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Résumé et mots-clés

La maladie d'Alzheimer (MA) est fréquente chez les personnes avec un syndrome de
Down (SD). Cependant, détecter les premiers signes de la maladie est difficile en raison de la
déficience intellectuelle (DI), du vieillissement cognitif précoce et de la prévalence ¢élevée de
problémes de santé pouvant affecter la cognition. La MA est souvent diagnostiquée seulement au
stade de la démence. L'un des défis est de déterminer si les troubles cognitifs sont liés a la DI ou
a un déclin par rapport a un état antérieur. Pour surmonter ce probléme, différents instruments
d'évaluation sont utilisés, mais ils manquent de sensibilité et de spécificité et les premiers stades
de cette maladie posent un défi. L'objectif de cette étude était de passer en revue de maniere
systématique les instruments permettant de détecter les premiers symptdmes de la maladie
d’ Alzheimer chez les personnes avec un SD. Nous avons utilisé la méthodologie PRISMA pour
identifier les articles publiés en anglais avant décembre 2022 dans quatre bases des données:
PsycInfo, MEDLINE, Health and Psychosocial Instruments et Embase. Au total, 1 325 articles
ont été identifiés, dont 75 pertinents apres une sélection minutieuse. Ils portaient sur 40
instruments d'évaluation, tels que des questionnaires, des tests cognitifs et des batteries. Les
données provenaient de 17 pays, principalement d'Europe et d'Amérique du Nord, avec 10 021
participants avec une déficience intellectuelle. Parmi eux, 6 708 avaient un syndrome de Down,
et les études étaient principalement en anglais. Certains questionnaires/échelles, comme le
Dementia Screening Questionnaire for Individuals with Intellectual Disabilities, 1’ Informant
Questionnaire on Cognitive Decline in the Elderly et le Dementia Questionnaire for People with
Learning Disabilities, des tests cognitifs tels que le Cued Recall Test, Picture Memory
Impairment Screen for People with Intellectual Disability et le Down Syndrome Mental Status

Examination, et la batterie National Task Group-Early Detection Screen for Dementia , sont



recommandés pour la détection des premiers symptomes de la maladie d’ Alzheimer chez les
personnes avec un syndrome de Down. Pour une évaluation plus compléte, le Cambridge
Examination for Mental Disorders of Older People with Down's Syndrome and Others with

Intellectual Disabilities est recommandé.

Mots-clés : Syndrome de Down, maladie d'Alzheimer, évaluation cognitive, évaluation

comportementale, sensibilité, spécificité, Revue systématique.
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Abstract and keywords

Alzheimer's Disease (AD) is prevalent in individuals with Down Syndrome (DS).
However, detecting early signs of the disease is challenging due to intellectual disability (ID),
early cognitive aging, and a high prevalence of health issues that can impact cognition. AD is
often diagnosed only at the dementia stage. One challenge is determining whether cognitive
impairments are linked to ID or a decline from a previous state. To address this issue, various
assessment tools are utilized, but their lack of sensitivity and specificity for early stages of AD
presents a challenge. The objective of this study was to systematically review instruments for
detecting early symptoms of AD in individuals with DS. We employed the PRISMA
methodology to identify articles published in English before December 2022 in four databases:
PsycInfo, MEDLINE, Health and Psychosocial Instruments, and Embase. A total of 1,325
articles were identified, with 75 deemed relevant after careful selection. They covered 40
assessment instruments, including questionnaires, cognitive tests, and test batteries. Data were
sourced from 17 countries, primarily in Europe and North America, involving 10,021
participants with intellectual disabilities. Among them, 6,708 had DS, and the studies were
predominantly in English. Some questionnaires/scales such as Screening Questionnaire for
Individuals with Intellectual Disabilities, Informant Questionnaire on Cognitive Decline in the
Elderly, and Dementia Questionnaire for People with Learning Disabilities, cognitive tests like
Cued Recall Test, Picture Memory Impairment Screen for People with Intellectual Disability,
and Down Syndrome Mental Status Examination, as well as the National Task Group-Early
Detection Screen for Dementia battery, are recommended for detecting early symptoms of AD

in individuals with DS. For a more comprehensive assessment, Cambridge Examination for
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Mental Disorders of Older People with Down's Syndrome and Others with Intellectual

Disabilities are recommended.

Keywords: Down Syndrome, Alzheimer's Disease, cognitive assessment, behavioral

assessment, sensitivity, specificity, Systematic Review.
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Chapitre 1. Introduction

1.1 Contexte

Dans les pays développés, les avancées scientifiques ont contribué a 1'augmentation de
l'espérance de vie, entrainant ainsi une hausse du nombre de personnes atteignant I’age de 60 ans
et plus tout en vivant avec une déficience intellectuelle (DI). Cette tendance devrait persister a
l'avenir (OMS, 2001). De plus, l'introduction de services de santé et sociaux universellement
accessibles a grandement contribué¢ a prolonger I’espérance de vie des personnes avec un
syndrome de Down. Souvent, ces personnes connaissent des problémes liés a la maladie

d'Alzheimer (MA) avant d'atteindre 40 ans (Lott et Head, 2019).

Entre 1930 et 2000, I'espérance de vie des personnes présentant une déficience
intellectuelle au Québec a connu une augmentation notable, passant de seulement 20 ans a 70 ans
(Roditsa, 2020). Simultanément, les personnes avec un syndrome de Down ont également connu
des améliorations considérables, leur espérance de vie s'étendant de 9 ans a 62 ans en I'an 2000 et
ce chiffre continue d'augmenter aujourd’hui (Richard et Maltais, 2007). De nombreux facteurs
ont contribu¢ a l'allongement de la durée de vie des résidents du Québec, tels que I'amélioration
de l'accessibilité aux soins de santé, I'amélioration des conditions de logement, le contrdle des
maladies et les procédures médicales progressives (Richard et Maltais en 2007). Il a été projeté
que d'ici 2030, le nombre de personnes agées de 60 ans et plus présentant une déficience
intellectuelle va doubler (Asselin, 2005). Richard et Maltais (2007) confirment cette prédiction
en se référant aux statistiques de la Société canadienne d'hypothéques et de logement de 2006,
qui indiquaient que le nombre de personnes agées avec une déficience intellectuelle de 55 ans et

plus doublera au cours des 25 prochaines années.



Les personnes avec un syndrome de Down présentent un processus de vieillissement
précoce. Ce processus peut provenir de deux événements distincts: un vieillissement qui survient
plus tot que la normale, et un vieillissement qui se produit de manicre accélérée par rapport a la
population générale et aux adultes avec une déficience intellectuelle due a une autre cause
(Gensous et al., 2020). Il est également essentiel de souligner que les niveaux de DI peuvent
varier considérablement d'un individu a I'autre. Ces niveaux vont de la forme 1égére, avec un
quotient intellectuel (QI) compris entre 55 et 69, a la forme sévére, avec un QI inférieur a 35
(Laajili, 2021). La majorité de ces personnes présentent une déficience intellectuelle modérée,
avec un quotient intellectuel moyen de 45-50, qui a tendance a diminuer a I'age adulte en raison

du déclin cognitif associé au développement de la maladie d’ Alzheimer (Thibaut et Comblain,

2006).

Avec un vieillissement prématuré, il est devenu plus fréquent de rencontrer des
comorbidités liées a 1'age chez les adultes avec un syndrome de Down, notamment le
développement des troubles neurocognitifs (TNC) associés a la maladie d’Alzheimer. Le
dépistage des premiers signes de la maladie repose en grande partie sur la présence de TNC qui
apparaissent avec un déclin progressif des fonctions cognitives et comportementales. Cependant,
dans le cas de personnes avec un syndrome de Down, la présence d'une déficience intellectuelle
peut compliquer 1'évaluation et la caractérisation des troubles cognitifs associés au
développement de la maladie d’Alzheimer. Il est donc important de surveiller attentivement les
symptomes cognitifs et les changements de comportement chez ces individus. Cela permet de
détecter rapidement les premiers signes potentiels de la maladie et de prendre les mesures

nécessaires pour assurer le meilleur suivi et la meilleure prise en charge possible.



Au fil du temps, de nombreux instruments ont été créés pour évaluer les symptomes de la
maladie d’Alzheimer chez les personnes avec une déficience intellectuelle, qu'ils soient ou non
avec un syndrome de Down. Ces instruments se déclinent en questionnaires et échelles, tests
cognitifs et batteries, qui couvrent différents domaines cognitifs tels que: la mémoire, le langage,
les fonctions exécutives, 1’orientation, I’intelligence, le niveau de conscience, les capacités
visuospatiales et la vitesse de traitement de 1’information (Loirdighi, 2015). Ces instruments
permettent d’objectiver les symptomes de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un
syndrome de Down, mais chacun de ces instruments est peu spécifique de la maladie et de ses

différentes phases.

En effet, certains questionnaires ou échelles, complétées par un soignant ou un proche
aidant, sont utilisés pour évaluer les symptomes cognitifs et comportementaux chez les
personnes avec un syndrome de Down. Les échelles qui reposent sur les observations des
soignants sont les plus couramment employées pour repérer d'éventuels signes de la maladie
d’Alzheimer chez ces individus (Zeilinger, 2022). En revanche, les tests cognitifs sont congus
pour évaluer diverses fonctions neurocognitives. Ils jouent un role essentiel dans I'établissement
du diagnostic en permettant de dresser un profil neurocognitif de I'individu (Kennepohl, 2018).
Enfin, les batteries d'évaluation englobent généralement divers domaines cognitifs susceptibles
d'étre influencés par le vieillissement. Elles incluent également des hétéro-questionnaires remplis
par I'entourage, qui recueillent des informations anamnestiques, médicales, psychologiques,
comportementales et adaptatives, en mettant 1'accent sur les changements observés chez la

personne (Beciani, 2011).

Ces instruments d’évaluation reposent sur les criteres définis par la Classification

internationale des maladies, dixieme édition (CIM-10; OMS, 1992) et le Manuel diagnostique et



statistique des troubles mentaux, cinquieme édition (DSM-V; APA, 2013) pour diagnostiquer les
troubles neurocognitifs liés a la maladie d’ Alzheimer. Cependant, il est crucial de noter que bien
que les criteres du DSM-5 soient considérés comme des normes valides pour les troubles
neurocognitifs dans le syndrome de Down (Sheehan et al., 2015), ils peuvent ne pas s'appliquer
de maniére optimale a cette population. En effet, le développement de la maladie d’ Alzheimer
chez ces individus peut différer du schéma mnésique classique. Par conséquent, il arrive parfois
que les premiers signes de la maladie se manifestent par des changements de comportement et de
personnalité (Ball et al., 2006). De méme, l'apparition de crises €pileptiques chez une personne
qui n'en avait jamais connu auparavant doit étre prise en considération. Car apres 1'age de 30 ans,
pres de la moitié des personnes avec un syndrome de Down sont touchées par I’épilepsie
(Loirdighi, 2015). De plus, il est essentiel de tenir compte des pertes sensorielles (Bittles et

Glasson, 2004).

Le dépistage de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down
se révele étre une démarche complexe (O'Caoimh et al., 2013). Le diagnostic est entravé par des
présentations inhabituelles, un déclin cognitif associé au vieillissement considéré comme normal,
ainsi que la présence préalable d'une déficience intellectuelle. De surcroit, le manque de criteres
diagnostiques standards, d'instruments et de programmes de dépistage cognitif entrave davantage
le processus de détection des premiers signes de la maladie d’Alzheimer dans le syndrome de

Down.

Les instruments actuellement disponibles pour le dépistage de la maladie d’Alzheimer
chez les personnes avec un syndrome de Down ne sont pas définitifs et les méthodes
standardisées ne sont pas applicables en raison de leur incapacité a tenir compte des capacités

cognitives et communicatives de l'individu avant l'apparition des symptomes (Société canadienne



du syndrome de Down, 2019). De plus, la prévalence courante de la déficience intellectuelle
dans cette population rend difficile 1'utilisation de la plupart des instruments disponibles, ce qui

complique encore le diagnostic.

En ce qui concerne les personnes avec un syndrome de Down, il est crucial de trouver des
moyens de détecter les premiers signes de la maladie d’ Alzheimer le plus tot possible. En
agissant ainsi, nous pouvons les aider a obtenir le soutien dont ils ont besoin avant que leurs
symptomes ne progressent. Lott et Dierssen (2010) ont souligné I'importance de détecter ces
symptomes des le début. Pour y parvenir, il est nécessaire de développer des méthodes de
dépistage spécifiques a cette communauté pour différencier les symptomes de la maladie
d’Alzheimer de ceux inhérents au syndrome de Down (Zigman et al., 2013). Avec les bonnes
approches en place, il serait possible de ralentir la progression de la maladie et d'améliorer la
qualité de vie de ces personnes (McCarron et al., 2014). L'intervention, 1'adaptation des soins et
'amélioration de la recherche sont tous des éléments cruciaux qui mettent en évidence
l'importance de détecter les premiers signes de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec

un syndrome de Down.

Finalement, cette introduction souléve des questions importantes concernant la détection
des premiers signes de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down,
les spécificités de cette population, les instruments de dépistage disponibles, et les implications
de la détection des premiers signes pour l'intervention et la qualité de vie des patients. Elle offre

un point de départ pour une recherche plus approfondie sur ce sujet complexe.



1.2  Objectifs de la recherche

Cette présente étude avait pour objectif de mener une revue systématique des instruments
d’évaluation des symptomes cognitifs et comportementaux permettant la détection des premiers
signes de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down. Plus
particulierement, cette revue visait a rassembler et décrire les données de sensibilité et de
spécificité de chacun de ces instruments. Ainsi, deux questions de recherche ont été formulées en

rapport avec cet objectif :

Quels sont les principaux instruments d’évaluation qui existent dans la littérature
scientifique pour repérer les premiers symptomes cognitifs et comportementaux de la maladie

d’Alzheimer chez les individus avec un syndrome de Down?

Quelles sont les caractéristiques psychométriques de ces instruments, notamment leur

sensibilité et leur spécificité?



Chapitre 2. Recension des écrits

Le probléme de santé cognitive qui découle de la fusion du syndrome de Down et de
maladie d’Alzheimer est une préoccupation majeure. Contrairement a la population en général,
les personnes avec un SD courent un risque accru de développer la MA. Cela souléve des
questions sur la reconnaissance et la compréhension des premiers symptomes cognitifs et
comportementaux associ¢s. Notre recherche s'efforce d'identifier les instruments d'évaluation
appropriés dans la littérature scientifique pour relever ces défis particuliers dans cette population

hautement a risque de développer la maladie d’ Alzheimer.

Dans ce chapitre, nous explorerons les définitions conceptuelles, les liens entre la maladie
d’Alzheimer et le syndrome de Down, ainsi que I'évolution clinique et le profil neurocognitif de

la maladie d’Alzheimer chez les individus avec un syndrome de Down.

2.1 Le Syndrome de Down

Le syndrome de Down se caractérise par une anomalie chromosomique ou une troisiéme
copie du chromosome 21 est présente, entrainant une déficience intellectuelle (DI) permanente et
des particularités physiques spécifiques (Bull, 2020). En conséquence, une personne avec un SD
a 47 chromosomes dans ses cellules au lieu des 46 habituels (Bull, 2020). Cette présence
supplémentaire du chromosome 21 se traduit par un ensemble de manifestations cliniques
communément regroupées sous le terme de "syndrome de Down" (Antonarakis et al., 2020). Les
individus avec un syndrome de Down présentent des signes cliniques distinctifs, des retards
cognitifs, ainsi que des caractéristiques morphologiques et physiologiques propres. Toutefois, il

existe une grande variabilité dans les répercussions du syndrome de Down sur les personnes.



Certaines sont fortement affectées, tandis que d'autres rencontrent des difficultés 1égeres et sont

capables de mener une vie relativement ordinaire (Alldred et al., 2015).

Selon 1'0Organisation mondiale de la santé (2022), la prévalence du syndrome de Down
est actuellement estimée a 1 sur 1 000 naissances vivantes dans le monde. Environ 3 000 a 5 000
enfants naissent avec cette anomalie chromosomique chaque année. La probabilité de présenter
un syndrome de Down est la méme dans tous les pays du monde. Cependant, I'age moyen des
femmes fertiles et les politiques de santé telles que le dépistage prénatal pour la détection de la
trisomie 21, l'interruption de grossesse et le soutien aux personnes en situation du handicap

varient selon les pays.

Au Canada la prévalence augmente avec 1'age de la mére. A 20 ans, une femme a 1 risque
sur 1528 d'avoir un enfant atteint du syndrome de Down. A partir de 30 ans, le risque est de 1 sur
909. A 40 ans, il passe & 1 sur 112 et a 45 ans, le risque atteint & 1 sur 28. Environ 1 bébé sur 781
au Canada nait avec la trisomie 21 (T21) (Programme québécois de dépistage prénatal de la

trisomie 21, 2021).

