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La médecine interne s’adresse au patient dans sa globalité. De fait, et naturellement,
les maladies multi-systémiques représentent un champ d’exercice privilégié de la médecine
interne. L’interniste exige ainsi de lui-méme une connaissance précise de la sémiologie de
chaque systeme. La sémiologie dermatologique, par exemple, permet notamment de
différencier plusieurs types d’érytheme pour obtenir un diagnostic précis ; il en est de méme
pour la sémiologie rhumatologique ou cardiovasculaire. Dans cette logique de précision et de
connaissance approfondie, la sémiologie neurologique est particulierement complexe, a
fortiori en médecine interne, puisque les maladies multi-systémiques peuvent associer
variablement des signes d’atteinte du systéme nerveux périphérique ou central. Ces signes
sont souvent discrets et masqués par le bruit de fond plus manifeste des symptomes non
neurologiques, alors méme que leur impact fonctionnel peut étre important. L.’établissement
d’un diagnostic syndromique et étiologique exact exige du clinicien une grande rigueur dans

la connaissance et I’interprétation de la sémiologie.

Parmi les manifestations cliniques liées a I’atteinte du systeéme nerveux central, les
perturbations neuropsychologiques relatives au fonctionnement cognitif des individus peuvent
étre particulierement difficiles a appréhender. La cognition correspond a 1’ensemble des
fonctions supérieures permettant la création et la manipulation de représentations mentales [1]
et favorisant I’interaction adaptée entre 1’individu et son environnement. Elle comprend
notamment les fonctions instrumentales (langage, fonctions visuo-perceptives et visuo-
constructives, praxies, gnosies), mais aussi des fonctions plus largement distribuées comme la
mémoire, 1’attention, la cognition sociale ou les fonctions exécutives (planification et
organisation, contrdle inhibiteur, flexibilité mentale...). La majorité des maladies multi-
systémiques, y compris celles qui n’affectent que rarement le systeéme nerveux central,
peuvent s’associer a des manifestations cognitives, souvent d’ordre mnésique ou exécutif.

C’est le cas par exemple du lupus systémique [2], du syndrome de Sjogren primaire [3], de la



polyarthrite rhumatoide [4], de la sclérodermie [5], de la sarcoidose [6], des vascularites
associées aux anticorps anti-cytoplasmes des polynucléaires neutrophiles (ANCA) [7], de la
maladie de Behcet [8] ou encore de la drépanocytose [9]. Ces atteintes cognitives peuvent
poser des difficultés de diagnostic, d’évaluation et de prise en charge, dont nous évoquerons
quelques aspects ici. Ces difficultés peuvent étre d’autant plus marquées que ces
manifestations sont associées a d’autres signes cliniques variés et qu’il existe souvent des
facteurs confondants tels que la fatigue/fatigabilité, un état anxieux et/ou une fragilité

thymique, ou encore une diminution de la qualité de vie percue.

1. Un diagnostic positif difficile

L’évaluation clinique de référence des troubles neurocognitifs associe une consultation
spécialisée et une évaluation neuropsychologique, réalisées respectivement par un médecin
spécialiste de la cognition et un psychologue spécialisé en neuropsychologie. L’acces a cette
pluridisciplinarité est parfois difficile en dehors de la neurologie, de la psychiatrie ou de la
gériatrie. Des outils d’évaluation cognitive rapide existent, parmi lesquels les plus connus sont
I’échelle MMSE (Mini-Mental State Examination) [10] ou MoCA (Montreal Cognitive
Assessment) [11], souvent utilisés dans les maladies multi-systémiques comme la
drépanocytose [12] ou le lupus systémique [13]. L utilisation de ces outils peut cependant étre
difficile, en raison de limites méthodologiques. Leurs caractéristiques psychométriques
(sensibilité, spécificité) sont en effet rarement évaluées au cours des maladies multi-
systémiques et la mise en évidence d’un déficit n’aide pas nécessairement le clinicien a mieux
prendre en charge le patient en I’absence de filiere de diagnostic et de prise en soins dédiée.
Ceci est d’autant plus vrai que ces outils de dépistage sont peu écologiques, et n’évaluent pas

ou peu le retentissement fonctionnel des troubles. En effet, ils ne permettent pas toujours



d’objectiver de facon fiable les difficultés rencontrées dans la vie quotidienne, en particulier
en cas d’anosognosie associée. Pour cette raison, I’interprétation experte du bilan
neuropsychologique est nécessaire, et le recueil des plaintes cognitives en présence d’un

proche peut apporter de précieux éléments.

