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Il s’agit ici de présenter non pas une revue exhade la littérature sur ce sujet, mais plutét
une sélection des articles, livres ou rapportshguis semblent les plus intéressants et les plus
utiles. Il faut d’emblée noter que la majorité destes majeurs sont rédigés en langue
anglaise.

Rapports européens

Il semble dans un premier temps pertinent de pagtirecommandations concernant la fin de
vie des patients atteints de la maladie d’Alzheimiedes pathologies apparentées. Il existe
ainsi un rapport d’Alzheimer Europe de 2008 [1] ptwpose 55 recommandations. Ce petit
livre de 70 pages détaille tres précisément lesitns de fin de vie et les conduites a tenir.

Plus récemment, en 2014, a été publié un « atilalec » (en référence aux « livres blancs »)
sur les recommandations de I'’Association européelensoins palliatifs concernant la prise
en soin optimale des patients déments en phasatpall[2]. Ce texte synthétique et trés
complet fait des recommandations et indique aussiles sont les pistes de recherche a
prioriser. Les auteurs encourageaient une traduetiaine diffusion de cet article, ce qui n’a
malheureusement pas encore été le cas. Le groapesait 57 recommandations réparties en
11 domaines dont voici les intitulés :

1-Applicabilité des soins palliatifs ;

2-Soins centrés sur la personne, communicatiog@sion partagée ;
3-Fixer des objectifs de soins planifiés a 'avance

5-Pronostiquer et reconnaitre la période de fimide

6-Eviter les traitements trop agressifs, colteuxnatiles ;
7-Traitement optimal des symptémes et soins deocbnf

8-Support psychosocial et spirituel ;

9-Famille : implication et soutien ;

10-Education des équipes de soin ;

11-Questions éthigues et sociétales.

Les recommandations du domaine 6, par exempledabbt’hospitalisation, les traitements
chroniques, la contention, I'hydratation, les sand&@limentation et I'antibiothérapie en fin
de vie. Le consensus étant modéré pour ce qui oomtdydratation (plutbt sous-cutanée et
inappropriée en phase agonique) et les sondesnd@’alation (a éviter, préférer le manger par
voie orale). Le texte de référence concernant &gyers des sondes d’alimentation dans les
démences séveres reste celui de Gillick en 2000 [3]
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Le groupe a aussi proposé de prioriser les obgedtfsoins en fonction de I'évolution de la
démence. Ainsi, en I'absence de maladie d’Alzhejnesrobjectifs sont ceux de la promotion
de la santé et de la prévention/réduction des destele risque. Ensuite, et de facon
consécutive ou concomitante selon I'évolution (fégénodérée, sévere), les objectifs sont
soit de prolonger la vie, soit de maintenir I'audame, soit des soins de conforts. Au stade
léger a modéré les 3 objectifs peuvent étre présantultanément pour un méme patient.
Enfin, il est important d’'accompagner le deuil dddmille aprés le déces du malade.

Les auteurs ont ensuite classé ces 11 domainesrga de priorité pour la recherche. Le
premier theme pour la recherche est celui sur masscentrés sur la personne, la
communication et la décision partagée ; le deuxi@mecerne le traitement optimal des
symptémes et les soins de confort ; et le troisiélmdixer des objectifs de soins planifiés a
'avance. Un article américain de 2012 [4] propbsgalement des pistes de recherche sur les
démences séveres pour les 10 ans a venir. Ceitsigtait sur 'importance de reconnaitre le
stade sévére comme une maladie terminale et déogee I'acces aux soins palliatifs.

Il faut noter que, quelles que soient les recomratods, s’il est assez clair que pour les

démences séveéres il y a un consensus concernaonimdication a une réanimation, une

intubation, une dialyse ou la mise en place d'umede d’alimentation, certaines questions

restent débattues : la chirurgie (en France lesatipds en urgence restent pratiquées), les
transfusions sanguines (a quel moment les arr@werencore l'antibiothérapie en phase

terminale (considérée comme un soin de conforcperins consensus). Un article canadien
de 2011, sur la prise en charge des démences sp pdraninale, analyse une partie de ces
thématiques [5]. Toujours au Canada, Arcand [6f&taune synthése en deux parties sur ces
sujets.