Il existe trois formes de trisomie 21 selon Zigman et al. (2008). La T21 libre touche
environ 95 % des personnes. Ceci est le résultat d'une erreur dans la distribution des
chromosomes, qui se produit lors de la premiere division cellulaire. Elle affecte toutes les

cellules du corps humain.

La trisomie 21 mosaique, apparait au cours de la deuxiéme division cellulaire et touche
environ 2 % des personnes. Dans ce cas, il y a une combinaison de cellules a 46 et 47
chromosomes. Il existe des différences entre les personnes avec la T21 mosaique par rapport aux

autres personnes avec la T21 libre qui se caractérise par de traits physiques moins apparents, et



un potentiel cognitif potentiellement supérieur. Cependant, il faut éviter de conclure que ces
personnes sont moins touchées par la trisomie 21, car nous n'avons aucun moyen de savoir

quelles cellules possedent le troisiéme chromosome 21.

La trisomie 21 de translocation représente environ 3% des personnes avec un syndrome
de Down. Une T21 de translocation signifie qu'une partie du chromosome 21 est brisée ou
détruit. Dans ce cas, I’individu a regu ce chromosome transloqué dans son bagage génétique de
I’un des parents, qui est lui-méme porteur, bien qu’il ne soit pas affecté par le syndrome de

Down.

2.2 La déficience intellectuelle

La déficience intellectuelle est largement reconnue comme l'une des caractéristiques les
plus significatives du syndrome de Down (Constestabile et al., 2010). Elle se définit comme une
altération des performances cognitives, engendrant des difficultés dans 'acquisition des fonctions
intellectuelles, en particulier dans la compréhension et la réponse aux diverses situations de la
vie quotidienne. Cette déficience prend son origine avant 1'dge adulte et persiste tout au long du
développement, souvent accompagnée de limitations continues dans le domaine intellectuel (Ke
et al., 2015). L'adoption du terme "déficience intellectuelle" vise & promouvoir un plus grand
respect envers les individus concernés par cette condition et a réduire la stigmatisation qui

pourrait leur étre associée (Loirdighi, 2015).

La déficience intellectuelle se manifeste principalement par un retard dans le
développement intellectuel et des difficultés d'adaptation sociale (Ke et al., 2015). Selon la
sévérité du retard intellectuel, les troubles d'adaptation sociale et le Quotient Intellectuel (QI), les

classifications psychiatriques décrivent quatre niveaux de gravité (Keren, 2013) :
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Léger : Le QI se situe entre 50 et 69, représentant environ 80 % des cas. Cela entraine des
difficultés dans l'apprentissage scolaire. Les adultes peuvent travailler, entretenir des relations
sociales satisfaisantes, accomplir des tiches ménaggres, prendre soin d'eux-mémes et occuper

des emplois non ou partiellement qualifiés, bien qu'ils puissent nécessiter un peu d'assistance.

Modéré : Le QI est compris entre 35 et 49, touchant environ 12 % des cas. Les individus
progressent plus lentement sur les plans intellectuel et développemental. Leur aptitude a
apprendre et a raisonner de maniére logique est réduite, mais ils sont capables de communiquer
et de prendre soin d'eux-mémes avec un certain soutien. Sous supervision, ils peuvent accomplir

partiellement un travail.

Sévere : Le QI se situe entre 20 et 34, concernant 3 a 4 % des cas. Chaque aspect de leur
développement précoce est nettement ralenti. Ils peuvent rencontrer des difficultés de
prononciation et avoir un vocabulaire trés limité. Avec de la formation et du temps, ils peuvent
acquérir une certaine autonomie de base, mais auront besoin de soutien a 1'école, a la maison et

dans la communauté.

Profond : Le QI est inférieur a 20, touchant 1 a 2 % des cas. Ces individus ne sont pas en
mesure de prendre soin d'eux-mémes. Leur capacité a exprimer leurs émotions est limitée, et leur
niveau de compréhension est trés bas. On observe fréquemment des troubles épileptiques, des

handicaps physiques et une espérance de vie réduite.

Le syndrome de Down constitue la cause génétique la plus courante de la déficience
intellectuelle. Il se traduit généralement par une présentation d’une forme légere a modérée, avec
un QI compris entre 30 et 70, et une moyenne de 50. De plus, il constitue un facteur de risque 1i¢

au développement la maladie d’Alzheimer chez ces individus (Coquelet et al., 2022).
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2.3 Le syndrome de Down et la maladie d’Alzheimer

La maladie d’Alzheimer est une pathologie caractérisée par des 1ésions cérébrales
progressives et irréversibles. Elle se manifeste principalement par des troubles de la mémoire a
court terme, une dégradation graduelle des fonctions cognitives et une perte d'autonomie
(Association québécoise des neuropsychologues, 2023). Sur le plan neuropathologique, la
maladie d’ Alzheimer se caractérise par la présence de plaques amyloides extracellulaires
composées de peptides B-amyloides (AP) et de dégénérescences neurofibrillaires intracellulaires
constituées de protéines hyperphosphorylées associées aux microtubules (tau). Ces altérations
sont corrélées aux symptomes cliniques de la maladie d’Alzheimer, qui débutent par des
problémes de mémoire dans les stades l1égers de 1'atteinte, puis s'étendent a des difficultés de
langage, de reconnaissance et a une incapacité a effectuer des gestes dans les stades modérés a

séveres (Zhang et al., 2021).

Les adultes avec un syndrome de Down présentent un risque particulierement élevé de
développer une maladie d’Alzheimer a un age précoce, en raison de la trisomie du chromosome
21 (Lautarescu et al., 2017). Au niveau neuropathologique, on a observé des altérations de type
Alzheimer chez les individus avec un syndrome de Down, qu'ils soient touchés par la maladie
d’Alzheimer ou non. De plus, il est signalé que plus de la moiti¢ des personnes de plus de 50 ans

avec un syndrome de Down développeront la maladie d’Alzheimer (Lott et Head, 2019).

Lott et Head (2019) ont avancé I'argument selon lequel pratiquement tous les adultes avec
un syndrome de Down présenteraient des changements neuropathologiques liés a la maladie
d’Alzheimer dés I'dge de 40 ans. Cette corrélation découlerait en partie de la surexpression de la
protéine précurseur amyloide (APP), dont le géne est situé¢ sur le chromosome 21. En

conséquence, la f-amyloide s'accumulerait dans le cerveau tout au long de la vie de ces
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individus, conduisant la plupart d'entre eux a développer la maladie avant 1'age de 60 ans (Lott et

Head, 2019).

La Société Alzheimer du Canada (2016) a découvert dans ses données qu'une personne
sur quatre agée de plus de 35 ans avec un syndrome de Down présente des symptomes de la
maladie d’Alzheimer. Cette fréquence est cinq fois supérieure au taux de maladie d’Alzheimer
de la population générale. Pour garantir une meilleure qualité de vie, une surveillance régulicre et

une intervention précoce avec des traitements sont essentielles.

En effet, le vieillissement des personnes avec un syndrome de Down est aujourd'hui une
réalité, apportant des défis supplémentaires en plus de la déficience intellectuelle préexistante.
Plusieurs études ont également cherché a élucider les caractéristiques particulieres de ce
processus, notamment l'apparition précoce de signes liés a 1'age chez les adultes avec un

syndrome de Down (Comblain & Thibaut, 2009).

Ballard et ses collaborateurs (2016) ont avancé une hypotheése neuropathologique
concernant la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down, de la
naissance jusqu'a 1'age de 60 ans et plus. Ils ont observé un dysfonctionnement mitochondrial
ainsi qu'une production accrue de radicaux libres d'oxygéne (ROS) dans le cerveau feetal. Selon
ces auteurs, l'inflammation cérébrale débute immédiatement aprés la fin de I'adolescence, et la
présence de microglie associée a la plaque d'AP se manifeste plus tardivement au cours de la
maladie d’Alzheimer. Le diagnostic neuropathologique de la maladie deviendrait envisageable
aprés I'age de 40 ans, lorsque les taux d'Ap et de tau deviendraient suffisamment élevés. A partir
de I'age de 50 ans, la neuropathologie de la maladie d’ Alzheimer s'aggraverait chez ces
personnes, entrainant une augmentation de la fréquence des manifestations cliniques (Ballard et

al., 2016).
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Fortea et al. (2021) ont présenté la progression clinique de la maladie d’Alzheimer dans
le syndrome de Down a travers diverses observations. Ils ont noté qu’a partir de 35 ans, de
1égers déficits de mémoire/exécutifs peuvent survenir. La maladie d’ Alzheimer prodromique se

manifeste a un age moyen de 50,8 ans, tandis que la démence débute vers 53,8 ans.

Il est important pour nous de souligner que la progression de la MA dans la population
avec un syndrome de Down peut varier selon les individus. Certains évolueront plus vite et
d’autres plus lentement. Cependant, toutes les personnes avec un syndrome de Down peuvent

passer par différentes étapes du continuum de la maladie d’ Alzheimer.

En ce qui concerne la maladie d’ Alzheimer et le syndrome de Down, il est a noter
qu'avant l'apparition de symptomes cliniques, la maladie peut passer par une phase préclinique
au cours de laquelle des changements pathologiques se produisent déja dans le cerveau, mais ne
peuvent pas étre détectés par une évaluation clinique standard. Cette phase fait référence a la
période précédant 1'émergence des symptdmes cognitifs et comportementaux, pendant laquelle le
cerveau subit progressivement des altérations biologiques spécifiquement liées a la maladie
d’Alzheimer. Le stade prodromique de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un
syndrome de Down serait probablement treés similaire a la maladie d’ Alzheimer sporadique, bien

qu'il puisse présenter certains aspects uniques attribuables au syndrome de Down.

2.4 Evolution clinique de la maladie d’Alzheimer chez les adultes avec un syndrome

de Down

La maladie d’Alzheimer chez les adultes avec un syndrome de Down présente une
évolution clinique distincte par rapport a celle observée chez les adultes de la population

générale en fonction de 1’age d’apparition de la maladie. En effet, les adultes avec un syndrome
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de Down développent des troubles cognitifs des 1'age adulte, et leur déclin cognitif s'accélére a
partir de I'age de 50 ans (Ballard et al., 2016). Il a été constaté que les adultes avec un syndrome
de Down et maladie d’ Alzheimer connaissent une détérioration cognitive plus rapide que les

adultes Alzheimer de la population générale.

L'étude de Ballard et al. (2016) a également révélé que les adultes avec un syndrome de
Down et maladie d’ Alzheimer manifestent précocement des altérations de la mémoire
épisodique, qui concerne la capacité a se souvenir d'événements personnels. Ces adultes
présentent une altération précoce de la mémoire sémantique, qui concerne la capacité a se
souvenir des connaissances générales. D’autre part, selon Fortea et al. (2021), le modéle
hypothétique incluant les divers résultats cliniques reflétant la progression de la maladie
d’Alzheimer dans le syndrome de Down indique que des déficits de mémoires et fonctions
exécutives subtils peuvent émerger des 1'dge de 35 ans. La phase prodromique de la maladie
d’Alzheimer apparait en moyenne a l'age de 50,8 ans, tandis que la démence se manifeste en

moyenne a I'age de 53,8 ans.

Dekker et al. (2021) ont mis en évidence que les adultes avec un syndrome de Down
développant la maladie d’ Alzheimer présentaient des symptomes comportementaux et
psychologiques plus prononcés que les adultes de la population générale. Leur étude a révélé que
les adultes avec un syndrome de Down avaient des taux plus €levés d'agitation, d'apathie et de
troubles du sommeil que leurs homologues de la population générale. McCarron et al. (2017)
montraient également que les adultes avec un syndrome de Down et une maladie d’ Alzheimer
présentaient une plus grande fréquence de comportements agressifs et perturbateurs que les
adultes avec la maladie d’ Alzheimer sans le syndrome de Down. En plus, il existe une

corrélation significative entre les crises d'épilepsie et la détérioration des fonctions cognitives
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chez les individus avec un syndrome de Down et présentant des symptomes de démentiels (Lott

etal. ,2012).

Les adultes avec un syndrome de Down sont confrontés a une évolution clinique de la
maladie d’Alzheimer plus rapide que les autres. Le premier signe avant-coureur de la maladie
d’ Alzheimer est le déclin de la mémoire et des fonctions exécutives, suivi de problémes
comportementaux ou psychologiques et des crises d’épilepsie occasionnelles. Par conséquent, la
surveillance et I’identification de ces signes en premiers, y compris les troubles de la mémoire,

sont essentielles pour trier les personnes qui nécessitent des soins adéquats.

2.5  Profil neurocognitif

Les personnes avec un syndrome de Down sont caractérisées par un profil cognitif et
comportemental unique qui apparait a des stades spécifiques du continuum de développement.
Selon 1'étude menée par Kaoua et al. (2019), les personnes avec un syndrome de Down montrent
des performances déficientes dans les domaines du fonctionnement intellectuel, du langage, de la
mémoire et des fonctions exécutives. Lorsqu'ils développent des symptomes démentiels, ceux-ci
sont accompagnés d'une altération cognitive globale, avec une prédominance de I'atteinte au

niveau frontal et des fonctions exécutives.

L'étude menée par Beciani et al. (2011) partageait I'opinion selon laquelle les premiers
indicateurs de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down ne se
manifestaient pas par des déficits de mémoire épisodique, tels qu'on les observe dans la
population générale, mais plutdt par un déclin des fonctions exécutives. Les auteurs ont
¢galement souligné que les caractéristiques cognitives de ces individus se manifestaient des les

premiers stades de la maladie sous forme de dysfonctionnements au niveau des fonctions
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exécutives. Parallelement, leur profil comportemental présentait des difficultés liées au sommeil,
a la compréhension, a la communication, a la marche autonome, ainsi que des problémes
d'incontinence urinaire et des difficultés dans les activités de la vie quotidienne. Cependant, il
n'existe pas de consensus concernant les signes comportementaux spécifiques qui peuvent

évoquer la présence de la maladie d’ Alzheimer dans ce contexte.

Une autre étude menée par Deb et al. (2008) a également exploré le profil
comportemental des adultes avec un syndrome de Down en lien avec la maladie d’ Alzheimer.
Les conclusions ont mis en lumiére que ces adultes présentaient des comportements répétitifs,
des perturbations de I'humeur et des comportements perturbateurs. De plus, ils éprouvaient des

difficultés a s'ajuster aux changements dans leur environnement et a interagir avec autrui.

D'une maniére générale, on observe chez les individus avec un syndrome de Down des
altérations du profil neurocognitif, incluant des perturbations de la mémoire, de l'attention et des
fonctions exécutives (Kaoua et al., 2019). Parallelement, on constate des changements
comportementaux marqués tels que des comportements répétitifs, des variations de I'humeur et
des comportements perturbateurs (Deb et al., 2008). Ces transformations ont un impact
substantiel sur les activités quotidiennes et la qualité de vie de ces adultes. Il est important de
surveiller de prés ces changements spécifiques en ajustant les stratégies de prise en charge en
fonction du dépistage de ces symptdmes annonciateurs de la maladie d’Alzheimer chez les

personnes avec un syndrome de Down.
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Chapitre 3. Article scientifique

Une revue systématique des instruments d’évaluation des symptomes cognitifs et
comportementaux permettant la détection des premiers signes de trouble neurocognitif

léger et de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down.
Auteurs:
Christian Esselakoy !> & Benjamin Boller '*?
! Département de psychologie, Université de Montréal
2 Centre de recherche, Institut universitaire en gériatrie de Montréal,
3 Département de psychologie, Université du Québec a Trois-Riviéres
Résumé

Le syndrome de Down (SD) est 1'une des principales causes de la déficience intellectuelle
(DI). Les comorbidités associées au vieillissement accéléré di a la trisomie 21 peuvent
compliquer la détection des premiers signes de la maladie d’Alzheimer (MA), entrainant parfois
un dépistage tardif et des résultats moins bons. Une variété d’instruments tels que des
questionnaires et échelles, tests cognitifs et batteries sont disponibles pour évaluer les
symptomes de la MA. Cependant, cette diversité d'instruments présente une complexité, car
chacun n'est pas spécifique aux premiers stades de la maladie. Donner la priorité au dépistage
précoce est un aspect fondamental de 'amélioration des soins et du pronostic pour les personnes

touchées.

Notre objectif est de mener une revue systématique des instruments permettant d'évaluer

les premiers signes de déclin cognitif et comportemental liés a la maladie d’ Alzheimer dans le
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syndrome de Down. Plus précisément, cette revue visait a rassembler et a décrire des données de

sensibilité et de spécificité pour ces instruments.

Nous avons suivi les lignes directrices du modéle PRISMA et utilisé 1'approche PICOS
pour développer nos questions de recherche. Nous avons ensuite a 1’aide de la plateforme Ovid
effectué des recherches dans quatre bases de données en aotit 2022 : PsycInfo, MEDLINE,

Health and Psychosocial Instruments et Embase, mise a jour en décembre 2022.