2. Un diagnostic étiologique souvent incertain

En présence d’un déficit cognitif associé aux maladies systémiques, les facteurs
étiopathogéniques peuvent étre multiples et intriqués. Tout d’abord, 1’agression directe du
systéme nerveux central, par un processus inflammatoire [14], vasculaire [15], ou infectieux
[16,17,18] est fréquente dans les maladies multi-systémiques. Les troubles de I’humeur et
épisodes dépressifs, souvent associés aux maladies chroniques [19], peuvent également
influencer le fonctionnement cognitif, notamment la sphere attentionnelle et les aspects
exécutifs. Par ailleurs, les patients atteints de maladies multi-systémiques sont plus a risque
d’exposition a un risque iatrogene cognitif (des corticoides, des immunosuppresseurs, des
psychotropes, des antalgiques, etc.). L’intrication entre ces facteurs est souvent majeure et
difficile a déméler. Enfin, chez les patients vieillissants, la multimorbidité et le risque

d’apparition de maladies neurodégénératives compliquent le diagnostic étiologique.

3. Une prise en soins complexe

En prévention primaire, on s’attachera a prévenir le risque cardio-vasculaire et a
obtenir un bon controle de la maladie multi-systémique. Les facteurs étiopathogéniques
participant aux troubles cognitifs dans les maladies systémiques pouvant étre multiples, on

peut imaginer qu’une prise en charge individualisée de chaque facteur permettrait de traiter au



mieux ces déficits. On privilégiera un renfort de I’'immunomodulation-immunosuppression en
cas d’atteinte neuro-inflammatoire prédominante, une prise en charge des facteurs de risque
cardiovasculaires en prévention secondaire en cas d’atteinte vasculaire ou encore le traitement
d’un trouble de I’humeur -par exemple avec des antidépresseurs-, s’il s’agit du facteur
étiologique principal. Peu d’études sont disponibles sur ces sujets, la plupart souffrant de
faibles effectifs [20] et d’une caractérisation clinique des déficits des patients parfois large et
imprécise. En pratique clinique, répondre a cette plainte nécessite probablement de dépasser
la quéte d’un diagnostic uniciste pour proposer une authentique prise en charge holistique
axée sur la plainte cognitive et la géne ressentie par le patient, en agissant sur les différents
leviers de prise en soins. En ce sens, une évaluation globale —analytique et fonctionnelle— doit
étre proposée. La prise en charge symptomatique des patients avec troubles cognitifs,
notamment grace a des programmes de remédiation cognitive [21], pourrait effectivement
avoir une place importante dans le parcours de soin des patients. Les études dédiées aux
maladies systémiques dans cet objectif font encore largement défaut. Il serait pourtant tout a
fait pertinent de pouvoir proposer un programme interdisciplinaire associant notamment la
sollicitation ciblée de processus déficitaires, les démarches de psycho-éducation et
métacognition, I’optimisation de stratégies de compensation, la promotion de I’activité

physique adaptée.

Ces difficultés d’ordre scientifique et médical ne doivent pas éclipser aux yeux du
praticien le caractere central et crucial des difficultés cognitives dans le ressenti des patient et
de leurs aidants, affectant la qualité de vie [22], I’insertion sociale, familiale et professionnelle
[23], et ayant un retentissement sur le suivi médical et I’observance médicamenteuse.

L’importance du retentissement de cette plainte a I’échelle de I’individu rend compte de cette



réalité humaine formulée par G. Canguilhem « Etre malade c’est vraiment [...] vivre d’une

autre vie » [24].

Nous proposons d’intensifier les échanges interdisciplinaires et les efforts de recherche, pour
développer de meilleures connaissances sur les modeles physiopathologiques d’atteintes
cognitives ainsi que de meilleurs outils de repérage et de diagnostic. Des études d’évaluation
de la prise en charge, notamment médico-psycho-sociales dites « non médicamenteuse », de
programmes de remédiation cognitive doivent étre menées. Enfin, la mise en place de filieres
de prise en charge diagnostique et thérapeutique, interdisciplinaires, impliquant des médecins
internistes, gériatres, neurologues, psychiatres et de médecine physique et réadaptation, des
psychologues-neuropsychologues, orthophonistes, ergothérapeutes, et services sociaux, en
prenant exemple sur d’autres spécialités, comme la neurologie ou la gériatrie pourrait étre une
avancée majeure pour 1I’amélioration de nos pratiques dans ce domaine. Nous devons nous
donner les moyens de mieux repérer, comprendre et appréhender ces difficultés cognitives
rapportées par les patients et leurs proches, afin d’améliorer 1’évaluation de leur sévérité et de

leur impact fonctionnel pour orienter leur prise en charge active et interdisciplinaire.
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