Concernant les soins palliatifs pour les persordgies de facon plus générale on peut
consulter les 2 livrets de 'OMS-Europe [8,9]. Ddadivret de 2004 [8], il est en particulier
développé les spécificitées de trajectoire en finvile des patients déments. Ce modele
(beaucoup repris par la suite) est basé sur lagatioin de Lunney et al. en 2003 [10].

Prises de décision

La loi encourage la rédaction de directives andiefoou la désignation d’'une personne de
confiance pour aider a la prise de décision lors dgiéuations de fin de vie. Ceci est

particulierement important dans la maladie d’Alzher ou la capacité a consentir est difficile

a évaluer [11]. Méme si cette capacité est longsermppeservée et doit toujours étre

recherchée, dans la pratique quotidienne, la pigsdécision va souvent revenir a la famille

(aidant principal considéré comme personne de aood) ou aux professionnels. Deux

articles [12,13] sont intéressants a analyserlsapportent des pistes de réflexion sur cette
prise de décision.

Le premier concerne une étude allemande [12] @st shtéressée au choix fait par des tuteurs

familiaux (n = 16) et des tuteurs Iégaux (n = 163 agissait pour les tuteurs de prendre une
3
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décision face a une situation théorique concernanpatient de 90 ans ayant une démence
terminale, grabataire et non communiquant, auagseirlédecins proposaient soit de poser une
gastrostomie a cause de la dénutrition, soit urrpa&er a cause d’'un probléme cardiaque.
Globalement les tuteurs familiaux étaient contreiogerventions a 71%, alors que les tuteurs
légaux étaient pour a 69%. Les arguments pourdesllés étant de privilégier le bien-étre
alors que les tuteurs lIégaux privilégiaient I'awtome du patient.

Le deuxieme article [13] est une étude italienné ajwcomparé les prises de décisions
concernant des patients ayant une démence séuére ge€ils vivaient a domicile ou en
institution. Durant les 6 mois de I'étude, une dimsi critique a été prise pour 267 patients sur
les 496 (53,8%). Les malades en institution avaiphis d’hydratation artificielle
(intraveineuse ou sous-cutanée) que ceux a domi@ille’% vs 11,5%), le plus souvent
associée a une antibiothérapie (18% vs 4,5%) ;cpatre, ceux a domicile étaient plus
souvent hospitalisés (25,5% vs 3,1%). Pour ce @it ée 'ensemble des décisions critiques
prises pendant I'étude, leur objectif était magrament de réduire les symptémes et les
souffrances (81,1% en institution vs 57% a domjcif@utét que de prolonger la survie
(27,5% en institution vs 23,1% a domicile). La dason des auteurs était, qu’en lItalie, la
démence sévere n'était pas considérée, ni traitteame une maladie en phase terminale, y
compris en institution et qu’il fallait développes soins palliatifs dans ce sens.

Les législations étant différentes d’'un pays atfauil n’est pas toujours facile de comparer
les pratiques. Un article francais de 2007 passeeene l'aspect législatif au niveau de
différents pays européens des droits des persaemdsr de vie au regard de la maladie
d’Alzheimer [14].

Dans le but de mieux informer les familles surdems de confort dans la démence, un guide
a éeté redigé en francais et en anglais au Canad@0&n[15] puis adapté en diverses langues :
hollandais, italien et japonais [16-18]. A notrennaissance, ce guide n’a pour l'instant pas
éte adapté a la France.