Nos résultats de recherche ont identifié 1 325 articles utilisant des mots-clés spécifiques.
Apres une sélection minutieuse, 75 articles pertinents ont été retenus. Ils couvraient 40
instruments d’évaluation, notamment des questionnaires, des tests cognitifs et des batteries de
tests. Les articles ont regroupé des données provenant de 17 pays, principalement d’Europe et
d’ Amérique du Nord, portant 10 021 participants présentant divers degrés de déficience
intellectuelle. Parmi eux, 6 708 avaient un syndrome de Down et les études ont été menées

principalement en anglais.

Notre revue systématique recommande notamment des questionnaires/échelles DSQIID,
IQCODE et DLD/DMR, ainsi que des tests cognitifs, tels que CRT/mCRT, PMIS-ID et DSMSE
et la batterie NTG-EDSD pour pouvoir détecter les premiers symptomes de la MA au sein de la
population avec un SD. Pour une évaluation plus complete, CAMDEX-DS est recommandé.
Cependant, combiner a la fois des questionnaires et des tests cognitifs est essentiel pour une
évaluation compléte de 1'état du sujet. Les professionnels de santé doivent tenir compte de cette

liste d’instruments proposés pour des décisions cliniques éclairées et pertinentes.
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3.1 Introduction

Le syndrome de Down (SD) est la cause la plus fréquente de déficience intellectuelle (DI)
d’origine génétique, touchant environ 5,8 millions de personnes dans le monde (Fortea et al.,
2018). L'augmentation de 1’espérance de vie des personnes avec un SD s'est accompagnée de
comorbidités liées a I'age, notamment le développement de la maladie d'Alzheimer (MA) avant
l'age de 40 ans (Lott et Head, 2019). Selon Fortea et al. (2020), prés de 90 % de ces personnes

développeront cette maladie.

La maladie d’Alzheimer progresse selon un continuum avant que les symptomes ne
s’aggravent. La premiére phase consiste en une phase préclinique plus longue sans indications
cliniques, suivie d'une phase clinique initiale caractérisée par la présence d'un trouble
neurocognitif 1éger (TNCL) ou phase prodromique, suivie de la phase de démence de la maladie
d’Alzheimer (De Roeck et al., 2019). Les adultes avec un syndrome de Down courent un risque
trés ¢levé de développer une MA symptomatique associée a un déclin cognitif progressif (Videla
et al., 2022). Il est nécessaire de dépister le déclin cognitif 1i¢ a 1a maladie d’ Alzheimer chez les
personnes avec un syndrome de Down, parce qu’une détection des premiers signes de la maladie

permet d’intervenir efficacement.

Le diagnostic de maladie d’ Alzheimer est généralement posé lorsque, chez les personnes
avec un syndrome de Down, les symptomes ont atteint un stade avancé. Cependant, il existe
plusieurs instruments disponibles pour détecter les symptomes cognitifs et comportementaux
potentiels de la maladie d’ Alzheimer chez ces personnes, tels que des grilles d'observation, des
tests cognitifs, des questionnaires/échelles et des batteries. Bien que ces instruments soient utiles

pour documenter de maniére exhaustive les symptomes de la maladie, ils posent un défi puisque
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chacun de ces instruments est peu spécifique a la maladie d’ Alzheimer ou a ses stades

prodromiques.

Le diagnostic de la maladie d’ Alzheimer peut étre compliqué par une déficience
intellectuelle pré-morbide ; ces personnes présentent déja des déficits cognitifs dus au syndrome
de Down, qui peuvent masquer ou étre confondus avec les premiers symptomes de la MA
(Startin et al., 2019). Les manifestations cliniques de la maladie d’ Alzheimer peuvent varier
considérablement d'un individu a l'autre, ce qui rend difficile un diagnostic précis en raison des
différences individuelles dans les performances de base dans les domaines cognitifs, car certains
aspects de la cognition sont plus affectés que d'autres (Hartley et al., 2015). Certains
comportements, comme l'agitation ou l'agressivité, peuvent étre causés par la maladie
d’ Alzheimer, mais peuvent également étre causés par d'autres facteurs spécifiques au syndrome

de Down, ce qui complique l'interprétation des symptomes (Ball et al., 2004).

Les instruments d'évaluation standards généralement développés pour la population
générale peuvent ne pas convenir a la détection des premiers changements cognitifs ou
comportementaux associés a la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de
Down (McCarron et al., 2014), ce qui peut conduire a une sous-estimation des capacités

cognitives ou a une mauvaise évaluation de ces individus par les praticiens.

Un dépistage correct des premiers symptdmes de la maladie d’ Alzheimer chez les
personnes avec un syndrome de Down, nécessite I’utilisation des techniques ajustées aux
caractéristiques cognitives et comportementales uniques de cette population. Notre objectif
¢tait de mener une revue systématique des instruments utilisés pour évaluer les symptomes
cognitifs et comportementaux afin de détecter les premiers signes de maladie d’ Alzheimer chez

les personnes avec un syndrome de Down. Plus précisément, cette revue visait a rassembler et
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décrire les données de sensibilité et de spécificité pour chaque instrument. Une évaluation
approfondie de tous les instruments de dépistage actuels pour détecter les symptomes de la

maladie d’Alzheimer chez ces personnes est une nécessité.

3.2  Méthodologie

3.2.1 Protocole et préenregistrement

Nous avons appliqué dans cette revue systématique les régles conformément au modele
PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses, (Eftekhar &
al., 2005; Shamseer et al.,2015) afin de réduire le risque de biais, d’améliorer la transparence et
d’assurer une communication plus compléte des résultats. Cette revue a été également inscrite au
registre prospectif international de revues systématiques PROSPERO (n° d’enregistrement

CRDA42022374938).

3.2.2 Criteres d’admissibilite

Pour répondre aux questions de recherche et guider la stratégie de recherche, nous avons
utilisé 1'approche PICOS (Participants, Intervention, Comparison, Outcome and Study design,

soit Population, Intervention, Comparaisons, Résultats et Plan d’études) (Schardt et al., 2007).
3.2.2.1 Population

L'étude a inclus des adultes présumés en bonne santé, agés de 18 ans et plus
diagnostiqués avec une déficience intellectuelle et/ou un syndrome de Down, y compris ceux
souffrant de troubles cognitifs et/ou comportementaux avec un risque de développer la maladie

d’Alzheimer et d'autres conditions médicales ou problémes médicaux diagnostiqués. Les
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¢tudes incluant des personnes de moins de 18 ans ont été prises en compte tant que 1'dge moyen

de 1'échantillon était compris entre 16 ans et 18 ans.

3.2.2.2 Intervention ou exposition

L'intervention renvoie pour cette étude aux instruments évaluant les symptomes cognitifs
et comportementaux associés au développement d’une maladie d’Alzheimer chez les adultes
avec un syndrome de Down. Tous les types d'instruments d'évaluation du dépistage ou du
diagnostic de la MA chez les personnes avec un syndrome de Down ont été inclus. Des
instruments tels que des hétéros ou des auto-questionnaires, des grilles d'observation, des tests
cognitifs et des batteries étaient éligibles. Les études utilisant des mesures de l'intelligence
¢taient également éligibles si elles évaluaient certaines fonctions cognitives. Les études liées a
l'imagerie cérébrale, a I’¢électroencéphalographie, aux biomarqueurs et celles présentant des
informations psychométriques insuffisantes ont été exclues. Les études portant sur des
caractéristiques autres que la symptomatologie cognitive et comportementale associée au

syndrome de Down n'ont pas été incluses dans cette revue systématique.

3.2.2.3 Comparaison

Les études avec des groupes de comparaison ont été incluses si les échantillons
provenaient de différentes populations avec une déficience intellectuelle. Les études ont
également été incluses si le groupe de comparaison provenait d'une population avec un syndrome

Down ne présentant pas de maladie d’ Alzheimer.
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3.2.2.4 Résultats

Les résultats d’études portant sur la validation ou I’adaptation d’instruments permettant
de diagnostiquer les symptomes cognitifs et comportementaux de la maladie d’Alzheimer ont

été recueillis.
3.2.2.5 Plan d’études
Les études a devis transversal ou longitudinal ont été incluses.
3.2.3 Sources d’information et stratégie de recherche

Les recherches des articles ont été menées a I’aide de la plateforme Ovid dans quatre
bases de données bibliographiques : PsycInfo, MEDLINE, Health and Psychosocial Instruments.
Deux stratégies ont été utilisées pour extraire les articles : la premicre est la méthode de
recherche par mots-clés dans les bases de données rassemblant les articles de revues
scientifiques. Pour cela, 1’aide des services de la bibliotheque du Département de Psychologie de
I’Université de Montréal a permis d’ajuster la syntaxe des mots-clés. La seconde est la méthode
appelée boule de neige qui consiste a consulter les références bibliographiques des articles
récents portant sur les instruments d’évaluation des symptomes cognitifs et comportementaux de

la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down.

Les mots-clés ont été déterminés a priori et I’approche PICO (Luijendijk, 2021) a été
appliquée pour formuler la question de recherche en utilisant des mots-clés et les termes MeSH
suivants : (("down* syndrome" or trisom*) and (alzheimer* or dement*) and (memory or
"executive function*" or language or cognitive or neurocognitive or cognition*® or behavio* or
prax* or gnos*) and (impair* or declin* or complain®* or loss or dysfunction® or deficit* or
disorder* or disabilit* or symptom*) and (instrument® or measurement™® or assessment or test™*
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or battery or evaluation or questionnaire* or scale* or screening or psychometric* or inventor*
or validation)) (voir annexe 5). Ces mots-clés étaient classés en termes/synonymes spécifiques
liés a I'opérateur booléen "OR " en tant que groupe thématique pour €largir l'inclusivité des
résultats potentiels, tandis que les groupes thématiques étaient ensuite connectés a I'opérateur
booléen "AND" saisi dans la fonction de recherche avancée pour améliorer la précision des

résultats potentiels. La consultation des bases de données a été réalisée d’aolit a décembre 2022.

3.2.4 Criteres d’éligibilité

Les criteres d’éligibilité et de non-¢éligibilité ont été débattus a priori par les chercheurs et

ont donné lieu aux critéres suivants.

3.2.4.1 Criteres d’éligibilité des études

Les études étaient incluses si elles étaient congues pour évaluer la sensibilité et la
spécificité des instruments d’évaluation des symptomes cognitifs et comportementaux de la
maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down. Les criteres d'inclusion
opérationnels étaient les suivants : adultes avec un syndrome de Down, y compris ceux avec une
déficience intellectuelle sans que ne soit précisée la présence d’un syndrome de Down, articles
portant sur le développement, la validation ou I’adaptation d’instruments pour I’évaluation des
symptdomes cognitifs ou comportementaux chez les personnes avec un syndrome de Down, et
résumés publiés en anglais avant le 31décembre 2022. Pour chaque étude, les données relatives a
la sensibilité et a la spécificité seront collectées dés que possible et figureraient dans le tableau

récapitulatif des instruments inclus dans 1’étude, situé¢ dans la section des résultats.

25



3.2.4.2 Critere de non-éligibilité des études

Les études en population générale, celles portant sur I’expérimentation animale, celles
dont I'objectif principal ne portait pas sur les instruments d'évaluation des symptomes cognitifs
ou comportementaux de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down
ou une déficience intellectuelle et celles rapportant des synthéses, revues ou méta-analyses ont

été exclus dans cette étude.
3.2.5 Processus de sélection

A I’aide de la plateforme Ovid, quatre bases de données scientifiques ont été consultées
pour réaliser la revue de la littérature des instruments d’évaluation des symptomes cognitifs et
comportementaux de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec syndrome de Down
(PsycInfo, MEDLINE, Health and Psychosocial Instruments et Embase). Les notices
bibliographiques ont été¢ importées dans le logiciel de gestion des références EndNote 20, Canada
pour présélectionner les études et éliminer les doublons. Au cours de la présélection, nous avons
vérifié les titres et les résumés de tous les articles potentiellement pertinents. Ensuite, nous avons
analysé le texte intégral de tous les articles retenus lors de la sélection des études incluses. Les
divergences (quand il y en a eu) ont été résolues par la discussion entre les chercheurs, jusqu’a
I’obtention d’un consensus. L’entente entre les chercheurs lors du processus de sélection a été

évaluée a ’aide de la méthode du k de Cohen.

Ensuite, nous avons utilis¢ Microsoft Excel (Office 365, Canada) pour I’extraction des
données. Les caractéristiques importantes extraites pour chaque article incluaient le nom des
auteurs, 1’année de publication, la langue de publication, le nom de 1’outil, I’acronyme, le pays

d’étude, la langue de passation de test, la population cible, la taille de I’échantillon, la moyenne
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et I’écart-type, la tranche d’age, le niveau de déficience intellectuelle, le contenu des items, le
nombre d’items, la durée de passation, les répondants au test, les scores de sensibilité et de
spécificité des que c’est disponible et le résumé. La figure 1 présente le diagramme de flux

PRISMA (Matthew et al., 2021) pour la recension et la sélection des études.
3.3  Evaluation du risque de biais et de la qualité des études

L'échelle Newcastle-Ottawa Scale (NOS) (Wells, G.A. et al., 2019) a été utilisée pour
¢valuer la qualité des études incluses dans cette revue systématique. Cette échelle a été choisie
pour la pertinence de son contenu, sa facilité d'utilisation et sa capacité a intégrer 1'évaluation de
la qualité dans l'interprétation des résultats. Un « systéme d'étoiles » a été développé dans lequel
les études sont jugées selon trois perspectives principales : la sélection des groupes d'étude, la
comparabilité des groupes et l'identification des expositions ou des résultats d'intérét pour les

¢tudes cas-témoins ou de cohorte, respectivement.

En examinant le tableau en annexe 6, il est évident que la colonne "Comparabilité" est
celle ou la plupart des études perdent des points, mais il est également pertinent de noter que la
"Sélection" et "Identification de I’exposition varient aussi en termes de scores attribués.
Toutefois, la comparabilité reste un défi majeur, reflétant les difficultés inhérentes a I'alignement
des caractéristiques des groupes étudiés pour assurer que les résultats soient directement
comparables. Ce défi est capital dans la recherche sur les symptomes cognitifs et
comportementaux de la maladie d'Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down, ou
les variations individuelles et les spécificités de la population peuvent significativement
influencer les résultats. Améliorer la comparabilité pourrait donc accroitre la pertinence et
l'applicabilité du dépistage des premiers symptdmes, et contribuer a une meilleure

compréhension et gestion de ces conditions.
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L'échelle NOS classe la qualité des preuves en trois catégories : faible (1 a 3 points),
modérée (4 a 6 points) et élevée (7 a 9 points). L'évaluation de la qualité des preuves a été
réalisée par deux chercheurs et vérifiée par un troisieme chercheur. Les désaccords étaient
résolus par la discussion entre les membres de 1'équipe. Toutes les études étaient de qualité
¢levée ou modérée et une seule étude présentait une faible qualité. L’entente entre les chercheurs

lors du processus de I’évaluation de la qualité des études a ét¢ évaluée a 1’aide de la méthode du

Kk de Cohen.
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Figure 1. Diagramme de flux PRISMA.
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3.4 Résultats

Au total, 1 325 articles ont été recensés dans les bases de données bibliographiques (voir
Figure 1). Parmi eux, 75 articles ont été sélectionnés pour examen, couvrant un total de 40
instruments d'évaluation, comprenant 21 échelles ou questionnaires, 13 tests cognitifs et 6
batteries de tests (voir Tableaux 1 & 2). Les données de cette étude provenaient de 17 pays
différents, principalement d'Europe et d'Amérique du Nord (voir Figure 2). Au total, 10 021
participants présentant une déficience intellectuelle des différents niveaux ont été évalués, dont 6
708 étaient avec un syndrome de Down, dans diverses langues et majoritairement 1’anglais.

Toutes les études incluses ont été évaluées comme étant de qualité élevée ou modérée, a

l'exception d'une seule étude qui présentait une qualité faible.

