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La démence chez les adultes atteints
de déficiences intellectuelles :
évaluation et prise en charge
En raison de l’augmentation de la longévité des personnes souffrant d’une déficience
intellectuelle et de la tendance croissante à les retourner dans la collectivité, les médecins
de premier recours et les spécialistes soignent un nombre de plus en plus élevé de patients
atteints de démence issus de cette population. Afin de mieux les évaluer et les prendre en
charge, les médecins doivent alors parfaire et adapter leurs connaissances diagnostiques et
thérapeutiques.

par Lilian Thorpe B. Sc., M. Sc., M.D., FRCPC

Depuis 20 ans environ, les 
médecins en milieu communautaire

doivent traiter et évaluer un nombre 
croissant de patients âgés atteints d’une
déficience intellectuelle (DI). Ce phéno-
mène s’explique en partie par la longévité
accrue de cette population,1 à la suite de
l’amélioration du traitement initial et du
traitement d’entretien des pathologies asso-
ciées à la DI (par exemple, la cardiopathie
congénitale dans le syndrome de Down

[SD]). À cela s’ajoute l’espérance de vie
plus longue de la population générale
attribuable aux progrès sociaux et aux 
progrès de la santé publique.

Le phénomène est encore plus évident
devant la tendance actuelle à retourner en
milieu communautaire un nombre 
croissant de personnes atteintes de diver-
ses formes de DI.

Les programmes pour favoriser l’au-
tonomie, les foyers d’accueil (petits et
grands) spécialisés pour les personnes
atteintes de DI, les ateliers protégés, les
centres d’accueil et les centres de soins de
longue durée accueillent tous un nombre de
plus en plus élevé d’adultes âgés présentant
une DI. Ainsi, les responsables de ces
endroits s’efforcent de composer avec un
plus grand nombre de problèmes liés au
vieillissement, notamment la démence.
Cette dernière revêt une importance parti-
culière parce que le SD, une des formes les
plus répandues de DI, est intrinsèquement
lié à la démence à cause de la présence d’un
chromosome supplémentaire sur la paire de
chromosomes somatiques 21, dont le rôle
étiologique a été démontré dans la maladie
d’Alzheimer (MA).

Les médecins de premier recours et
les spécialistes doivent donc de plus en
plus souvent évaluer et prendre en charge
des déficients mentaux chez qui on

soupçonne une démence. Par ailleurs, ces
cliniciens s’efforcent d’adapter leurs
compétences pour mieux prendre soin de
cette population de patients. Ainsi, cet
article propose une brève introduction à
cette problématique complexe.

Épidémiologie
Quelle est l’incidence de la MA chez les
adultes atteints d’une DI? Nul doute
qu’elle est très élevée dans la population
atteinte du SD. À 40 ans, toutes les per-
sonnes atteintes du SD présentent des
signes neuropathologiques caractéris-
tiques de la MA à l’autopsie,2 même si ces
signes ne sont pas reliés de façon certaine
avec les signes cliniques. Toutefois, pour
des raisons encore mal connues, certaines
personnes atteintes du SD vivent jusqu’à
un âge avancé sans présenter de signes
d’altérations cognitives ou fonctionnelles.
De toute évidence, cependant, il y a une
augmentation liée à l’âge des signes cli-
niques et pathologiques de démence.
Holland et ses collègues3 ont publié
récemment des résultats révélant des aug-
mentations de 3,4 %, de 10,3 % et de 40 %
du taux de démence dans des populations
adultes atteintes du SD et âgées de 30 ans
à 39 ans, de 40 ans à 49 ans et de 50 ans à
59 ans, respectivement. Ces pourcentages
auraient été encore plus élevés si les auteurs
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avaient utilisé d’autres critères de définition
de la démence que ceux du CAMDEX
(Cambridge Examination for Mental
Disorders of the Elderly).

D’autres anomalies chromosomiques
seraient liées à une incidence plus élevée de
la démence, mais ces données sont moins
concluantes.

Problèmes cliniques liés à l’évalua-
tion de la démence dans la DI
Il est difficile de poser un diagnostic de
démence4-6 chez les patients atteints d’une
DI préexistante, et ce, pour plusieurs raisons.
Soulignons d’abord que les personnes
atteintes d’une DI sont soumises à des
demandes et à des stimulations moins
grandes dans leur environnement, surtout si
elles vivent dans un milieu protégé. Le
déclin de la fonction cognitive risque donc
de ne pas avoir des répercussions notables
sur le fonctionnement quotidien de la per-
sonne qui, dans des circonstances normales,
aurait rapidement été adressée à un spécia-
liste parce que le déclin aurait été plus évi-
dent. En outre, même la population adressée
à des spécialistes est très hétérogène, c’est-à-
dire que la gravité de la détérioration des fa-
cultés cognitives et de la capacité fonction-
nelle varie beaucoup d’un patient à l’autre.
De plus, les instruments utilisés pour mesu-
rer le statut cognitif et fonctionnel ont été
conçus le plus souvent pour des écarts moins
grands de dysfonctionnement. Par con-
séquent, on observe parfois un « effet 
plancher » chez les personnes les plus grave-
ment atteintes (un degré de fonctionnement
si bas qu’une détérioration subséquente
n’est pas évidente) ou, au contraire, un
« effet de plafonnement » (le test est si facile
qu’une démence évolutive n’est pas détectée
avant le stade très avancé). En médecine
clinique, il n’existe pas de test qui, à lui seul,
permettrait d’évaluer de façon précise et
fiable l’évolution d’une démence chez toutes
les personnes atteintes d’une DI.