Les symptébmes en fin de vie

L’article blanc [2] insiste sur la prise en chardes symptdomes en phase terminale de la
maladie d’Alzheimer. Mais quels sont ces symptdéfhéal moins deux études européennes
ont essayé de répondre a cette question [19,20].

Dans I'étude réalisée dans notre service [19], mwams analysé les conditions de fin de vie
de 33 malades. Les principales pathologies assodidmant le mois précédent le déces étaient
les infections (94%), la dénutrition (78,8%), lexares (42,4%), les néoplasies (27,3%) et
les autres pathologies neurologiques (24,2%), emicpber les AVC. Les principaux
symptémes présents la derniere semaine de viengtadouleur (100%), encombrement
bronchique (75,7%), fievre (42,4%), opposition amns (32%), troubles du comportement
(21,2%) et hypertonie (21,2%).
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L’étude réalisée en Suisse alémanique [20] a Euté5 patients en institution. Les auteurs
ont étudiés les symptbmes a 3 mois, 2 mois, 1 mbiurant la derniére semaine de vie.
Durant les 3 mois précédents le déces, les symptéaaelus fréquents étaient les troubles de
la marche (81%), la douleur (71%), les troublessdmmeil (63%), les comportements
inhabituels (62%), les troubles alimentaires (62%agitation (39%), les problémes
respiratoires (29%), I'apathie 25%, l'anxiété (22&t)la dépression (14%). Au cours des 3
mois, certains symptébmes ont diminués en frequéneabilité, comportement, sommeil,
agitation et dépression), alors que les autresose majorés : anxiété, apathie, difficultés
respiratoires (50% la derniére semaine), troublieseataires (70% la derniére semaine) et
douleur (80% la derniére semaine).

Les résultats de ces deux études montrent uneeinégubeaucoup plus importante de la
douleur et de la dyspnée que ce qui avait été wbs#ains la grande étude américaine de
Mitchell et al. [21](douleur 39,1% et dyspnée 46®ans cette étude [21], la mortalité a 6

mois chez 323 patients ayant une démence séveesiution, était de 46,7% en cas de

pneumonie, de 44,5% en cas d'épisode fébrile et38&6% en cas de problémes

d’alimentation.

Des études [22,23] ont également étaient faiteasitution en Hollande. L'objectif était plus
d’analyser le confort de la fin de vie chez lesadak déments. Dans la premiére [22], sur 24
patients, les causes de déces étaient principatdmenchexie/déshydratation (62,5%) et les
pneumonies (12,5%). Dans la deuxiéme [23], il ssagjt d’'une analyse basée sur les données
de laDutch End of Life in Dementia stuadyncernant 233 résidents atteints de démence.
Selon les proches, les patients étaient décéd&sbleanent dans 56% des cas. Certains
auteurs [22,24] proposent d'utiliser des échelf@écsiques pour évaluer la prise en charge
des symptémes et la satisfaction par rapport ains sal s'agit ici de I'échelle EOLD (End-
Of-Life in Dementia). Pour les symptbmes cette 8ehévalue : douleur, difficultés
respiratoires, dépression, peur, anxiété, agitatiaime, lésions cutanées et résistance aux
soins.

Evaluation de la douleur et maladie d’Alzheimer

Comme on I'a vu, le symptéme le plus fréquent endé vie chez les patients atteints de la
maladie d’Alzheimer et des pathologies apparentéste la douleur gu’il est souvent difficile
d’évaluer. D’une maniere générale, la douleur estssvaluée et sous-traitée chez les
patients déments. Elle serait méme probablemepbnsable d’'une partie des troubles du
comportement (agitation, agressivité...) observée datte population [25].