Figure 2. Répartition des études selon les pays
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses

Instruments Auteurs Langue de Langue de  Diagnostic ~ Diagnostic Niveau Nombrede — Age des participants :  Participants Pays de
l'article passation de MA de DI de DI  participants M (E-T) [étendue] avec SD recrutement des
de avec DI participants
l'instrument (H/F)

AADS Oliveret  Anglais Anglais DSM-IV - 1,2,3  36(17/19) 45,17(9,36) [30-64] 36 Royaume-Uni
al.,2011

AADS-1 De Vreese Anglais Italien DSM-IV-TR Dossier 1,2,3,4 63(28/35) 48,86(9,28) [21-64] 25 Italie
et al.,2011 meédical

ABDQ Prasher et Anglais Anglais CIM-10 CIM-10 1,2,3  150(83/67)  44,0(11,46) [16-76] 150 Royaume-Uni
al.,2004

ACTB Sinai et Anglais Anglais CIM-10 et Dossier 1,2,3 49 (23/26) 52,7(6,06) [45-65] 49 Royaume-Uni
al., 2016 DSM-IV meédical

ACTB Carvalho  Anglais Espagnol CIM-10 - - 30(18/12) 47,8(6,7) [>35] 30 Brésil
et al.,
2018

AFAST-I  De Vreese Anglais Italien DSM-IV-TR Dossier 1,2,3,4 61(14/47) 53,4(7,71) [39-64] 22 Italie
et al.,2015 meédical

BADS-ID Webbet Anglais Anglais CIM-10 Dossier 1 102 (-) 42,05(12,76) [20—67] O Royaume-Uni
al., 2020 médical

BFT Sano et Anglais Anglais DSM-IV Dossier 1,2,3,4 316(154/162) 48,7 (6,2) [33-77] 316 Etats-Unis
al., 2005 médical

31



Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments Auteurs Langue de Langue de  Diagnostic ~ Diagnostic Niveau Nombrede — Age des participants Participants Pays de
l'article passation de de MA de DI de DI  participants  : M (E-T) [étendue] avec SD recrutement des
l'instrument avec DI participants
(H/F)
BPSD-DS  Dekkeret Anglais Néerlandais, CIM-10 Dossier 1,2,3  281(140/141) 51,54(-) [31-74] 281 Pays-Bas, France
al., 2018 francais et médical et Royaume-Uni
anglais

BPSD-DS- Dekkeret Anglais Néerlandais, CIM-10 Dossier 1,2,3  524(279/246) 50,99(-) [30-74] 524 Pays-Bas,

11 al., 2021 anglais, meédical Belgique, France,
francais, Italie et Espagne
italien et
espagnol

CAMCOG Honetal.,, Anglais Anglais CIM-10 et - 1,2,3,4 74(43/31) 42,6 (8,2) [30-65] 74 Royaume-Uni

1999 DSM-1V
CAMCOG- Benejam Anglais Espagnol DSM-1V Dossier 1,2,3,4 343(169/174) 41,0(-) [>18] 343 Espagne
DS/mCRT etal., meédical et
2020 K-BIT
CAMDEX Balletal,, Anglais Anglais CIM-10 et Dossier 1,2,3,4 74(43/31) 42,6 (8,2) [30-65] 74 Royaume-Uni
2004 DSM-1V médical
CAMDEX- Beresford- Anglais Anglais CIM-10 - - 85(43/42) 40,04(-) [19-65] 85 Royaume-Uni
DS Webb et
al., 2021
CAMDEX- Esteba- Anglais Espagnol CIM-10 et K-BIT 1,2 146 (95/51)  -(-) [30-75] 103 Espagne
DS Castillo et DSM-1V
al.,2013

CAMDEX- Fonseca et Anglais Espagnol CIM-10 et Dossier 1,23 92(59/33) 42,45(8,51) [39 -60] 92 Brésil

DS al., 2019 DSM-1V médical

CAMDEX- Niibling et Anglais Allemand CIM-10 et - - 28(15/13) 36,0(-) [19-58] 28 Allemagne

DS al., 2020 DSM-IV
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments Auteurs

Langue de Langue de

Diagnostic

Diagnostic

Niveau Nombre de

Age des participants Participants Pays de

l'article passation de de MA de DI de DI participants  : M (E-T) [étendue] ~avec SD recrutement des
l'instrument avec DI participants
(H/F)

CDR Lessov- Anglais Anglais - RPM - 33(18/15) 33,2(9,7) [18-55] 33 Etats-Unis
Schlaggar
etal.,2019

CRT Devenny  Anglais Anglais CIM-10 - 1,2 160 (-) 52,10 (-) [-] 94 Etats-Unis
etal.,
2002

CS-DS Startinet  Anglais Anglais CIM-10 et K-BIT-2, 1,2,3 297(149/148) 38,78(-) [16-64] 297 Royaume-Uni
al., 2019 DSM-V

CS-DS Startinet  Anglais Anglais DSM-1V K-BIT-2  1,2,3  128(68/60)  36,7(12,8) [16-66] 128 Royaume-Uni
al., 2016

DLD/DMR Evenhuis  Anglais Néerlandais CIM-10 et - 1,2,3,4 45(-) 45,1 (-) [35-62] 45 Pays-Bas
etal., DSM-III-R
1996 )

DLD/DMR Burt & al.,, Anglais Anglais CIM-10 et Leiter-3 1,2,3,4 138(64/74) 46,0 (-) [29-82] 63 Etats-Unis
1999 DSM-1V

DLD/DMR Hoekman Anglais Néerlandais CIM-10 CMI-10 1,2,3,4 329(-) 58,6 (-) [40-91] 152 Pays-Bas
et al.,2002

DLD/DMR Kirk et al., Anglais Anglais CIM-10 et - - 88 (55/33) -(-) [41-86] 12 Royaume-Uni
2006 DSM-1V

DLD/DMR Prasher et Anglais Anglais CIM-10 CMI-10 1,2,3 100 (56/44)  46,7(11,64) [19-78] 100 Royaume-Uni
al.,1997

DLD/DMR Roésner et Anglais Allemand CIM-10 et - 1,2,3,4 74 (36/38) 54,83 (9,24) [-] 32 Allemagne
al., 2021 DSM-IV

DLD/DMR Silverman Anglais Anglais CIM-10 S-B et 1,23 273(-) - (-) [45-70] 186 Etats-Unis
et al., WAIS
2004
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments Auteurs

Langue de Langue de

Diagnostic

Diagnostic Niveau Nombre de

Age des participants Participants Pays de

l'article passation de de MA de DI de DI participants  : M (E-T) [étendue] ~avec SD recrutement des
l'instrument avec DI participants
(H/F)

DLD/DMR Walker et Anglais Anglais CIM-10 et ABAS-IT 1,23 26(15/11) 50,5 (-) [40-69] 26 Etats-Unis
al., 2015 DSM-IV

DLD/DMR Evenhuis  Anglais Néerlandais NINCDS et - 1,2,3,4 139 (66/73) 64,5(-) [43-93] 0 Pays-Bas
H. M., DSM-III-R
1992

DLSQ Tyrrellet  Anglais Anglais DSM-IV Dossier 1,2,3  285(-) 46,5(8,2) [35-74] 285 Royaume-Uni
al., 2001 meédical

DSDS Huxley et  Anglais Anglais CIM-10 - - 40 (29/11) 45,7 (8,7) [26-66] 40 Royaume-Uni
al., 2000

DSMSE Haxby et  Anglais Anglais - S-B - 28(18/10) 34,36(4,93) [19-64] 19 Etats-Unis
al., 989

DSQIID Deb etal., Anglais Anglais CMI-10 CMI-10 1,2,3,4 193(98/95)  55(7,6) [23-77] 193 Royaume-Uni
2007

DSQIID-  Lietal,  Anglais Mandarin CIM-10 et - 1,2,3 200 (114/86) 50(7,34) [40-73] 36 Chine

Ccv 2015 DSM-1V

DSQIID-F Rebillatet Anglais Frangais CIM-10 et Dossier 1,2,3,4 151 (77/74) 51,89(6,82) [40-74] 151 France
al., 2021 DSM-V médical

DSQIID-I  Gomiero  Anglais Italien CIM-10 et DSM-1IV  1,2,3,4 200 (118/82) 55,2(7,51) [40-80] 58 Italie
etal., DSM-IVTR TR
2017

34



Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments Auteurs Langue de Langue de Diagnostic  Diagnostic Niveau Nombre de — Age des participants . Participants Pays de
l'article  passation de  de MA de DI de DI  participants M (E-T) [étendue] avec SD recrutement des
l'instrument avec DI participants
(H/F)
DSQIID-J  Takenoshita Anglais Japanais CIM-10et CMI-10 1,2,3,4 493(311/182) 46,57(11,43) [20-83] 34 Japon
etal., 2020 DSM-V
Dyspraxia  Dalton et Anglais Anglais CIM-10 Dossier 1,2,3,4 111(70/41) 41,01(1,78) [17-57] 111 Etats-Unis
Scale DS al., 1998 médical
Fried. Friedman et Anglais Anglais DSM-IV - - 50(35/15) 40,6(7,95) [20-56] 50 Canada
Interview  Brown,
2001
GDSDS Rodriguez- Anglais Espagnol CIM-10et K-BIT-2 1,2, 83(46/37) 46,65(5,08) [39-63] 83 Espagne
Hidalgo et DSM-V
al., 2023
HUI-Ch Mok et al.,  Anglais Mandarin CIM-10 - - 79(-) -(-) [18-53] 79 Chine
2014
IQCODE  PradoMattar Anglais Espagnol CIM-10et CAMDEX- 1,2,3 92 (58/34) 42,43(8,48) [30-60] 92 Brésil
& al., 2022 CAMDEX- DS et WIS
DS
Johansson Johansson  Anglais Suédois CIM-10et - 1,23 9(6/3) - () [26-56] 9 Suéde
interview  al., 2002 DSM-1V
mCRT Benejam et Anglais Espagnol CIM-10et K-BIT-2 1,2 90(18/ 49) 43,06(7,45) [18->49] 90 Etats-Unis
al., 2015 DSM-V
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments Auteurs Langue de Langue de Diagnostic ~ Diagnosti Niveau  Nombre de Age des participants  Participants Pays de
l'article  passation de  de MA cde DI de DI participants  : M (E-T) [étendue] avec SD recrutement des
l'instrument avec DI (H/F) participants
mCRT Krinsky Anglais Anglais CIM-10 - 1,2,3 332(178/154) (-) [25-81] 332 Etats-Unis
-McHale
etal.,
2022
mCRT Sacco et Anglais Francais CIM-10 Dossier 1,2,3 194(98/96) 46,9(6,8) [30-55] 194 France
al., 2022 meédical
MOSES Sturmey Anglais Anglais CIM-10et - 1,2,3,4  163(93/70) 54,0(10,7) [30-84] - Etats-Unis
et al., DSM-IV
2003
MOSES- Dalton  Anglais Anglais NINCD/AD Dossier - 336(185/151) 49,8(17,94) [17-88] 220 Etats-Unis
DS etal., RDA et médical
2002 DSM-1V
MPC Burtet  Anglais Anglais CIM-10et  Dossier 1,2,3,4  168(-) - () [30-69] 78 Etats-Unis
al., 2005 DSM-1V médical
NTG- Zeilinge Anglais Allemand CIM-10 Dossier - 221(-) - () [19-65] - Autriche et
EDSD retal, médical Allemagne
2016
NTG- Silverm  Anglais Anglais CIM-10 Dossier 1,2,3 185 (105/80) 49,28(6,38) [40-82] 185 Etats-Unis
EDSD an et al., médical
2021
OMQ-PF Spano et  Anglais Anglais CIM-10 K-BIT-2 1 26 (-) - (-) [19-35] 26 Etats-Unis
al., 2017
P-AID Hove et Anglais Norvégien CIM-10 Dossier 1,2,3,4 593(314/279) 42,0(14,5) [18-97] - Norvege
al., 2008 médical
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments  Auteurs Langue Langue de  Diagnostic Diagnostic Niveau Nombrede — Age dgs participants  Participants Pays de
de passation de de MA de DI de DI  participants : M (E-T) [étendue]  avec SD recrutement des
l'article  l'instrument avec DI participants
(H/F)

PCFT Margallo-  Anglais  Anglais CIM-10 et Dossier 1,2,3,4 14(11/3) 43,43 (-) [33-55] 14 Royaume-Uni
Lana et al., DSM-IV ~ médical
2003

PCFT Tyrer etal., Anglais  Anglais DSM-IV  K-BIT 1,2,3 167 (90/77)  46,4(12,7) [19-90] - Royaume-Uni
2010

Plymouth Whitwham  Anglaise Anglais CIM-10 - - 159 (90/69) 47,0 (-) [18-89] 146 Royaume-Uni

DSC etal., 2011

PMIS-ID Rodriguez- Anglais  Espagnol DSM-V K-BIT-2 1,2 94(54/40) 47,33(5,18) [40-60] 54 Espagne
Hidalgo et et ABS-II
al., 2022

RADD Walsh et Anglais  Anglais CIM-10 et Dossier 1,2,3,4 114(63/51)  (-) [40-61] 114 Etats-Unis
al., 2015 DSM-1V médical

RBMT Martin et Anglais  Anglais CIM-10 WAIS-R 1 20(7 /13) 31,75(11,82) [19-58] - Royaume-Uni
al., 2000

RBMT-C Honetal., Anglais Anglais CIM-10, ABS-II 1,2,3,4 74(43/31) 42,6(8,2) [30-65] 74 Royaume-Uni
1998 DSM-1V

RBMT-C Wilson et Anglais  Anglais CIM-10 - - 37(16/21) 29,0(6,0) [19-44] 37 Royaume-Uni
al., 1995

RPM Vakil etal., Anglais  Hébreu CIM-10 Dossier 1,2 48(-) 32,19(8,84) [18-50] 16 Israél
2012 médical

SIB Hutchinson Anglais  Anglais CIM-10 - - 37(21/16) 38,97(9,18) [20-58] 37 Royaume-Uni
etal., 2011

SIB Witts et al., Anglais  Anglais CIM-10 - - 33(18/15) 36,0(8,9) [22-53] 33 Royaume-Uni
1998

SIB McKenzie  Anglais  Anglais CIM-10 - - 24(14/10) 51,9(6,4) [-] 24 Royaume-Uni
et al., 2002
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (suite)

Instruments  Auteurs Langue  Langue de  Diagnostic Diagnostic Niveau Nombrede  Age des participants Participants Pays de
de passation de de MA de DI de DI  participants : M (E-T) [étendue] avec SD recrutement des
l'article  l'instrument avec DI participants
(H/F)
SIB, BPT et Wallace et Anglais  Anglais Dossier 1,2,3 100(42/48)  45,93(6,95) [25-64] 100 Etats-Unis
DLD al., 2021 médical
s-PCFT-I De Vreese et Anglais  Italien DSM-IV- - 1,2,3 211 (125/86) (-) [40-84] 46 Italie
al., 2021 TR
TESDAD de Solaetal.,, Anglais  Espagnol CIM-10 K-BIT-2 1,2,3 86(44/42) 23,3(4,3) [16-34] 86 Espagne
Battery 2015
TOLDXtm- Garcia-Alba Anglais  Espagnol CIM-10 & KBIT-2& 1,2 63(33/30) -() [=39] 63 Espagne
2 etal., 2017 DSM-V ABS-RC
TOLDXtm- Masson et Anglais  Anglais CIM-10 WAIS 1 43(30/13) 40,58(11,34) [19-61] - Royaume-Uni
2 al., 2010
TSI Cosgrave et  Anglais  Anglais CIM-10 - - 60 (10/50) 51,9(8,7) [35-75] 60 Royaume-Uni
al., 1998
VABS-II Spiridigliozzi Anglais  Anglais, CIM-10 Leiter-R 1,2 41 (20/21) 22,7(3,4) [18-30] 41 Etats-Unis,
etal., 2019 espagnol et Royaume-Uni,
francais Espagne,
France, Italie,
Canada et
Argentine
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Tableau 1. Caractéristiques des études incluses (fin)

Instruments  Auteurs Langue de  Langue de  Diagnostic Diagnostic Niveau Nombre de  Age des participants  Participants Pays de
l'article passation de de MA de DI de DI  participants  : M (E-T) [étendue] — avec SD recrutement des
l'instrument avec DI participants
(H/F)

WDTIM Kuske & al., Anglais Allemand CIM-10 et Dossier 1,2,3,4 102 (56/46) 63,5(9,0) [41-96] 22 Allemagne
2017 DSM-V médical

VABS-II Harpetal,,  Anglais Anglais DSM-IV  Dossier 1,2,3,4 141(64/77)  45,66(-) [-] - Etats-Unis
2021 médical