À ces embûches s’ajoute la présence de
plusieurs facteurs de confusion dans l’appli-
cation des tests. Souvent, les adultes atteints
d’une DI sont intimidés et gauches en
présence d’étrangers. En plus, ils ne répon-
dent pas toujours verbalement même s’ils ne

présentent aucun trouble du langage. Et bien
sûr, beaucoup de déficients intellectuels ne
peuvent communiquer de façon claire et
complexe. Les personnes atteintes d’une DI
modérée ou grave ont peu ou pas d’aptitudes
à la communication, alors que l’on sait que
les tests cognitifs usuels sont fondés sur le
langage, ne serait-ce que pour expliquer
comment répondre aux questions. À cause
de cet obstacle à la communication, il n’est
pas toujours possible d’administrer des tests
pour détecter une démence précoce chez les
déficients intellectuels et, parfois, les déficits
ne sont évidents qu’au stade avancé de la
maladie (perte d’aptitude quant à l’hygiène
personnelle de base ou apparition de convul-
sions chez un patient atteint à la fois du SD

et de la MA). Ce serait une des raisons pour
lesquelles les signes cliniques de démence
chez les patients âgés atteints du SD sont
beaucoup moins marqués, malgré la
présence de signes neuropathologiques très
évidents d’altérations cérébrales. Néan-
moins, il existe des tests informatisés spé-
cialisés permettant de surmonter en partie
cette difficulté.7

Les modifications du comportement ca-
ractéristiques de la démence, telles que les
changements de l’humeur et de la personna-
lité, sont plus facilement occultées par les
anomalies inhérentes à la DI ou par un 
trouble psychiatrique concomitant,8,9 notam-
ment la dépression. En outre, certaines
anomalies physiques, plus fréquentes dans la
DI,10 risquent aussi de compliquer le dia-
gnostic. Nous savons, par exemple, que l’hy-
pothyroïdie, les affections hématologiques,
les troubles de l’ouïe, les problèmes de lan-
gage et la dépression sont tous plus fréquents
chez les personnes souffrant du SD et qu’ils
se manifestent parfois par des déficits cogni-
tifs. De même, les déficits sensoriels sont très
fréquents dans la DI11,12 et devraient être
considérés comme facteurs dans la diminu-
tion de la capacité fonctionnelle.

Les troubles convulsifs sont beaucoup
plus fréquents chez les personnes atteintes
d’une DI, et tant le trouble convulsif que le
traitement peuvent influer défavorablement
sur les facultés cognitives et sur le com-
portement du patient. Qui plus est, la
polypharmacothérapie nécessaire pour
maîtriser les troubles convulsifs réfractaires
et les troubles du comportement, par exem-
ple, l’agressivité, est beaucoup plus fré-
quente dans la population atteinte d’une DI,
ce qui complique davantage le diagnostic.

Tous ces facteurs diminuent l’utilité de
la mesure de la fonction cognitive et de la
capacité fonctionnelle au cours d’une seule
entrevue visant à évaluer une démence pos-
sible. Pire encore, dans bien des cas, le cli-

nicien ne peut obtenir d’information longitu-
dinale rétrospective, car il est rare qu’un
aidant ou un parent cohabitant avec le
patient âgé atteint d’une DI soit en mesure
de décrire de manière fiable l’évolution de sa
capacité fonctionnelle. Soulignons aussi que
chez les personnes sans DI, l’évaluation de
la démence au stade précoce est fondée sur
les signes d’une progression longitudinale
prospective des déficits. Cependant, cette
approche est peu pratique lorsqu’il faut
poser rapidement un diagnostic afin d’orien-
ter les décisions quant au placement du
malade ou à son traitement.