Face a cette difficulté pour évaluer la douleurzcles patients non communicants, plusieurs
échelles d’hétéro-évaluation ont été développéagdit citer par exemple Doloplus-2 [26] -
qui a été traduite et validée dans plusieurs lamgugour les douleurs chroniques et, plus
récemment, Algoplus [27] pour les douleurs aigliige revue de la littérature [28], publiée
en 2014, analyse les 15 échelles validées lesupilisees. Globalement ces échelles évaluent
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entre 1 et 6 des comportements potentiellementidgugs dans la douleur et qui ont été
identifiés par IAmericanGeriatric Societyen 2002 [29] : expressions faciales, verbalisation
mouvements du corps, changement dans les relaamiales, changement dans les activités
et changement de I'état psychique. Comme on leav@urs loin, les recherches actuelles se
focalisent beaucoup sur la détection automatiséexigressions faciales.

Deux études genevoises [30,31] ont évalué l'utiimades échelles d’auto-évaluation en
fonction du degré d’évolution de la démence. Laeee étude [30] a porté sur 160 patients
et a étudié 4 échelles d’auto-évaluation (EVA (8eheisuelle analogique) horizontale et
verticale, échelle des visages et échelle verhalpls) en comparaison avec Doloplus. Les
patients ont été répartis en 3 groupes selon leedé@volution de la démenc€linical
Dementia RatingCDR) allant de 1 (démence légéere) a 3 (démenoerese Les 4 échelles
d’auto-évaluation étaient comprises par 80% des ADB9% des CDR 2 et quand méme
19% des CDR 3. A l'inverse, 3% des CDR 1, 10% dBRQ et surtout 60% des CDR 3 ne
comprenaient aucune des 4 échelles. La méme égugie une évaluation similaire [31] en
ne s’intéressant cette fois-ci qu’aux patients ayare démence sévere (n = 129, CDR 3 et
MMS (Mini Mental State ou test de Folstein) < 1Lgs échelles utilisées étaient 'EVA
horizontale, I'échelle verbale simple et I'échelles visages. Pour I'analyse, les patients ont
été répartis en deux groupes en fonction du MM3 (ou > a 6). Les 3 échelles étaient
comprises pour 32% des patients ayant un MMS >d$®@iement 25% dans l'autre groupe.
Dans 26% des cas pour ceux ayant un MMS > 6 et 8a%s des cas pour ceux ayant un
MMS < 6, aucune des 3 échelles n’étaient comprises. éledes confirment qu’il faut
toujours essayer d'utiliser en premier une échitleto-évaluation, mais que plus la démence

v

est sévere et plus il faut avoir recours a I'hé&raluation.

La conséquence des difficultés d’évaluation dedlalelr chez les patients déments est gu'ils
sont souvent sous-traités. Une étude en instity8@hayant porté sur 551 résidents répartis
en fonction de la sévérité de la démence (abskrgére, modérée ou sévére) a montré que
34% des résidents non déments étaient évalués catomieureux et seulement 9,5% des
déments séeveres. La méme différence dans I'évatugiar les infirmiéres était trouvée
concernant la fréquence et l'intensité de la dauléa conséquence étant que 80% des
résidents non déments avaient déja recu un traitear@gidouleur et seulement 56,2% des
déments séveres. Par ailleurs, pour les démentyestils recevaient moins souvent un
traitement de palier Il ou Il (34,3% vs 62%). Phésemment, une grande étude danoise [33]
concernant l'utilisation des opioides chez lesqrasi déments a mis en évidence une plus
grande utilisation chez les non déments en instit ¥ 1%) que chez les déments (27,5%). A
l'inverse, a domicile, il y avait une plus grandilisation des opioides chez les déments
16,9% que chez les non déments (7,1%). Les formesiteh étaient les plus utilisées.