Notes: AADS: Assessment for Adults with Developmental Disabilities; ABDQ: Adaptive Behaviour Dementia Questionnaire; ACTB: Arizona Cognitive Test
Battery for Down syndrome; AFAST-I: Alzheimer's Functional Assessment Tool for Italian; BADS-ID: Behavioural assessment of dysexecutive functioning-
intellectual disabilities adaptation; BFT: Bahavior and Function Test; BPSD-DS: Behavioral and Psychological Symptoms of Dementia in Down Syndrome;
CAMCOG: Cambridge Cognitive Examination CAMDEX-DS: Cambridge Examination for Mental Disorders of Older People with Down’s Syndrome and
Others with Intellectual Disabilities; CDR-DS: Clinical Dementia Rating (CDR) Scale; CRT/ mCRT: Cued Recall Test (Modifie Cued Recall Test); CS-DS:
Cognitive Scale for Down Syndrome; DLD/DMR: Dementia Questionnaire for People with Learning Disabilities; DLSQ: Daily Living Skills Questionnaire;
DSDS: Dementia Scale for Down Syndrome; DSMSE : Down’s Syndrome Mental Status Examination Mental Status Examination; DSQIID: Dementia Screening
Questionnaire for Individuals with Intellectual Disabilities; Dyspraxia Scale for adults with Down syndrome; Friedman interview: Friedman A ssessment Protocol
for Dementia in Down Syndrome; GDSDS: Global Deterioration Scale for Down Syndrome; HUI-Ch: Health utilities index in Chinese subjects with down
syndrome; IQCODE: Informant Questionnaire on Cognitive Decline in the Elderly; Johansson interview: Johansson interview for Early Detection of Dementia in
Down Syndrome; MOSES-DS: Multi-Dimensional Observation Scale for Elderly Subjects; MPC: Memory problems Checklist; NTG-EDSD: National Task
Group-Early Detection Screen for Dementia; OMQ-PF: Observer Memory Questionnaire — Parent Form; P-AID: Psychopathology checklists for Adults with
Intellectual Disability; PCFT: Prudhoe Cognitive Function Test; Plymouth DSC: Plymouth Dementia Screening Checklist; PMIS-ID: Pictorial Screening Memory
Test; RADD: Rapid Assessment for Developmental Disabilities; RBMT: Rivermead Behavioural Memory Test; RPM: Raven Progressive Matrices; SIB: Severe
Impairment Battery; TESDAD Battery; CAMCOG: Cambridge Cognitive Examination (CAMCOG); TOLDXtm-2: Tower of London-Drexel University Test 2nd
edition; TSI: Test for Severe Impairment; VABS-II: Vineland Adaptive Behavior Scales-1I; WDTIM: Wolfenbiitteler Dementia Test for Individuals with
Intellectual Disability; MA: maladie D’ Alzheimer; DI : déficience intellectuelle; H : homme; F : femme; M : moyenne; E-T : écart-type; SD : syndrome de
Down; DSM-III : Diagnostic and Statistical Manual of mental disorders 3°™ édition DSM-IV : Diagnostic and Statistical Manual of mental disorders 4éme
édition; DSM-V : Diagnostic and Statistical Manual of mental disorders 5éme édition; CIM-10 : Classification Internationale des Maladies, 10e révision; K-
BIT-2 : Kaufman Brief Intelligence Test 2éme édition; RPM : Matrice progressive de Raven; S-B : Stanford binet test; WAIS : Weschler Adult Intelligence
Scale; ABAS-II : Vineland Adaptive Bevavior Scales, second edition; NINCDS : National Institute of Neurological Disorders and Stroke; WIS : Wechsler
Intelligence Scale; NINCD/ADRDA : National Institute of Neurological Disorders and Stroke and the Alzheimer’s Disease and Related Disorders Association;
ABS-RC : Adaptive Behavior Scale residential and community; Leiter-R: Leiter International Performace Scale-revised., 1: Léger; 2: Modéré; 3: Sévere; 4:
Profonde et absence information: -.
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude

Types Acronymes  Instruments Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués dlitems  passation ala DI au SD
en minutes
Questionnaires/  AADS Assessment for Capacités 28 20 Informateur NR NR + - Oliver et al.,
Echelles Adults with cognitives, 2011; De
Developmental compétences Vreese et al.,
Disabilities adaptatives, 2011
communication,
interaction

sociale et bien-
étre émotionnel

ABDQ Adaptive Comportement 15 10 Patient, 89% 94% + - Prasher &
Behaviour adaptatif, AVQ, informateur al., 2004
Dementia mémoire, ou proche
Questionnaire  orientation, aidant
fonctions
exécutives et
mobilités
AFAST-I  Alzheimer's Capacités 46 20 Informateur NR NR + - De Vreese &
Functional cognitives, al., 2015
Assessment comportement
Tool for Italian adaptatif, AVQ,
autonomie
fonctionnelle
BPSD-DS  Behavioral and Symptomes 52 45-60 Informateur 69,8 % a 72,6 % a - + Dekker &
Psychological ~ comportementau 76,7 % 83,2 % al., 2018;
Symptoms of  x et (Dekker et (Dekker et Dekker &
Dementia in psychologiques al.,2021)  al.,, 2021) al., 2021
Down
Syndrome
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes  Instruments Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués dlitems  passation ala DI au SD
en minutes
Questionnaires/  CDR Clinical Comportement 41 30-60 Informateur NR NR + - Lessov-
Echelles Dementia adaptatif, AVQ, Schlaggar et
Rating (CDR)  mémoire, al., 2019
Scale orientation et
jugement
CS-DS Cognitive Mémoire, 61 NR Informateur NR NR — + Startin et al.,
Scale for Down langage et 2016; Startin
Syndrome fonctions etal., 2019
exécutives
DLD/ Dementia Mémoire, 50 20-30 Informateur  92% 92% + - Evenhuis H.
DMR Questionnaire  attention, (Evenhuis, (Evenhuis, M. (1992);
for People with langage, 1992); 1992);75% Evenhuis et
Learning compétences 100% (Evenhuis, al., 1996;
Disabilities quotidiennes, (Evenhuis, 2018); 63% Prasher et
perception 2018); 61% (Rosner et al., 1997
spatiale, (Rosner et al., 2021); Burt et al.,
fonctions al., 2021);  94% 1999;
exécutives, etc. 57% (Wallace et Hoekman et
(Wallace et al., 2021) al., 2002;
al., 2021) Silverman et
al., 2004;
Kirk et al.,
2006;
Walker et
al., 2015;
Rosner et al.,
2021
DLSQ Daily Living Compétences de 20 15 Informateur ~ NR NR + - Tyrrell et al.,
Skills la vie 2001
Questionnaire  quotidienne
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes Instruments ~ Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués dlitems  passation ala DI au SD
en minutes
Questionnaires/  DSDS Dementia Comportement, 60 30-60 Patient 85% 89% - + Huxley et
Echelles Scale for AVQ, capacités (Margallo- (Margallo- al.,
Down cognitives Lanaetal.,, Lanaetal., 2000;(Marga
Syndrome 2018) 2018) llo-Lana et
al., 2018)
DSQIID Dementia Comportement 53 15-30 Informateur 92 % (Deb  97% (Debet + - Deb et al.,
Screening adaptatif, etal., al., 2007); 2007; Liet
Questionnair  problématique, 2007); 96,8 al., 2015;
e for AVQ, capacités, 100% (Takenoshita Gomiero et
Individuals cognitifs et (Takenoshi et al., 2020); al., 2017;
with symptomes taetal., 94% Rebillat Takenoshita
intellectual psychologiques 2020); 94% et al., 2021); et al., 2020;
Disabilities (Rebillat et  99% (Li et Rebillat et
al., 2021); al, 2015) al., 2021; Li
92% (Li et etal.,, 2015
al., 2015)
Dyspraxia Dyspraxia Motricité fine et 62 NR Patient NR NR - + Dalton et al.,
Scale for Scale for globale, 1998
adults with adults with planification
Down Down motrice,
syndrome. syndrome. équilibre et
coordination,
coordination ceil-
main, AVQ,
adaptation et
gestion

42



Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes Instruments Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués d'items  passation ala DI au SD
en minutes
Questionnaires/  Friedman Friedman Langage, 30 15-30 Informateur NR NR - + Friedman &
Echelles interview Assessment mémoire, Brown, 2001
Protocol for attention,
Dementia in perception
Down visuelle et
Syndrome spatiale,
fonctions
exécutives,
activités de la vie
quotidienne,
communication
et socialisation
GDSDS Global Cognition, NR 45 Patient NR NR - + Rodriguez-
Deterioration fonctionnement Hidalgo et
Scale for Down quotidien, al., 2023
Syndrome comportement,
humeur,
autonomie et
santé physique
HUI-Ch health utilities  Problémes de NR NR Informateur NR NR + - Mok et al.,
index in santé 2014
Chinese
subjects with
down
syndrome
IQCODE Informant Mémoire, 16et26 15 Proche aidant 93,3% et 91,9% et + - PradoMattar
Questionnaire  I'attention, le 100% 96,8% etal., 2022

on Cognitive
Decline in the
Elderly

langage et les
capacités
fonctionnelles
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes Instruments ~ Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués dlitems  passation ala DI au SD
en minutes
Questionnaires/  Johansson Johansson Comportement 91 40-60 Informateur NR NR - + Johansson
Echelles interview interview for adaptatif al., 2002
Early problématique,
Detection of  capacités
Dementiain  cognitives,
Down émotions
Syndrome
MPC Memory Mémoire 10 10 Informateur NR NR + - Burt et al.,
problems 2005
Checklist
MOSES-DS  Multi- Compétences 40 20 Informateur NR NR + - Dalton et al.,
Dimensional d'auto-assistance, 2002;
Observation  désorientation, Sturmey et
Scale for dépression, al., 2003
Elderly irritabilité et
Subjects retrait social.
OMQ-PF Observer Mémoire 27 NR Parents NR NR + - Spano et al.,
Memory 2017
Questionnair
e — Parent
Form
P-AID Psychopathol Troubles NR NR Patient 30% 89% + - Hove et al.,
ogy mentaux et 2008
checklists for comportements
Adults with  anormaux
Intellectual
Disability
VABS-II Vineland Communication, NR 30-60 Patient 80 % et 70%et81 % + - Spiridigliozzi
Adaptive AVQ, 100 % (Harp et al., et al., 2019;
Behavior socialisation et (Harp et 2021) Harp et al.,
Scales-11 autonomie al., 2021) 2021
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes  Instruments Domaines évalués Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments d'items  passation ala DI au SD
en minutes
Tests cognitifs BFT Bahaviorand ~ Comportement 58 30 Informateur  66% 66% + - Sano & al.,
Function Test  social et (Wallace et  (Wallace et 2005;
émotionnel, al., 2021) al., 2021) Wallace et
fonctionnement al., 2021
cognitif,
compétences
d'autosoins,
communication
CAMCOG- Cambridge Orientation, 67 20-30 Patient 88 % 94 % + - Hon & al.,
DS Cognitive langage, mémoire, (Fonseca et (Fonseca et 1999;
Examination attention et calcul, al., 2018) al., 2018) Fonseca et
for Older praxis, pensée al., 2018;
Adults with abstraite et Benejam et
Down's perception. al., 2020
Syndrome
CRT/mCRT Cued Recall Mémoire 12 NR Patient 94,7 % 93,9% + - Devenny et
Test (Devenny  (Devenny et al., 2002;
etal., al., 2002); Benejam et
2002); 84  81% al., 2015;
% (Krinsky- Sacco et al.,
(Krinsky- ~ McHale et 2022;
McHale et  al., 2022) Krinsky-
al., 2022) McHale et
al., 2022
DSMSE Down'’s Capacités NR NR Patient NR NR - + Haxby et al.,
Syndrome cognitives 1989
Mental Status
Examination
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes  Instruments Domaines évalués Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments d'items  passation ala DI au SD
en minutes
Tests cognitifs PCFT Prudhoe Orientation, NR NR Patient NR NR + - De Vreese et
Cognitive Rappel, Langage, al., 2021;
Function Test— Praxis, Calcul Margallo-
Short Lana et al.,
2003; Tyrer
etal., 2010
PMIS-ID Pictorial Mémoire NR NR Patient 69 % 80 % + - Rodriguez-
Screening Hidalgo et
Memory Test al., 2022
RADD Rapid Autonomie et 10et30 15-20 Patient 87% 81% + - Walsh et al.,
Assessment for AVQ, 2015
Developmental communication,
Disabilities compétences
sociales,
fonctionnement
cognitif
RBMT Rivermead Mémoire 12 30-60 Patient NR NR + - Wilson et
Behavioural al., 1995;
Memory Test Hon et al.,
1998; Martin
et al., 2002
RPM Raven Intelligence fluide NR NR Patient NR NR + - Vakil et al.,
Progressive 2012
Matrices
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes Instruments ~ Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués d'items  passation ala DI au SD
en minutes
Tests cognitifs TOLDXtm-2 Tower of Fonctions NR 15-30 Patient NR NR + - Masson et
London- exécutives al., 2010;
Drexel Garcia-Alba
University etal., 2017
Test 2nd
edition
TSI Test for Attention et NR NR Patient NR NR + - Cosgrave et
Severe concentration, al., 1998
Impairment  mémoire,
orientation,
compréhension
et expression
verbale,
motricité,
AVQ, jugement
et prise de
décision
WDTIM Wolfenbiittel Mémoire, 40 15-30 Informateur  NR NR + - Kuske et al.,
er Dementia  attention, 2017
Test for fonctions
Individuals exécutives,
with langage,
Intellectual perception
Disabilities  visuelle,
compétences
sociales et
comportements
problématiques
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes  Instruments Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués dlitems  passation ala DI au SD
en minutes
Batteries ACTB Arizona Intelligence NR NR Patient NR NR - + Sinai & al.,
Cognitive Test  générale (QI), 2016
Battery for langage et
Down communication,
syndrome mémoire,
attention et
concentration,
raisonnement et
résolution de
problémes,
motricité fine et
globale, habiletés
sociales et
adaptatives
BADS-ID  Behavioural Fonctions NR NR Patient NR NR + - Webb & al.,
assessment of  exécutives 2020
dysexecutive
functioning-
intellectual
disabilities
adaptation
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Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (suite)

Types Acronymes Instruments ~ Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilite  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués d'items  passation ala DI au SD
en minutes
Batteries CAMDEX-  Cambridge Comportement 157 50-60 Informateur  88%-100% 94% - + Ball et al.,
DS Examination adaptatif et et patient (Fonseca et (Fonseca et 2004;
for Mental capacités al., 2018,; al., 2018; Esteba-
Disorders of  cognitives, Balletal., Balletal., Castillo et
Older People fonctionnement 2004, 2004, al., 2013;
with Down’s mental et Beresford- Beresford- Fonseca et
Syndrome intellectuel Webb et Webb et al., al., 2019;
and Others général, al.,, 2021)  2021) Niibling et
with mémoire, al., 2020;
Intellectual antécédents Beresford-
Disabilities médicaux et Webb et al.,
familiaux 2021
pertinents
NTG-EDSD  National Comportement 103 NR Patient 83%et8 52%et64% + - Zeilinger et
Task Group- adaptatif et % (2016; (2016; al., 2016;
Early problématique, Silverman  Silverman et Silverman et
Detection AVQ, capacités etal., al., 2021) al., 2021
Screen for cognitives, 2021)
Dementia symptomes
psychologiques
et physiques

49



Tableau 2. Les instruments inclus dans I’étude (fin)

Types Acronymes Instruments ~ Domaines Nombre  Durée de Répondant Sensibilité  Spécificité Spécifique  Spécifique  Articles
d'instruments évalués dlitems  passation ala DI au SD
en minutes
Batteries TESDAD TESDAD QI, langage et NR NR Patient NR NR - + de Sola et
Battery Battery communication, al., 2015
mémoire,
motricité fine et
globale, habiletés
sociales et
comportement
adaptatif,
raisonnement et
résolution de
problémes,
attention et
concentration
SIB Severe Mémoire, 39 20-30 Patient 63 % 59% + - Witts et al.,
Impairment  orientation, (Wallace et (Wallace et 1998;
Battery langage, al.,2021)  al., 2021) Hutchinson
attention, praxis, etal., 2011;
visuo-spatial McKenzie et
al., 2002

Notes : AVQ : activité de la vie quotidienne; DI : déficience intellectuelle; QI : Quotient intellectuel; SD : syndrome de Down; NR : non rapporté ; présence : + et

absence : -

50



3.5 Discussion

Cette revue systématique a pour objectif de rassembler et de décrire les données
relatives a la sensibilité et a la spécificité des instruments d'évaluation utilisés pour détecter les
premiers symptomes de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de
Down. Elle se distingue en tant que 1’une des rares études a fournir une liste exhaustive des
instruments existants pour évaluer les symptomes de la MA au sein de cette population
spécifique dans le but d'objectiver les symptomes cognitifs ou comportementaux associés a la
maladie d’Alzheimer. Ces instruments comprenaient des questionnaires ou des échelles, des
tests cognitifs et des batteries, dont la plupart ont été développés en anglais et dans le monde
occidental. En fait, ils couvraient différents domaines explorés dans 1'évaluation
neuropsychologique, dont leurs symptomes correspondent aux criteres de diagnostic de la CIM-
10 et du DSM-V. Les temps d'administration variaient considérablement allant de sessions
aussi courtes de cinqg minutes a des évaluations plus approfondies s'étendant jusqu'a une heure,
Cette variabilité temporelle revét une importance particuliere lorsqu'un dépistage rapide d'un
déclin cognitif suspecté est requis. La reconnaissance de la diversité des instruments souligne la
nécessité de faire des choix judicieux en fonction des exigences spécifiques de chaque contexte

d'évaluation.

3.5.1 Questionnaires/échelles

La détection des premiers signes d’éventuels cas de maladie d’ Alzheimer est une qualité
clé du DLD/DMR (Evenhuis, 2018). Son efficacité est amplifiée par sa sensibilité, bien que sa
spécificité soit limitée. Par conséquent, le diagnostic de maladie d’ Alzheimer sur la base de cet
instrument n’est pas suffisant et nécessiterait 1’utilisation d’instrument complémentaire. En

revanche, le IQCODE (Harp et al., 2021) est une alternative intéressante adaptée au TNC chez
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les personnes avec une déficience intellectuelle, montrant de solides performances dans
l'identification des symptomes de la maladie d’ Alzheimer, offrant de meilleurs niveaux de
sensibilité et de spécificité. Le IQCODE s’est avéré tres précis pour le diagnostic de la maladie
d’Alzheimer et de sa phase prodromique. Il convient de mentionner que les personnes avec un
syndrome de Down et une maladie d’ Alzheimer pourraient nécessiter des ajustements
individualisés lors de l'utilisation de cette échelle puisque cet instrument n’a pas été
spécifiquement développé pour les personnes présentant ce syndrome. Un autre instrument
présentant de bonnes qualités psychométriques est le DSQIID (Deb et al., 2007). Il permettrait le
dépistage des premiers symptomes de la maladie d’Alzheimer avec un risque minimal
d'identification erronée. De plus, le fait qu’il a été validé en plusieurs langues lui permet d’étre

utilisé dans plusieurs pays.

