étre
menée. Sur ce point, les équipes et les familles sont régulierement confrontées a un dilemme : « faut-il
favoriser le maintien au domicile ou le déménagement ? ». En effet, le déménagement peut augmenter
les difficultés des personnes atteintes de démence. Avant tout, des moyens compensatoires devraient
étre explorés. Différentes questions doivent orienter la réflexion et venir éclairer la décision a prendre :
(1) l'environnement physique actuel est-il adapté ? (2) les ressources de logement actuel fournies
répondent-elles aux besoins ? (3) d'autres membres de I'entourage subissent-ils des effets négatifs ? (4)
les exigences imposées dépassent-elles les capacités de I'entourage familial et professionnel ?

[4] Cf. fiche 3 intitulée « Les interventions accessibles aux personnes ayant une déficience intellectuelle et une démence et a leur entourage »



Le changement de lieu de vie doit étre envisagé en dernier recours. C'est une transition qui doit étre
planifiée plutét que brusque, tout en étant centrée sur la personne. Elle doit étre mise en place de
maniére a maximiser la persistance des routines, des lieux, des personnes et des objets familiers pour
les personnes accompagnées. La passation d'informations doit mentionner nécessairement ['histoire
de vie, l'identité, les préférences et les personnes importantes. C'est ainsi que cette transition peut
soutenir les professionnels initiant la relation avec la personne concernée. Toutes ces préconisations
soutiennent les personnes et leur famille dans cette nouvelle étape et améliorent les pratiques

professionnelles.
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Arrivée a ce stade, la prise en charge évolue entiérement vers du non ambulatoire [1], associé ou non
aux soins palliatifs [2]. L'accent sera porté sur les activités plus structurées, les soins infirmiers et
personnels. Il s'agit d'accompagner les personnes sur tous les actes de la vie quotidienne (ex. repas,
transfert, toilette...) et de maintenir une vigilance sur les indicateurs de santé (ex. les apports hydriques,
caloriques, nutritionnels, le poids). Dans la relation a l'autre, I'entourage continue de parler aux
personnes méme s'il n'y a pas de réponse, a chercher des points d'accord et de rencontre. L'utilisation
du toucher, les réponses a tout effort de communication émis par les personnes et dire « au revoir »
sont des médias de communication a considérer. Des procédures peuvent étre élaborées pour
maintenir la dignité, le confort et gérer la douleur. Tous les efforts doivent étre faits pour prendre en
considération et honorer, dans la mesure du possible, les souhaits préalablement identifiés par les
personnes concernées. En cas de déménagement, la préparation de la transition et le maintien des
continuités qui ont du sens pour elles (ex. liens sociaux, routines, possessions, rituels, lieux...) sont
incontournables.

L'environnement va continuer a évoluer et des appareillages peuvent étre nécessaires pour le confort
des personnes (ex. fauteuils, matelas, draps spéciaux...). L'entourage peut continuer d'expliquer les
soins, les actes de la vie quotidienne et la fonction des appareillages de maniére douce et respectueuse.
Ce type d'accompagnement amene a étre attentif a la communication entre les professionnels des
hoépitaux, des maisons de santé et des soins palliatifs, etc. L'accompagnement vers la fin de la vie et les
dispositifs post décés s'organisent. La supervision et le soutien de I'entourage professionnel et familial
permettent de faire face et constituent une ressource pour l'accompagnement vers la fin de vie et
autour du décés. Un certain nombre de formations peuvent étre de véritables ressources (Fahey-
MacCarty et al., 2009) et les thématiques suivantes sont préconisées : la gestion de la douleur,
I'élimination de l'inconfort, les gestes et postures appropriées, l'utilisation des appareillages, la
protection de l'intégrité du corps, le soutien a la nutrition et I'hydratation, 'accompagnement alimentaire
et aux troubles de la déglutition, la prévention des complications associées a l'inactivité, la prévention de
la détérioration des fonctions corporelles.

CONCLUSION

L'objectif de ce document était double : mettre en lumiére les connaissances scientifiques relatives a la
démence et a son évolution chez les personnes avec une déficience intellectuelle ; faire état des conseils
guidant les pratiques d'accompagnement a destination de I'entourage et des personnes. En effet,
'accompagnement des personnes ayant une déficience intellectuelle et une démence présente de
nombreux défis auxquels se confrontent les professionnels, la famille et la personne elle-méme. Pour
surmonter ces défis, des actions peuvent étre pensées et mises en place par la personne elle-méme, la
famille, I'entourage ou sur I'environnement pour améliorer la qualité de vie des personnes concernées,
les soutenir et ce quel que soit le stade de la maladie.

[1] Selon pratique santé Paris, le terme ambulatoire se référe a un examen ou un traitement pour lequel le patient ne reste que quelques
heures dans I'établissement de santé sans y passer la nuit alors que la prise en charge non ambulatoire renvoie a un examen ou un
traitement nécessitant une présence continue du patient durant plusieurs jours.

[2] Selon I'Organisation Mondiale de la Santé (OMS, 2020), les soins palliatifs sont « une approche pour améliorer la qualité de vie des patients
(adultes et enfants) et de leur famille, confrontés aux problémes liés a des maladies potentiellement mortelles. Ils préviennent et soulagent
les souffrances grace a la reconnaissance précoce, I'évaluation correcte et le traitement de la douleur et des autres probléemes, qu'ils soient
d'ordre physique, psychosocial ou spirituel. »
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