Devant la difficulté d’évaluer la douleur chez lpatients déments, la recherche actuelle
s’oriente vers I'évaluation faciale automatisée][2&s changements observés au niveau de
'expression faciale seraient les manifestationa-verbales les plus sensibles et les plus
spécifiques de la douleur, chez 'hnomme [34,35] cent’est le cas chez les animaux [36,37].
Il faut noter que seules certaines zones du visage spécifiques de la douleur et que
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'évaluation automatisée est plus performante déealuation par des soignants. Ceci a
particulierement bien été démontré en pédiatrig 8feenfants de 5 a 18 ans [38]. Dans cette
étude I'évaluation par la machine était la pluscheode I'auto-évaluation de la douleur par les
enfants. Venait ensuite I'évaluation par les parggui avaient tendance a surestimer les
douleurs transitoires) et en dernier I'évaluatioar pes infirmiéres qui sous-estimaient
largement la douleur des enfants. Chez les patiEmeents, une étude a comparé I'évaluation
de 21 infirmieres a celles de 21 non professionn@decrétaires ou personnel
administratif)[39]. Il s’agissait d’observer 120deios sans avoir de renseignement sur les
patients, simplement en analysant I'expression tage. Au final, il n'y avait aucune
différence d’évaluation de la douleur entre lesfggsionnels et les non professionnels. Pour
une méme intensité de la douleur provoquée parpuession douloureuse standardisée, la
douleur était cotée de fagon plus forte pour lesnfies que pour les hommes, pour les sujets
agés que pour les sujets jeunes et chez les démeatshez les non déments. La méme
equipe [40] avait déja montré en comparant 42 pegidéments et 54 sujets sains soumis a un
stimulus douloureux que I'expression faciale étagijorée chez les malades, et en particulier
les expressions spécifiques de la douleur et gugithentation des expressions était corrélée
a l'intensité de la douleur.

Dans cette partie, nous avons axé notre analyfiedrdphique uniquement sur la douleur qui
est le symptébme le plus fréquent en fin de vie deszpatients déments, mais il est bien
evident que la recherche concernant les autres téymeis doit aussi étre prioritaire et
développée [41].

Ethique et fin de vie

Pour ce qui est des questions éthiques la majdesedocuments sont en francgais et ont été
publié par I'Espace éthique Alzheimdrttp://www.espace-ethique-alzheimer.drgdevenu
EREMA, Espace de réflexion éthique sur la maladi&ztieimer, dirigé par Emmanuel
Hirsch. Ce site est d'une tres grande richess@mporte de nombreux articles, documents,
recommandations et vidéos. Certains de ces textedt® rassemblés dans un livre publié en
2012 [42] qui, dans la partie intitulée « jusquitaame du parcours », comporte 4 chapitres
directement consacrés a la fin de vie des maladdsefner. Par ailleurs, toujours en 2012,
'EREMA a publié un avis [43] dont le point 2.2.9ade spécifiquement les fins de vie. En
préambule il est noté que Léévolution de la maladie d’Alzheimer et des madedi
apparentées tend vers I'aggravation progressiveddficit des fonctions cognitives et une
dépendance croissante dans les actes de la viedgerote. En fin de vie il convient de
compenser ces déficits, d’assurer la meilleure ig@adle vie possible, et de mener une
réflexion éthique pour toute thérapeutique ou Exgmen complémentaire

Notre équipe a publié plusieurs articles sur ladiénvie et les soins palliatifs dans la maladie
d’Alzheimer [19,44,45]. Ces textes abordaient aqcieafois les aspects pratiques concernant
les soins, mais aussi les problemes éthiques auamtiecette maladie et en particulier les
implications de la loi Léonetti. En langue anglaise peut citer I'article de Kuiipper et Hughes
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[46]. L'acces de ces malades aux soins palliagfster une difficulté majeure actuellement
[47]. Un article francais développe de maniéereitléeala prise en soin palliative des patients
atteints de démence en phase terminale [48].

Il faut souligner aussi I'importance des bénévalass 'accompagnement de ces malades, y
compris lors des situations de fin de vie [42,4}1,49

Un autre aspect fondamental dans la maladie d’Aizdée et que nous n’avons pas encore
évoqué dans cette synthése documentaire, estdeell@ide aux aidants. Il existe une tres
vaste littérature sur ce sujet. L'accompagnemené damille est un aspect majeur et souvent
tres difficile [44,50,51] et ce d’autant plus gusihgit de fins de vie prolongées.