L'ABDQ (Prasher et al., 2004) se démarque par une trés bonne spécificité, ce qui indique
qu'il est relativement précis pour identifier les premiers signes comportementaux liés a la
maladie d’Alzheimer. Cependant, sa moins bonne sensibilité implique qu'il pourrait manquer de
détecter certains cas présentant des signes associés a la MA. En revanche, le Vineland-II (Harp et
al., 2021) est peu pertinent pour I’évaluation des symptomes associés a la maladie d’Alzheimer.
11 est utilisé pour évaluer la capacité globale d'adaptation d'un individu et dépend du point de vue
de l'aidant. Dans ce contexte, l'utilisation de ’ABDQ est préférable au Vineland-II pour
I’évaluation des symptomes comportementaux associés a la maladie d’ Alzheimer chez les

personnes avec un syndrome de Down.

En résumé, pour évaluer les premiers signes cognitifs ou comportementaux de la maladie
d’Alzheimer, il est recommandé d'utiliser des questionnaires et des échelles spécifiquement

validés pour cette combinaison de conditions, c’est-a-dire une déficience intellectuelle, un
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syndrome de Down et une maladie d’ Alzheimer. Le DSQIID est spécifique a la déficience
intellectuelle, et peut étre utilisé réguliérement dans le cadre d'un suivi pour détecter des
changements cognitifs. Le DMR/DLD est spécialisé pour les symptomes psychologiques et
comportementaux de la démence chez les individus avec une déficience intellectuelle.
L’IQCODE a été congu pour les personnes agées en population générale. Cependant, il peut étre
utilisé chez les individus avec un syndrome de Down, particulierement s'ils sont agés, pour

évaluer tout signe de changement cognitif.

3.5.2 Tests cognitifs

Les tests cognitifs présentés dans cette revue offrent des options variées pour cibler
différents aspects de la cognition chez les personnes avec un syndrome de Down. Ces tests
permettent notamment d’évaluer les capacités cognitives dans des modalités verbale et non
verbale. Le CAMCOG-DS permet 1’évaluation des capacités cognitives en modalités verbale
dans des domaines tels que la mémoire, la compréhension, lI'expression et d'autres aspects liés a
la communication, ainsi que les modalités non verbales, notamment celles liées a la perception
visuelle et a 'organisation spatiale. Néanmoins, sa longue durée d'administration peut €tre une
contrainte dans des situations ou une évaluation rapide est nécessaire. De plus, bien que sa
sensibilité et sa spécificité soient respectables, elles ne sont pas les plus €élevées parmi les
instruments examingés. D’autres tests €évaluant la mémoire montrent des niveaux de sensibilité et
de spécificité €élevés. Notamment, le mCRT est un instrument avec des caractéristiques
psychométriques €levées qui évalue les capacités mnésiques en modalité verbale et qui est
simple et rapide a administrer. Le PMIS-ID présente également des qualités psychométriques
¢levées et permet d’évaluer les capacités mnésiques en modalité non verbale a 1'aide d'images. Il

représente un instrument particulierement intéressant pour €valuer les personnes rencontrant des

53



difficultés avec le matériel verbal, notamment chez des personnes avec des niveaux de déficience

sévere a profond.

D’autres tests permettent d’évaluer d’autres capacités cognitives qui sont
particulierement affectées dans la maladie d’ Alzheimer, telles que les capacités exécutives.
Plusieurs de ces tests ont été développés dans le contexte de la déficience intellectuelle.
Notamment, le BPT et le TOLDXtm-2 sont des instruments pertinents d'évaluation des capacités
exécutives (planification, exécution et résolution de problémes) chez les individus avec une

déficience intellectuelle.

Enfin, d’autres tests cognitifs permettent d’évaluer de fagcon bréve le fonctionnement
cognitif chez les personnes avec une déficience intellectuelle (PCFT et DSMSE). Le DSMSE
présente des qualités psychométriques €levées et a été spécifiquement développé pour évaluer les
symptomes cognitifs de la maladie d’Alzheimer chez les individus avec un syndrome de Down.

Il est cependant non adapté dans les cas de déficience intellectuelle sévere a profonde.

3.5.3 Batteries

Le CAMDEX-DS offre une sensibilité et une spécificité élevées pour le diagnostic de la
maladie d’Alzheimer. Cependant, sa durée d'administration étant considérablement longue, il est
difficilement utilisable en contexte clinique. Son utilité réside dans le diagnostic différentiel de la
maladie d’Alzheimer par rapport a d’autres formes de maladies neurodégénératives. Il est
particulierement pertinent dans le cadre de la recherche clinique visant a évaluer l'efficacité des
traitements ou a suivre 1'évolution de la maladie sur une période prolongée chez les individus
avec un syndrome de Down. Le NTG-EDSD pourrait étre une alternative au CAMDEX-DS

pertinente pour un dépistage initial des troubles cognitifs et comportementaux de la maladie
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d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down. Sa durée d’administration est bréve

et cette batterie peut étre utilisée pour suivre 1’évolution des symptomes.

Dans les cas de la déficience intellectuelle sévere a profonde, la batterie TESDAD est
particulierement recommandée pour évaluer les symptomes de la maladie d’ Alzheimer et leur
évolution chez les personnes avec un syndrome de Down. La SIB, un instrument développé en
population générale pour le suivi des stades avancés de démence, pourrait étre un instrument
pertinent pour le suivi des stades avancés de maladie d’Alzheimer chez les individus avec un

syndrome de Down.

Enfin, pour évaluer les fonctions exécutives chez les personnes avec une déficience
intellectuelle, la BADS-ID représente un instrument particuliérement intéressant. Elle est
particulierement utile lorsqu'il est nécessaire de différencier les symptomes exécutifs associés a
la maladie d’Alzheimer de ceux associés a la déficience intellectuelle. Il faut toutefois garder a
I’esprit que cet instrument a été développé pour les personnes avec une déficience intellectuelle
légere et qu’il ne peut étre utilisé chez des personnes avec des déficiences intellectuelles plus

importantes.

3.5.4 Conclusion

Cette revue systématique rassemble les différents instruments utilisés pour évaluer les
premiers symptdmes psychologiques et comportementaux de la maladie d’ Alzheimer chez les
personnes avec un syndrome de Down. Il convient toutefois de noter que ces instruments
présentent de nombreuses limites, telles que leur non-adaptation aux personnes avec une
déficience intellectuelle sévere ou profonde et le manque d’études de validation. Ceci souligne la

nécessité de développer davantage d’instruments et de les valider afin de déceler de fagon
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précoce les symptomes cognitifs et comportementaux de la maladie d’Alzheimer dans cette
population. Des questionnaires/échelles, notamment le DSQIID, le IQCODE et le DLD/DMR,
ainsi que des tests cognitifs, tels que le CRT/mCRT, le PMIS-ID, le DSMSE et la batterie NTG-
EDSD sont recommandés pour la détection des premiers symptomes de la maladie d’ Alzheimer
au sein de la population avec un syndrome de Down. Pour une évaluation plus compléte, le
CAMDEX-DS est recommandg. Il est essentiel d'adopter une approche combinée a la fois des
questionnaires et des tests cognitifs pour améliorer la sensibilité et la spécificité¢ du dépistage des

symptdomes cognitifs et comportementaux de la maladie d’Alzheimer dans cette population.
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Chapitre 4. Discussion générale

4.1 Résumé de ’objectif et des résultats de I’étude

L’objectif de cette étude était de réaliser une revue systématique des instruments
d’évaluation des symptomes cognitifs et comportementaux permettant la détection des premiers
signes psychologiques et comportementaux de la maladie d’ Alzheimer chez les personnes avec
un syndrome de Down. Plus particuliérement, cette revue visait a recueillir et a décrire les

données de sensibilité et de spécificité de chacun de ces instruments.

Les résultats nous ont permis d'identifier 1325 articles a partir des mots-clés élaborés et la
sélection finale des études répondant aux criteres d'inclusion regroupait un total de 75 articles et
portait sur 40 instruments d'évaluation, dont 21 questionnaires/échelles, 13 tests cognitifs et 6
batteries de tests. Les données de cette revue systématique ont été collectées dans 17 pays
différents, en majorité en Europe et en Amérique du Nord, impliquant un total de 10 021
participants présentant différents niveaux de déficience intellectuelle. Parmi eux, 6 708
participants avaient un syndrome de Down et les études ont été menées principalement en

anglais.
4.2 Niveau de la déficience intellectuelle chez les personnes avec un syndrome de Down

Les niveaux de déficience intellectuelle chez les personnes avec un syndrome de Down
peuvent varier, certains ayant une déficience intellectuelle 1égere a modérée et d'autres sévere a
profonde. Cependant, il est important de noter que I’intelligence peut également étre influencée
par des facteurs tels que le développement du langage, les problémes sensoriels et le
développement social et émotionnel. Par conséquent, les tests de QI ne reflétent pas toujours

avec précision les capacités et le potentiel réels d'un individu. Il est également essentiel de
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reconnaitre que chaque individu, quel que soit son niveau de déficience intellectuelle, possede
des forces et des capacités uniques. Il est donc important de se concentrer sur un bilan

individualisé plutot que de se fier uniquement aux scores de quotient intellectuel.

Il est a noter que dans les études rapportées, les niveaux de déficience intellectuelle chez
les participants présentaient une étendue considérable. En adaptant les instruments d'évaluation
pour tenir compte des différents niveaux de DI, le pouvoir discriminant de ces instruments s’est

considérablement amélioré.

Notre revue systématique a révélé que la plupart des instruments étaient adaptés aux
niveaux de DI de léger a modéré. Peu d’instruments sont adaptés a 1’évaluation des symptdmes
cognitifs et comportementaux des personnes avec un syndrome de Down qui ont des niveaux de
sévere a ou profonde. Les tests qui évaluent ces symptomes en utilisant la modalité verbale
peuvent s’ajouter a ce défi. Par conséquent, des résultats défavorables a ces tests pourraient
conduire a des erreurs d'interprétation, confondant ainsi les symptomes de la maladie
d’Alzheimer avec ceux de la déficience intellectuelle (voir annexe 1 pour plus d'informations sur

les instruments d'évaluation recommandés pour les différents niveaux de DI).

Un autre point important a considérer lors de 1’évaluation de la déficience intellectuelle
est I’instrument et la classification qui ont été utilisés pour caractériser cette condition. Les
nombreuses échelles (échelle de Stanford-Binet, WISC, échelle de Leiter) pour évaluer la DI et
la diversité des classifications peuvent représenter un défi pour sélectionner I’instrument adapté
au niveau de la déficience intellectuelle, notamment entre le niveau modéré ou une pluralité

d’instruments existe et celui de sévere ou le choix des instruments est plus limité.
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4.3 Instruments d'évaluation

4.3.1 Questionnaires/échelles

Plusieurs questionnaires et échelles ont été validés pour 1'évaluation des symptomes
cognitifs et comportementaux de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome
de Down ou une déficience intellectuelle. L'échelle DSQIID a été spécifiquement développée
pour les individus avec une déficience intellectuelle, y compris ceux avec un syndrome de Down,
elle est particulierement efficace pour détecter les premiers symptomes de la maladie
d'Alzheimer. Ceci est di a ses niveaux tres €élevés de sensibilité et de spécificité en rapport avec
les déficits caractéristiques de la phase précoce de cette maladie. Le DMR/DLD, bien que non
spécifique aux individus avec un syndrome de Down représente un instrument intéressant pour
¢valuer les symptomes psychologiques et comportementaux de la démence chez les individus
avec une déficience intellectuelle. Le IQCODE, enfin, bien que non spécifique aux individus
avec une déficience intellectuelle peut €tre utilisé pour évaluer les changements cognitifs dans

cette population.

4.3.2 Tests cognitifs

Le CAMCOG-DS se distingue par sa large portée cognitive et sa validité dans la
détection des troubles cognitifs liés a la démence chez les personnes avec un syndrome de Down.
Cependant, sa longue durée d'administration représente une limite importante a son utilisation
clinique. Le DSMSE, spécifiquement congu pour les individus avec un syndrome de Down, offre
une évaluation bréve du fonctionnement cognitif général. La mémoire et le fonctionnement
exécutif étant parmi les premicres fonctions cognitives a présenter des altérations dans le

développement de la maladie d’ Alzheimer, il pourrait étre particuliérement pertinent d’utiliser
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des tests évaluant spécifiquement les capacités de mémoire telles que le mCRT ou le PMIS-ID et
les capacités exécutives telles que le BPT et le TOLDXtm-2. Le CRT/mCRT est particuliérement
performant dans l'identification des premiers symptomes mnésiques de la maladie d'Alzheimer,
grace a sa sensibilité et sa spécificité élevées, surtout lorsqu'il est comparé a d'autres tests

cognitifs face aux déficits mnésiques caractéristiques du stade initial de cette pathologie.

4.3.3 Batteries

Le CAMDEX-DS est une batterie qui offre une sensibilité et une spécificité élevées pour
le diagnostic de la maladie d’Alzheimer. Son utilité réside dans le diagnostic différentiel de la
maladie d’ Alzheimer par rapport a d’autres formes de maladies neurodégénératives. Le NTG-
EDSD est une alternative pertinente et bréve pour un dépistage initial des troubles cognitifs et
comportementaux de la maladie d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down.
Dans les cas de déficience intellectuelle sévére a profonde, la batterie TESDAD est
particuliérement recommandée pour évaluer et suivre les symptomes de la maladie d’ Alzheimer
chez les personnes avec un syndrome de Down. La SIB pourrait étre un instrument pertinent
pour le suivi des stades avancés de maladie d’ Alzheimer chez les individus avec un syndrome de
Down. Enfin, pour évaluer les fonctions exécutives chez les personnes avec une déficience
intellectuelle, la BADS-ID par son exhaustivité représente un instrument particulierement
intéressant. La spécificité et la sensibilité ¢levées du CAMDEX-DS dans le dépistage précoce de
la maladie d'Alzheimer chez les personnes avec le syndrome de Down le distinguent des autres
batteries cognitives. Ses caractéristiques sont associées a une conception adaptée aux
particularités du syndrome de Down, le rendant un instrument précieux pour la détection précoce

et précise de la maladie d’ Alzheimer dans cette population.
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En conclusion, plusieurs instruments d’évaluation permettent la détection des symptomes
cognitifs ou comportementaux de la maladie d’Alzheimer chez les adultes avec un syndrome de
Down. Les résultats de notre revue suggérent d’utiliser des instruments développés
spécifiquement minimalement a une population avec une déficience intellectuelle. Des
questionnaires/échelles, notamment le DSQIID, le IQCODE et le DLD/DMR, ainsi que des tests
cognitifs, tels que le CRT/mCRT, le PMIS-ID, le DSMSE et la batterie NTG-EDSD sont
recommandés pour la détection des premiers symptomes de la maladie d’ Alzheimer au sein de la
population avec un syndrome de Down. Pour une évaluation plus compléete, le CAMDEX-DS est
recommandé. 11 est crucial de combiner a la fois des questionnaires et des tests cognitifs pour
améliorer la sensibilité et la spécificité du dépistage des symptomes cognitifs et

comportementaux de la maladie d’ Alzheimer dans cette population.

4.4 Limites

Notre revue systématique présente plusieurs limites. L’une de ces limites réside dans le
fait que nous avons analysé uniquement les recherches publiées en anglais. L’exclusion des
¢tudes publiées dans d’autres langues a peut-Etre laissé de coté des recherches importantes et
pertinentes qui auraient pu avoir un impact sur nos résultats. De plus, notre examen n'est peut-
étre pas suffisamment exhaustif en raison de biais potentiels dans les bases de données que nous
avons examinées. Il est possible que certaines études, notamment celles publiées dans des revues

moins accessibles ou non indexées, aient été négligées.

En raison de la diversité des instruments d'évaluation, nous avons di abandonner notre
projet initial de réaliser une méta-analyse en plus d’une revue systématique. Les instruments
disponibles n'étaient pas suffisamment comparables pour qu'une méta-analyse puisse étre menée,

notamment en ce qui concerne les questionnaires et les échelles.
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De plus, pour plusieurs instruments, les études de validation sont absentes. Cette
observation a pour conséquence de possibles difficultés dans 1’utilisation de ces instruments et de

I’interprétation des résultats a ces instruments.