Stratégies diagnostiques
Quelles sont donc les stratégies auxquelles
peut recourir le médecin dans son cabinet
lorsqu’il doit déterminer si une personne
souffre de démence et établir un plan 
d’action pour la traiter? La Conférence cana-
dienne de consensus sur la démence a 
publié des lignes directrices pour la popula-
tion générale13 qui peuvent guider la
démarche plus complexe lorsqu’il s’agit de
patients atteints d’une DI. En effet, les lignes
directrices canadiennes de consensus sont
applicables à ces patients en tenant compte
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des déficits préexistants et en évaluant le
déclin des diverses fonctions par rapport au
niveau précédemment atteint. Il faut égale-
ment accorder une plus grande attention à la
comorbidité chez des patients qui souffrent
d’une DI.

Histoire. Pour établir l’histoire du
patient, le médecin doit poser des 
questions à un aidant bien informé, ce qui
permettra d’obtenir des renseignements
sur l’apparition graduelle des symptômes
pour les principaux aspects liés à la
démence (Tableau 1). De surcroît, il doit
prendre quelques notes sur les aptitudes
fonctionnelles pour chacun de ces points,
car elles lui serviront plus tard de
référence. Il importe de rechercher les
signes objectifs de diminution de la
capacité fonctionnelle, par exemple,
l’assignation de nouvelles tâches dans un
atelier protégé. Si possible, le médecin
doit remettre au personnel le question-
naire 14 Evenhuis (Evenhuis Dementia
Questionnaire for Mentally Retarded
Persons) pour évaluer la démence chez
les déficients intellectuels. Cet instrument
inclut des questions sur des points précis
des aptitudes du patient, et les réponses
offrent des points de repère pour le suivi.
Le clinicien doit également obtenir de
l’information sur les antécédents médi-
caux – antécédents de maladies comme la
dépression, de thyroïdothérapie, d’éva-
luations des aptitudes sensorielles. Il
passera également en revue les médica-
ments que prend le patient pour
rechercher des agents influant défavo-
rablement sur la fonction cognitive. Tout
comme, il accordera une attention parti-
culière aux anticholinergiques, par exem-
ple, les antipsychotiques classiques à
faible puissance d’action (et les antipsy-
chotiques atypiques, tels que l’olanza-
pine, exerçant une activité anticholi-
nergique) ainsi que les antidépresseurs
tricycliques, les anticonvulsivants et les
nooleptiques.

Examen physique. Il est très important
d’évaluer attentivement l’ouïe et la vue, car
les personnes atteintes d’une DI, surtout
celles atteintes du SD, présentent souvent
des déficits sur ce plan. On recherchera

également d’autres signes de vieillissement
précoce, telles les cataractes.

Tests psychométriques. La plupart des
déficients intellectuels sont incapables de
répondre aux questions du mini-examen de
l’état mental de Folstein15,16 et il 
n’existe aucun autre test qui puisse être
administré facilement dans un cabinet médi-
cal pour évaluer toutes les personnes atteintes
d’une DI. Toutefois, un nombre croissant de
tests permettent aux neuropsychologues 
d’étudier cette population de patients,17 mais
ils sont peu commodes en médecine gé-
nérale. De plus, lors de la première entrevue,
le médecin a souvent de la difficulté à obtenir
de l’information cohérente parce que le
patient appréhende ce genre de situation.

Épreuves de laboratoire.Conformément
aux critères de la Conférence canadienne de
consensus,13 les analyses de sang courantes
doivent comprendre :
• un hémogramme complet
• la mesure de la thyrotropine (TSH)
• un bilan des électrolytes
• la concentration de calcium
• la mesure de la glycémie.

Et, si c’est nécessaire et approprié, il faut
aussi mesurer les concentrations des anti-
convulsivants chez les patients traités par ces
agents et effectuer d’autres tests énumérés
dans les lignes directrices canadiennes de
consensus.

Neuro-imagerie. Chez certains défi-
cients intellectuels adultes, il est parfois
très difficile de procéder à une tomoden-
sitométrie, car ces patients ne se confor-
ment pas aux directives. Il faut alors leur
administrer un tranquillisant assez 
puissant (qui n’est pas toujours sans effet
indésirable) pour évaluer leur état avec
précision. Pour cette raison, la décision
d’ordonner une tomodensitométrie se
révèle un peu plus complexe et exige une
évaluation attentive du rapport coût-avan-
tage. Dans les lignes directrices cana-
diennes de consensus, les critères sont
décrits en ce qui concerne la tomodensi-
tométrie. De cette façon, pour les person-
nes atteintes du SD, on devrait omettre
celui qui porte sur « l’apparition avant
l’âge de 60 ans ». En fait, la démence de
type Alzheimer survient davantage et à un

âge plus jeune dans cette population de
patients que dans la population générale.
La plupart des cliniciens ordonneraient
une tomodensitométrie pour ces patients
seulement en présence de caractéristiques
inhabituelles, par exemple, des signes de
localisation.

Conclusion. Le diagnostic de démence
dans la DI est un diagnostic clinique, fondé
sur l’ensemble des meilleurs renseigne-
ments obtenus ; ce diagnostic est susceptible
de changer par suite d’évaluations répétées
du patient.