La difficulté principale d’'un point de vue éthiqueste de déterminer quand commence la
période de fin de vie, a quel moment débuter dessite conforts ou encore quand certains
traitements ou certains gestes deviennent de Faeh#ent thérapeutique. En pratique, on
peut s’aider des 10 questions du Dr Sebag-Lang®&3521) Quelle est la maladie principale
de ce patient ?, 2) Quel est son degré d’évoliid) Quelle est la nature de I'épisode actuel
surajouté ?, 4) Est-il facilement curable ou nompP)Y a-t-il une répétition récente des
épisodes aigus rapprochés ou une multiplicité elfatits pathologiques diverses ?, 6) Que dit
le malade s’il peut le faire ?, 7) Qu’exprime-tiltravers son comportement corporel et sa
coopération aux soins ?, 8) Quelle est la quaktésah confort actuel ?, 9) Qu’en pense sa
famille ?, 10) Qu’en pensent les soignants quidmient le plus souvent ? On peut aussi
utiliser la démarche pour une décision éthique d@GBmas [54].

Il existe aussi une maniére philosophique d’abotdeprise de décision dans I'évolution
terminale de la maladie d’Alzheimer [55].

D’un point de vue éthique, se pose aussi la queshiosuicide assisté et de I'euthanasie pour
les personnes ayant la maladie d’Alzheimer. Nowbaeorderons pas ce theme dans cette
bibliographie, mais les expériences aux Pays Bas &elgique doivent nous faire réfléchir a
cet important sujet de société.

Divers

La recherche faite par la documentaliste du Cavateonal de Ressources Soin Palliatif a mis
en évidence beaucoup d’autres documents sur ledrij@ maladie d’Alzheimer et de la fin
de vie. Il faut signaler les multiples travaux da Fondation Meédéric Alzheimer
(www.fondation-mederic-alzheimer.grgt en particulier les deux documents qui traitent
spécifiguement de la fin de vie des personnesnétede la maladie d’Alzheimer [56,57]. De
nombreux articles et témoignages sur ce sujet gatement été publiés par la Revue
JALMALV (Jusqu'A La Mort Accompagner La Vie,
http://www.pug.fr/theme_et tag/18/Revues/75/Revu@ds2 MALV ). Sur
'accompagnement de fin de vie des personnes &ijées facon générale, on peut aussi
consulter le site Mobiquahftp://www.mobiqual.org/qui présente des outils pratiques et qui
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a également un kit de formation sur la maladie zb&imer. Un aspect peu évoqué en France
[58], mais souvent développé dans les autres pay$approche religieuse et spirituelle de la
fin de vie. De méme linfluence des origines comaumires [59] sur I'accés aux soins
palliatifs est rarement abordée dans notre paysauthe questionnement intéressant concerne
la fagcon dont est vécue le chagrin et le deuil cleszpatients atteints d’'une pathologie
démentielle [60]. Le concept de « souffrance »d&stleurs difficile a analyser chez le patient
dément et en particulier en fin de vie [61].

Il existe également quelques mémoires ou thések sualadie d’Alzheimer et la fin de vie
[62-64].

Aujourd’hui la maladie d’Alzheimer est devenu urritable phénoméne de société et on ne
compte plus les films [65] ou les livres (romangmoires, bandes dessinées)[66] qui y font
référence. Par ailleurs, il existe de nombreux ages jeunesse traitant de la maladie
d’Alzheimer [67,68], mais trés peu abordent le sdgla fin de vie ou de la mort [69,70]. A
ce sujet, il faut rappeler I'importance du Prix @mws [71] qui propose et actualise une liste
d’ouvrages pour enfants et pour adultes consadeémaladie d’Alzheimer [72].
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