4.5 Risque des biais des articles évalués avec Newcastle Ottawa Scale

Néanmoins, bien que la majorité des études présentent une qualité élevée, certaines
affichent des limites notables, particuliérement concernant la taille et la représentativité de
I'échantillon, 1'évaluation précise de I'exposition, ainsi que la comparabilité des groupes exposés
et non exposés. Ces éléments méritent une attention particulicre, car ils peuvent introduire un

biais dans les conclusions scientifiques présentées dans cette revue systématique.

4.6  Perspectives cliniques

Dans ce contexte, il serait particulierement pertinent d’intégrer dans les protocoles
d'évaluation standard des questionnaires et tests cognitifs recommandés, qui permettent de tenir
compte de la déficience intellectuelle a travers une approche personnalisée. Cette démarche vise
a réduire les biais potentiels liés a 'emploi d’instruments génériques, en assurant une évaluation

précise et adaptée aux besoins spécifiques de chaque individu.

Il est important d'initier et de proposer des programmes de sensibilisation et de formation
continue destinés aux professionnels de santé, centrés sur les particularités cliniques des
personnes agées avec un syndrome de Down, qui présentent un risque accru de développer la
maladie d'Alzheimer. Avec comme objectif d'approfondir leur compréhension et leurs
compétences, garantissant ainsi un dépistage répondant aux enjeux de santé uniques de cette

population vulnérable.
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4.7 Pistes de recherches futures

Notre revue systématique pose les bases pour des avancées dans le domaine, mettant en
avant I'importance d'approches personnalisées qui prennent en compte les déficits globaux des
individus. Nous avons identifi¢ les instruments d'évaluation les plus efficaces pour repérer les
premiers signes de déficits cognitifs chez les personnes avec un syndrome de Down et de la
maladie d'Alzheimer, dés leur phase initiale. Ces instruments ciblent principalement les troubles
de mémoire et les dysfonctionnements exécutifs. En paralléle, I'importance d'instruments
d'évaluation subjective est soulignée, ceux-ci étant nécessaires pour permettre aux cliniciens et
aux proches aidants de mesurer les changements comportementaux précoces observés chez les
personnes avec un syndrome de Down et Alzheimer, facilitant ainsi un dépistage adapté et

personnalisé.

Il est recommandé de valider les instruments d'évaluation dans différentes langues et
différents contextes culturels pour obtenir une perspective plus globale. Cette démarche
transculturelle facilite une compréhension approfondie des variations interculturelles dans
l'apparition des symptomes de la maladie d'Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de
Down. Un effort considérable doit €tre entrepris par les cliniciens du monde entier pour
développer des instruments adaptés aux spécificités culturelles et linguistiques des populations

concernées.

Enfin, adapter les instruments d'évaluation aux différents niveaux de déficience
intellectuelle sévere et les valider spécifiquement pour ces degrés représentent des axes de
développement essentiels. Cela permettrait d'assurer une évaluation précise et de pallier le
manque d'instruments adaptés pour les cas séveres de déficience intellectuelle. Le

développement d'instruments dédié€s aux personnes avec une déficience intellectuelle sévere est
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essentiel, car les cliniciens ne disposent pas actuellement de moyens fiables pour détecter les
premiers signes de la maladie d'Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down ayant

une déficience intellectuelle sévere.

Ces pistes permettent d'abord d'accéder aux instruments essentiels pour détecter la
maladie d’Alzheimer des ses premiers stades. Elles facilitent ensuite la mise en place rapide
d'interventions au début de 1'évolution de la maladie, ce qui est déterminant pour prolonger
l'autonomie des patients. Ainsi, un diagnostic précoce suivi d'actions immédiates améliore
considérablement la qualité de vie des individus touchés, tout en préservant leur indépendance

aussi longtemps que possible.

4.8 Conclusion générale

Considérant que les adultes avec un syndrome de Down courent un risque trés élevé de
développer une maladie d’ Alzheimer symptomatique associée a un déclin cognitif progressif
(Videla et al., 2022) avant 1'age de 40 ans (Lott et Head, 2019), cette revue systématique avait
pour objectif de rassembler et de décrire les données de sensibilité et de spécificité des
instruments utilisés pour 1’évaluation des symptomes cognitifs et comportementaux permettant la
détection des premiers signes cognitifs et comportementaux de maladie d’ Alzheimer dans le

syndrome de Down.

L'analyse globale des résultats nous a permis d'identifier 1325 articles a partir des mots-
clés formulés et in fine de sélectionner les études répondant effectivement a nos critéres
d'inclusion, soit un total de 75 articles incluant 40 instruments d'évaluation, dont 21
questionnaires/échelles, 13 tests cognitifs et 6 batteries de tests. Les données de cette revue

systématique ont été collectées dans 17 pays différents, principalement en Europe et en
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Amérique du Nord, et ont inclus 10 021 participants présentant des niveaux de déficience

intellectuelle variés dont 6 708 participants avaient un syndrome de Down.

Notre revue systématique a révélé que la plupart des instruments n'étaient adaptés qu’aux
niveaux de déficience intellectuelle 1€gere a modérée. Parmi ces instruments, les résultats de
notre revue systématique suggerent les questionnaires/échelles tels que le DSQIID, le IQCODE
et le DLD/DMR, ainsi que des tests cognitifs, tels que le CRT/mCRT, le PMIS-ID, le DSMSE et
la batterie NTG-EDSD sont les plus pertinents pour 1’évaluation. Pour une évaluation exhaustive,
bien que nécessitant une durée de passation importante, le CAMDEX-DS est recommandé. La
combinaison de questionnaires et de tests cognitifs est fondamentale pour une évaluation plus
sensible et plus spécifique des symptdmes cognitifs et comportementaux de la MA chez les

individus avec un syndrome de Down.
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Annexes 1. Liste d’instruments d'évaluation

Questionnaires/échelles

Assessment for Adults with Developmental Disabilities

Le AADS (Olivier et al., 2011) est un questionnaire spécialement congu pour évaluer les
symptomes non cognitifs chez les personnes avec une DI et un trouble neurocognitif (TNC). Il vise a
comprendre les défis qu'elles rencontrent au quotidien. Des recherches supplémentaires sont nécessaires
pour mieux comprendre I’impact négatif de la progression du TNC et les défis liés a sa gestion chez ces
personnes. Dans une population spécifique avec DI, De Vreese et al. (2011) ont trouvé la version italienne

de I’AADS valide et fiable.

Adaptive Behaviour Dementia Questionnaire

Le ABDQ (Prasher et al., 2004) est un instrument développé pour évaluer les changements
comportementaux adaptatifs chez les adultes avec un SD et d'autres formes de DI, quelle que soit la
gravité ou la présence de la MA. Il utilise des échelles de questionnaire dérivées de ' AAMD Adaptive
Behaviour (Nihira et al., 1975) pour détecter ces changements. L'ABDQ a été spécifiquement congu pour
cibler les TNC liés a la MA chez les personnes avec un SD. Il semble étre un outil polyvalent pour
détecter les changements comportementaux adaptatifs, en particulier ceux associés a la MA, avec un taux
de précision de 89 % de sensibilité et de 94 % de spécificité (Prasher et al., 2004), ce qui en fait un outil

efficace pour ce groupe spécifique.

Alzheimer's Disease Functional Assessment Tool version italienne

Le AFAST-I (De Vreese et al.,2015) est une échelle valide pour évaluer avec précision le stade de
TNC et le niveau d'assistance requis dans sept activités quotidiennes de base chez les adultes et les
personnes agées suspectées de DI et de TNC. Par conséquent, il peut évaluer la qualité de vie des
personnes touchées par le TNC. De plus, il peut décrire les effets du TNC et la progression de la MA, en

identifiant les causes possibles dans la population générale ainsi que chez les personnes avec une DI (Burt
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et al., 2005). L'AFAST-I (De Vreese et al.,2015) est considéré comme un instrument fiable et valide pour
mesurer le niveau de fonctionnement quotidien des personnes suspectées de DI et de TNC et fournit des

informations importantes pour la planification des soins et la surveillance de la santé.

Behavioral and psychological symptoms of dementia

Le BPSD-DS (Dekker et al. ,2018) est une échelle adaptée pour I'évaluation des symptomes
psychologiques li¢s au TNC chez les personnes avec un SD. Cette échelle se concentre uniquement sur les
¢valuations comportementales, sans considérer le déclin cognitif et fonctionnel, et évalue la gravité et la
fréquence de divers comportements tels que l'anxiété, l'apathie, la dépression, l'alimentation, l'irritabilité,
l'agitation/stéréotypie et le sommeil, avec une sensibilité allant de 69,8 % a 76,7 % et une spécificité de
72,6 % a 83,2 % (Dekker et al.,2021). Cela en fait un instrument efficace pour caractériser les symptomes
psychologiques associés au TNC chez les personnes avec un SD. Il est recommandé aux soignants pour
mieux comprendre les changements psychologiques, réagir rapidement aux améliorations et adapter les

soins et traitements de maniére appropriée et favorable.

Clinical Dementia Rating

Le CDR (Chaves et al., 2007) est une échelle qui facilite le diagnostic clinique de la MA. Elle
¢évalue sa gravité et différencie les TNC chroniques des symptomes neuropsychiatriques aigus et la MA en
population générale. Cet instrument fournit des informations supplémentaires pertinentes pour le
diagnostic de la MA chez les personnes avec un SD (Lessov-Schlaggar et al. (2019). Cependant, aucune
donnée spécifique de sensibilité et de spécificité dans cette population spécifique n’a été rapportée.
Notamment, les personnes avec un SD peuvent également bénéficier du CDR, qui peut donner un apergu
de diverses déficiences cognitives, méme celles situées en dessous du seuil de la MA. De plus, le CDR
peut étre utile pour diagnostiquer la MA chez les personnes avec un SD. Cependant, il n'y a aucune

mention de son efficacité dans cette population (Lessov-Schlaggar et al. (2019).
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Cognitive Scale for Down Syndrome

Le CS-DS (Startin et al., 2016) est un questionnaire basé sur des informateurs qui se concentre sur
les capacités quotidiennes liées au fonctionnement exécutif, a la mémoire et au langage et convient pour
évaluer ces capacités chez tous les adultes avec un SD, indépendamment des TNC (Startin et al., 2016).
Chez ces individus, les changements dans les mesures de la mémoire et de I’attention sont plus sensibles
au déclin précoce de la progression des stades précliniques aux stades prodromiques et a la MA clinique
(Startin et al., 2019). En plus de détecter le déclin cognitif, le CS-DS peut également &tre un instrument

utile dans d'autres populations avec une DI (Startin et al., 2016).

Dementia Questionnaire for People with Learning Disabilities

Le DMR/DLD (Evenhuis, 1996) est un questionnaire d’évaluation des changements cognitifs et
comportementaux. Les résultats des études standardisées utilisant cet instrument ont démontré une fiabilité
impressionnante dans la classification de la MA chez les personnes avec une DI, en tenant un score de
sensibilité de 100% et une spécificité de 75% (Evenhuis, 2018). De plus, les conclusions de McCarron et
al. (2014) ont montré que cet instrument est fiable pour suivre les changements a long terme. 11 a été
démontré que les changements longitudinaux des scores sont plus efficaces que les scores seuils
d’évaluation uniques pour détecter la MA, quel que soit le niveau de DI (Evenhuis, 2018). Il est important
d'utiliser le DMR/DLD comme outil de dépistage initial pour une évaluation diagnostique plus
approfondie par des spécialistes. Cependant, sa sensibilité ne s’applique pas aux personnes avec une DI

profonde en raison des « effets plafonds » (Evenhuis, 2018).

Daily Living Skill Questionnaire

Le DLSQ est un questionnaire congu pour évaluer la capacité d'un individu a effectuer des
activités spécifiques de la vie quotidienne (ADL). Selon des chercheurs comme TyRell et al. (1996),

l'utilisation de ces évaluations dans la pratique quotidienne peut étre utile pour détecter la MA chez les
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personnes avec un SD. De plus, selon TyrRell et al. (2001), la présence de la MA peut étre prédite en

prenant en compte le score DLSQ, I'dge et la présence d'épilepsie dans une population avec un SD.

Dementia Scale for Down Syndrome

Le DSDS (Gedye (1995) est une échelle congue pour quantifier la détérioration cognitive chez
les personnes avec un SD. Il est particuli¢rement utile aux personnes avec une DI sévére a profonde.
Elle identifie la MA avec une spécificité de 89 % et une sensibilité de 85 % (Margallo-Lana et al.,
2018). Lorsqu'une personne présente des symptdmes précoces de MA, le diagnostic clinique et le
diagnostic de DSDS peuvent varier, en particulier pour les personnes présentant une DI 1égere a
modérée (Margallo-Lana et al., 2018). Cette échelle étant moins sensible aux DI 1égéres et modérées,
elle ne peut étre administrée que par un psychologue ou un psychométricien. Il est nécessaire d’avoir
deux informateurs fiables, méme si cela n’est pas toujours possible. Le systéme de notation nécessite
des données rétrospectives, car les niveaux fonctionnels actuels doivent étre comparés aux niveaux

passés avec l'aide des informateurs (Margallo-Lana et al., (2018).

Dementia Screening Questionnaire for Indivuduals with Intellectual Disabilities

DSQIID) est un questionnaire basé sur les rapports des informateurs qui a démontré sa validité
pour différencier la MA du SD, avec une spécificité de 97% et une sensibilité de 92 % (Deb et al.,2007).
Les personnes avec une DI préexistante ou une MA avancée pourraient ne pas bénéficier de son utilisation
lorsqu’un seuil de score fixe de 20 points est appliqué (O’Caoimbh et al., 2013). Cet instrument est plus
facile a utiliser en pratique clinique. De plus, il a une valeur culturelle qui s'est révélée efficace dans le
dépistage de la MA chez les personnes avec une DI, qu'elles soient ou non touchées du SD (Gomiero et
al.,2017). C’est un instrument utile pour le dépistage de la MA, en particulier chez les personnes avec une
DI (Takenoshita & al.,2020), notamment celles touchées du SD (Rebillat et al., 2021). Une évaluation

clinique approfondie par un professionnel de santé qualifié¢ est essentielle a son utilisation.
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Dyspraxia Scale for adults with Down syndrome

Dyspraxia Scale-DS (Dalton et al., 2008) est une échelle d'évaluation permettant d'évaluer les
mouvements volontaires simples chez les adultes avec un SD. L'échelle cible les mouvements qui peuvent
diminuer a mesure que la MA progressive. Il est essentiel de reconnaitre que 1'échelle n'évalue pas
spécifiquement les fonctionnalités cognitives, telles que la compréhension ou les capacités linguistiques.
L’hypothése est plutot que la détérioration de la pratique pourrait se manifester deés les premiers stades de
la MA (Sano et Dalton, 2018). Mais, Il faudrait étre prudence lors de l'interprétation des résultats, car les
informations sur la sensibilité et la spécificité ne sont pas encore disponibles. De plus, I’absence d’élément

de temps signifie qu’il n’y a aucune sanction en cas d’achévement rapide.

Friedman Interview

Friedman Interview (Friedman et Brown,2001) est un questionnaire recueillant des informations
aupres d'informateurs sur la mémoire, la cognition, les comportements sociaux et émotionnels des
personnes avec un SD. Il vise a évaluer les éventuelles améliorations ou déclins d'un individu dans ces
domaines. Cet instrument peut servir de point de départ pratique pour les adultes avec SD suspectés de
souffrir de la MA. Il permet d'obtenir des détails spécifiques sur I'évolution des personnes avec un SD,
qu'elles soient touchées par la MA ou non, ce qui en fait un instrument précieux. En raison de sa mise
en ceuvre rapide et simple, ce questionnaire est intéressant pour détecter des déclins spécifiques. 1l faut
cependant se méfier de 1’authenticité du processus puisque les données statistiques disponibles sont
insuffisantes. L'utilisation de l'interview de Friedman pour détecter la MA chez les adultes avec un SD
n'a pas été largement documentée. Il est donc recommandé de I'associer a d'autres évaluations pour

parvenir a un diagnostic précis de la MA dans cette population avec un SD (Friedman et Brown,2001).

Global Deterioration Scale for Down Syndrome

GDS-DS (Reisberg, 1982; Rodriguez-Hidalgo et al.,2023) est une échelle de mesure couramment

utilisée pour évaluer la gravité du déclin cognitif chez les personnes touchées par la MA et d'autres types
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de TNC. Lorsqu'elle est utilisée spécifiquement pour évaluer les personnes avec un SD, 1’échelle
(Rodriguez-Hidalgo et al.,2023) comporte six étapes, allant de la stabilité cognitive initiale a la MA
avancée. Dans la pratique clinique quotidienne, I'échelle GDS-DS est un instrument sensible pour évaluer
la progression de la MA chez les adultes avec un SD. Malgré qu’il soit capable de surveiller le déclin
cognitif, il ne constitue pas un indicateur précis des changements dans la MA (Rodriguez-Hidalgo et

al.,2023).

