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DEFINITION :
Altération progressive et durable de la mémoire et de l’idéation, suffisamment pour handicaper la vie de tous les jours, avec atteinte d’au moins une des fonctions suivantes : langage, calcul, jugement, abstraction, praxie, agnosie, modification de la personnalité
C’est la plus fréquente des démences dégénératives

FACTEURS DE RISQUES :
ATCD familiaux (elle n’est pas héréditaire, souvent sporadique)
Formes familiales rares 
Gène Apo-E
Sexe féminin
Age > 65 ans
Faible niveau d’éducation
Facteurs de risque vasculaire +++
Traumatismes crâniens

FACTEURS PROTECTEURS :
Alcool – Œstrogène – AINS - Activités de loisir

ANATOMOPATHOLOGIE : +++++++
- Atrophie corticale
- Dégénérescences neuro-fibrillaires : Anomalies de la protéine TAU Inclusions neuronales anormales
- Plaques séniles : petits dépôts denses de la protéine β-amyloïde
- Angiopathie amyloïde

NEUROCHIMIE :
- Déficit en acétylcholine et en choline acétyltransférase et dans le cortex (atteinte du noyau de MEYNET)
- Dysfonctionnement glutamatergique

CLINIQUE :
Début progressif :
- Les premiers signes :troubles de la mémoire épisodique et la mémoire de travail ++++
- Examen neurologique : longtemps normal
A un stade avancé :
- Signes extrapyramidaux
- Myoclonies
- Réflexes archaïques
- Crises d’épilepsie
[bookmark: _GoBack]Aggravation progressive :
- La mort après 7 à 10 ans d’évolution

EXAMENS COMPLEMENTAIRES :
- EEG :ralentissement diffus des rythmes corticaux
- Scanner et IRM : atrophie corticale diffuse
- LCR : normal



TRAITEMENT :
   - Il existe aucun traitement qui permet de ralentir l’évolution
   - Inhibiteurs de l’acétylcholinestérase
   - Antagonistes des récepteurs NMDA

CHOREE DE HUNTINGTUN :
Maladie autosomique dominante
Affection neuro-dégénérative qui touche surtout le striatum (noyau caudé + Putamen), ultérieurement le cortex

CLINIQUE :
Début : 30 à 50 ans
Troubles moteurs : 
- Chorée
- Dystonie, akinésie, troubles oculomoteurs, troubles de la déglutition, dysarthrie
- Absence de tremblement de repos ou d’attitude ++++++
Trouble psychique : 
- Dépression +++
- Excitation, irritabilité
Démence
Amaigrissement, boulimie ++++
Troubles sphinctériens

EVOLUTION :
Pertede l’autonomieet décès au bout de 20 ans 

DIAGNOSTIC :
Le test génétique confirme le diagnostic

TRAITEMENT :
Maladie incurable ++++++
Traitement symptomatique