Stratégies thérapeutiques
Une fois le diagnostic de MA posé, le
médecin renseignera les aidants sur l’évo-
lution de la maladie et sur les changements
de comportements possibles, comme 
l’errance, les troubles du sommeil et l’in-
continence. Les patients qui fuguent doivent
être placés dans un environnement sécuri-
taire. Ceux qui travaillent dans les ateliers
doivent voir leur tâche allégée pour réduire
les exigences et l’agitation secondaire. Par
ailleurs, il faut expliquer aux aidants que les
convulsions sont plus fréquentes au stade
précoce de la maladie chez des patients
atteints à la fois du SD et de la MA.
Cependant, les changements de comporte-
ment sont souvent le premier signe de
démence, et ils s’accompagnent d’une exa-
cerbation des caractéristiques déjà présentes
(l’entêtement, l’irritabilité, etc.), ce qui
motive souvent la consultation d’un spécia-
liste. Aux premiers stades de la démence, il
est préférable que les déficients intellectuels
soient pris en charge par le réseau des
ressources spécialisées pour cette population
de patients, et ce, pour deux raisons. Tout
d’abord, les activités sont conçues pour des
personnes dont le niveau de fonctionnement
est moindre. Ensuite, les déficients intel-
lectuels sont souvent rejetés par les autres
personnes âgées atteintes de MA qui par-
ticipent à des programmes conçus pour la
population générale. En revanche, au stade
plus avancé de la démence, les patients
atteints de DI ne sont plus tellement différents
des patients provenant de la population
générale, et il est alors souvent nécessaire de
les placer dans des unités de soins pour
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patients atteints de démence dans les centres
de soins de longue durée.

Les médicaments comme le donépézil
n’ont pas été mis à l’épreuve dans des études
cliniques de grande envergure menées
auprès d’adultes déficients intellectuelle-
ment atteints de démence, mais il existe des
rapports de cas. On ne connaît donc pas de
façon certaine l’utilité de ces médicaments
dans le traitement de MA concomitante à
une DI. En théorie, ces agents pourraient
avoir des effets favorables, mais on ne sait
pas vraiment dans quelle mesure ils 
pourraient améliorer la capacité fonction-
nelle et la qualité de vie de ces patients, ce
qui est le but de toute évaluation du rapport
coût-avantage. Rien n’empêche, néanmoins,
de prescrire ce type de médicament.
Cependant, pour mesurer la réponse de ces
patients, il faudrait évaluer l’amélioration de
la capacité fonctionnelle et non pas les résul-
tats au mini-examen de l’état mental de
Folstein.

Le traitement de l’agitation chez des
adultes atteints à la fois de démence et
d’une DI est le même que celui prescrit aux

patients dans la population générale, mais
on se rappellera qu’un cerveau touché par
des déficits préexistants semble encore plus
sensible aux effets pharmacologiques
indésirables. Le traitement pharma-
cologique par la rispéridone a été évalué
dans des études de grande envergure à 
double insu menées auprès de patients
atteints de démence18 et également dans des
études sur les effets de cet agent sur les 
troubles du comportement dans la DI (don-
nées qui seront publiées bientôt). Parce
qu’elle n’exerce pas d’effets anticholi-
nergiques, la rispéridone est le neurolep-
tique de choix, même si elle entraîne des
effets extrapyramidaux lorsqu’elle est admi-
nistrée à des doses plus élevées que 2 mg.
En général, la dose de départ est de 0,5 mg
une fois par jour. Il est bon de noter aussi
que, à cause de la longue demi-vie de cet
agent, la dose ne doit pas être augmentée
plus qu’une fois par semaine. Aucun
médicament ne permet cependant
d’améliorer de manière significative et
fiable tous les troubles du comportement
liés à la démence. Pour cette raison, le

traitement demeure fondé sur les mesures
pour améliorer l’environnement du
patient.

Conclusion
Les taux de démence augmentent chez les
personnes atteintes d’une DI, particulière-
ment chez les patients atteints du SD.
L’évaluation de ces patients doit être faite en
fonction du niveau de départ de leurs apti-
tudes, et elle demeure fondée, en grande 
partie, sur les renseignements fournis par
les aidants au sujet des aptitudes fonction-
nelles du patient. Il est particulièrement
important d’évaluer les déficits sensoriels,
car ils sont très fréquents dans le SD. Les
interventions auprès de ces patients ont été
moins étudiées que les traitements destinés
à la population générale, mais elles peuvent
produire des effets bénéfiques (bien que
plusieurs traitements risquent d’aggraver le
déficit cognitif). En ce qui concerne ces
patients, le mieux est de recourir à la fois
aux programmes destinés à la population
générale et aux ressources spécialisées des-
tinées aux patients atteints d’une DI.
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