Health Utilities Index in Chinese subjects with Down Syndrome

(HUI-Ch (Mok et al., 2014), est un questionnaire a choix multiples fiable pour évaluer la qualité
de vie liée a la santé (HRQOL) et a été validé pour les personnes avec un SD. Il permet d'évaluer
I'impact de divers types de maladies persistantes sur leur vie. Sa nature quantitative facilite le suivi du
bien-étre au fil du temps et 1’évaluation de 1’efficacité des futurs programmes d’aide. La HRQoL est
mesurée par un systéme multi-attributs basé sur les préférences, le Health Utilities Index 3 (HUI3), qui
est universel (Costet et al.,1998). Afin d’évaluer la HRQoL des personnes avec un SD et de comprendre
I'impact de leur santé sur leur bien-étre, les questionnaires HUI-Ch, HUI2 et HUI3 sont des ressources

trés utiles et importantes pour évaluer la qualité de vie liée a la santé des personnes avec un SD.

Questionnaire for Cognitive Decline in Older Adults

IQCODE (Jorm,1994) est un questionnaire congu par pour évaluer le déclin cognitif chez les
personnes agées de la population générale. 11 a été adapté pour étre utilisé chez les personnes avec une DI
(Schultz et al. ,1998). Cependant, il a été observé que le Short IQCODE ne présente qu'une faible
corrélation avec les caractéristiques démographiques et les évaluations comportementales, suggérant qu'il
mesure quelque chose de différent. De plus, les caractéristiques psychométriques du Short IQCODE ont
¢té mal estimées, ce qui a conduit a des résultats moins fiables (Schultz et al. ,1998). Prado Mattar et al.
(2022) ont analysé les propriétés psychométriques de I'lQCODE et s’est révélé étre un instrument tres
performant pour le dépistage de la MA liée au vieillissement chez les personnes avec un SD. Ils ont

démontré une sensibilité¢ de 100 %, une spécificité de 96,8 % et une précision de 97,3 % pour le diagnostic
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de TNC a différents stades (prodromiques et confirmés) par rapport a une cognition stable. Dans un
contexte similaire, I'lQCODE a également montré une sensibilité de 93,3 %, une spécificité de 91,9 % et
une précision de 92,4 %. Ces résultats suggérent que 'lQCODE peut étre un outil efficace pour dépister la

démence chez les personnes avec un SD.

Johansson Interview

Johansson Interview (Johansson et al., 2002) est un instrument d'évaluation prometteur pour le
TNC chez les personnes avec une DI. Il combine des éléments d'entretien et de test, offrant la possibilité
de détecter les premiers signes de TNC dans ce groupe. Cependant, les données actuelles sur la sensibilité
et la spécificité sont insuffisantes pour une identification précise de la MA dans cette population avec une

DI.

Memory problems Checklist

MPC (Burt et al., 2005) est une liste de contrdle qui indique la fréquence a laquelle les adultes
avec une DI éprouvent des problémes de mémoire dans leur vie quotidienne. Son objectif principal est de
détecter les difficultés quotidiennes pouvant résulter des troubles cognitifs. Il n'y a pas d'informations sur

son efficacité chez les personnes avec un SD.

Multi-Dimensional Observation Scale for Elderly Subjects Down Syndrome

MOSES (Dalton et al., 2002) est une échelle développée pour fournir une évaluation holistique
compléte du bien-étre des personnes agées avec une DI et est adaptée pour répondre aux besoins
spécifiques de cette population. Elle couvre divers éléments liés a la santé physique et mentale, au
comportement social et aux activités quotidiennes, et s'est avéré étre un instrument fiable et indispensable
pour maintenir et améliorer la santé et le bien-&tre général des personnes agées avec une DI. Dalton et al.,
1997 ont démontré son utilité dans I'évaluation de la DI chez I'adulte. Le MOSES semble également
adéquat pour le dépistage des troubles psychiatriques chez les personnes dgées (Sturmey et al., 2003). Son

approche globale est particuliérement adaptée a cette population et fournit aux cliniciens et aux chercheurs
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des informations précieuses sur la santé et le bien-&tre ces personnes agées qui nécessitent des soins et une

attention particulicre, et souligne son utilité clinique et de recherche dans ce domaine.

Observer Memory Questionnaire-Parent Form

OMQ-PF (Spano et al., 2017) est un questionnaire utilisé pour mesurer la mémoire quotidienne
déclarée par les parents. Les travaux de Spano et al. (2017) ont démontré une corrélation entre les
difficultés de mémoire quotidiennes signalées par les parents des personnes avec un SD et les déficits
observés lors des tiches de mémoire en laboratoire. Ils supposaient que 'OMQ-PF a le potentiel d'étre
utilisé comme instrument pour aider a évaluer 1'état de la fonction de mémoire dans ce groupe, a la fois
dans les études descriptives et dans les études portant sur les interventions comportementales et

pharmacologiques.

Psychopathology checklists for Adults with Intellectual Disability

P-AID (Hove et al., 2008) est une adaptation du Diagnostic Criteria for Psychiatric Disorders for
Use with Adults with Learning Disabilities Mental Retardation (DC-LD; Szymanski, 2002)
spécifiquement congue pour les adultes avec une DI. L'analyse des antécédents psychopathologiques a
révélé que le P-AID affichait une sensibilité de 30 %, une spécificité de 89 % et une précision de 64 %
selon les criteres standard (Hove et al., 2008). Le P-AID peut cibler les besoins en santé mentale et les

identifier avec succeés a un niveau plus précis en accord avec la recherche sur le DC-LD.

Plymouth Dementia Screening Checklist

Plymouth DSC (Witham et al.,2011) est une liste de contrdle de dépistage simple congu pour
aider les soignants et les professionnels a déterminer quand orienter les patients vers une évaluation de
TNC. Bien que cette liste de controle semble étre un instrument utile de référence rapide utile pour une
évaluation compléte de la MA, il convient de noter que les données sur sa sensibilité et sa spécificité

font défaut (Whitwham et al.,2011). Sur ce, en informant les professionnels lorsque le déclin cognitif
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nécessite une attention particuliére, 1’instrument pourrait contribuer a réduire le nombre de personnes

référées trop tard ou pas du tout.

Vineland Adaptive Behavior Scale 11

Vineland-II (Harp et al., 2021) est une échelle compléte qui évalue des domaines clés tels que la
communication, l'interaction sociale, la motricité et les activités quotidiennes pour fournir un apergu de
l'adaptabilité d'une personne. Cependant, son ¢valuation dépend des commentaires de chaque soignant et
peut parfois étre influencée par des opinions et des préjugés personnels. Contrairement a d’autres échelles,
Vineland-II ne mesure pas directement les capacités d’adaptation en observant les gens, mais s’appuie
plutdt sur le jugement des soignants. Il peut étre moins fiable pour détecter des changements transitoires et
est souvent utilisé pour évaluer 1’adaptation sur de longues périodes. La sensibilité était de 80 % et 100 %
et la spécificité de 70 % et 81 %. Le Vineland-II peut également étre utilisé comme échelle bréve pour
dépister le TNC chez les personnes avec un SD dans les établissements de soins primaires afin de guider

l'orientation vers un diagnostic spécialisé (Harp et al., 2021).

Tests cognitifs

Brief Praxis Test

BPT (Sanio et al., 2005) est un test cognitif non verbal qui constitue une version abrégée de
I'échelle de dyspraxie. Il a été développé spécifiquement pour évaluer les capacités comportementales et
fonctionnelles ainsi que les bénéfices pharmacologiques chez les adultes avec un SD. Sanio et al. (2005)
ont montré que cet instrument est efficace pour capturer les corrélats cliniques et biologiques du SD
dans différents niveaux de DI. La sensibilité était de 66 % et la spécificité de 66 % pour le diagnostic de

la MA dans cette population spécifique (Wallace et al., 2021).

Cambridge Cognitive Examination for Older Adults with Down's Syndrome

CAMCOG-DS (Hon et al., 1999; Esteba-Castillo et al.,2013) fait partie de la batterie

neuropsychologique hautement sensible CAMDEX-DS et est utilisé pour évaluer le déclin cognitif chez
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les personnes avec un SD a risque de MA. Cet instrument s'est avéré fiable et particuliérement utile
pour évaluer les adultes avec un SD présentant des niveaux de DI légers ou modérés (Benejam et al.,
2020), et il peut différencier efficacement les individus cognitivement stables de ceux affectés par la
MA. Selon une étude de Fonseca et al. (2018), CAMCOG-DS avait une sensibilité de 88 % et une
spécificité de 94 %. Il s’agit d’un meilleur instrument pour détecter les premiers symptomes de la MA,
en particulier chez les personnes avec une DI 1égére a modérée (Esteba-Castillo et al.,2013). Sa fiabilité,
sa sensibilité et sa spécificité en font un instrument efficace pour la détection rapide du déclin cognitif

associ¢ la MA dans cette population.

Cued Recall Test ou modified Cued Recall Test

CRT ou mCRT (Sacco et al.,2022) est un instrument de dépistage des déficits de mémoire chez
les personnes avec un SD. Des recherches récentes menées par Krinsky-McHale et al. (2022) ont montré
une sensibilité de 84 % et une spécificité de 81 %, permettant de différencier les adultes avec un SD
cognitivement stables de ceux touchés de MA (Sacco et al., 2022). Il est important de noter que les
performances de ce test peuvent varier en fonction de nombreux facteurs et que ces résultats doivent &tre

interprétés dans le contexte d’une évaluation clinique globale.

Down’s Syndrome Mental Status Examination

DSMSE (Haxby et al., 1989) est un bref test de dépistage congu pour quantifier la gravité des
troubles cognitifs chez les adultes avec un SD et documenter leurs changements cognitifs au fil du temps.
Cependant, il ne doit pas étre utilisé en isolation pour diagnostiquer la MA. Car la MA entraine chez ces
adultes une détérioration mentale comparable a celle observée chez les personnes sans TNC ni MA. Bien
que ce test puisse aider a évaluer les troubles cognitifs, d'autres instruments doivent étre utilisés pour un
diagnostic complet de la MA. Malgré cela, le DSMSE offre des informations utiles sur I'évolution des

capacités cognitives au fil du temps (Haxby & al.,1989.
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Prudhoe Cognitive Function Test—Short

PCFT (Margallo-Lana et al., 2003) est un test congu pour mesurer la fonction cognitive chez des
sujets présentant divers degrés de DI, mais il existe un effet plancher parmi les personnes présentant les DI
les plus séveres. 11 est recommandé d'utiliser une évaluation comportementale (a l'aide de I'Adaptive
Behaviour Scale ou d'outils similaires) en conjonction avec ce test, en particulier pour les sujets présentant
des déficiences séveres et profondes (Elliott-King et al., 2016). Le PCFT est une procédure d'évaluation
fiable permettant d'évaluer la fonction cognitive chez les personnes présentant une DI 1égére a sévere. Les
¢valuateurs formés ou non peuvent administrer le test et obtenir des résultats satisfaisants (Tyrer et al.,

2010).

Pictorial Screening Memory Test

P-MIS-ID (Rodriguez-Hidalgo et al., 2022) est un test d'évaluation de la mémoire visuelle
congu pour les personnes avec une DI. Il est congu pour évaluer leur capacité a identifier les images
appropriées. Le test s'est avéré efficace pour détecter les troubles de la mémoire, avec une sensibilité de
69 % et une spécificité de 80 % chez ces individus. Son utilisation est recommandée dans les centres de
soins de santé primaires et cliniques spécialisées, bien qu'il ne fournisse pas une évaluation compléte de la
mémoire, il peut néanmoins servir de premiere étape dans le processus de diagnostic, en aidant les
cliniciens a déterminer si une évaluation diagnostique plus approfondie est nécessaire (Rodriguez-Hidalgo

et al., 2022).

Rapid Assessment for Developmental Disabilities

RADD (Walsh et al., 2015) est un test valide, direct et concis pour évaluer les capacités
cognitives des personnes avec un SD. Sa précision dans l'identification de la DI 1égére a sévére chez les
adultes avec un DS est trés appréciée, avec un taux de sensibilité de 87 % et une spécificité de 81 %
pour différencier la MA (Walsh et al., 2015). Dans I’ensemble, sa facilité d’administration en fait un

instrument idéal des fonctions cognitives pour les évaluations des adultes avec un SD, en particulier
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lorsqu’ils sont axés sur la MA. Néanmoins, il doit étre utilisé en complément d’une évaluation clinique

compléte, administrée par des professionnels de santé qualifiés.

Rivermead Behavioural Memory Test

RBMT (Martin et al. ,2000) est un test congu pour évaluer la mémoire dans une population
spécifique. Il offre des informations cliniques précieuses pour les personnes avec une DI et le format
actuel peut ne pas permettre une détection précise de problémes de mémoire particuliers. De tous les défis
présentés lors de I'examen, ceux qui semblent nécessiter des capacités de mémorisation visuelle
exceptionnelles, comme l'identification d'images, s'averent les plus difficiles (Martin et al. ,2000). Cette
évaluation s'est révélée adaptée pour évaluer la fonction mnésique chez les personnes agées avec un SD,

qui se trouvent dans une tranche d'age a risque de développer la MA (Hon et al., 1998).

Matrices Progressives de Raven

RPM (Raven et al., 1996) sont considérées comme une évaluation de 1'intelligence analytique,
mettant l'accent sur la capacité de raisonner et de s'adapter a de nouvelles situations sans recourir a des
connaissances explicites (Snow et al., 1984). Ce test est utilisé pour évaluer l'intelligence fluide et les
niveaux d'intelligence, en particulier dans les groupes aux capacités intellectuelles limitées. L'analyse des
mouvements oculaires est particuliérement importante pour les populations participant aux études décrites
ci-dessus, ou les individus peuvent rencontrer des difficultés a articuler les stratégies qu'ils utilisent pour
résoudre des taches. Vakil et al., (2012) ont montré que leurs résultats pourraient aider les cliniciens a

développer des stratégies correctives visant a améliorer les performances.

Tower of London-Drexel Test 2nd edition

TOLDXtm-2 est un outil d'évaluation cognitive qui se concentre sur les fonctions exécutives telles
que la planification et la résolution de problémes. Cet instrument a été adapté et validé spécifiquement
pour les personnes avec une DI 1égére a modérée (Masson et al., 2010; Grace-Alba et al., 2017). 11

représente donc un instrument soutenu par de solides preuves de validité pour évaluer les capacités de
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résolution de problémes et de planification des personnes avec une DI. De plus, il permet de différencier
avec précision les personnes avec une DI 1égere et modérée et présente de fortes corrélations avec d'autres

mesures de la fonction exécutive (Grace-Alba et al., 2017).

Test for Severe Impairment

TSI (Cosgrave et al., 1998), est un test qui couvre une variété de fonctions cognitives et a un
impact minimal sur le SD chez les adultes avec une DI prémorbide modérée a sévére. Bien qu'il n'existe
aucune donnée sur les indices de sensibilité et de spécificité dans la population avec un SD, le TSI a été
utilisé pour différencier les personnes avec un SD avec et sans MA (Tyrrell et al., 2001). Face a la
perspective de développer la MA, le TSI est essentiel pour évaluer les capacités cognitives des adultes
avec un SD. Ils fournissent des informations importantes pour le diagnostic et la prise en charge de la MA
dans ce groupe de population spécifique. Encore faut-il les inclure dans un examen clinique approfondi et

demander ’avis d’un professionnel de santé qualifié pour interpréter correctement les résultats.

Wolfenbiitteler Dementia Test for Individuals with Intellectual Disabilities

WDTIM (Kuske et al., 2017) est une évaluation neuropsychologique spécifiquement congue pour
les personnes avec une DI. L’utilisation de cet instrument conjointement avec d’autres instruments s’est
révélée plus précise pour augmenter la suspicion de TNC que I’utilisation du DSQIID seul (Kuske et al.,
2017). Les auteurs recommandent des études conjointes avec des échantillons plus larges et des périodes

plus longues pour mieux définir les propriétés psychométriques de cet instrument.

Batteries de tests

Arizona Cognitive Test Battery

ACTB (Sinai et al., 2016) est une batterie d'évaluation cognitive congue pour évaluer les
capacités cognitives des personnes avec un SD. L'ACTB est couramment utilisé pour mesurer les résultats
cognitifs dans les essais cliniques chez les personnes avec un SD. Selon Carvalho et al. (2018), cette

batterie s'est avérée €tre un instrument précieux pour évaluer les capacités cognitives des adultes et des
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personnes dgées avec un SD. Les tests cognitifs sont étroitement li€s aux performances individuelles des
personnes avec un SD et, méme s’ils restent essentiels a 1'élaboration de plans d’action et au suivi des
améliorations, les soignants et les chercheurs peuvent utiliser leurs tests pour évaluer la mémoire,
l'attention et les compétences en résolution de problémes. De plus, les examens cognitifs peuvent

donner un apergu des capacités cognitives de chaque individu avec un SD.

Behavioral Assessment of Dysexecutive Syndrome

BADS est une batterie de tests neuropsychologiques (Wilson et al., 2004) utilisés pour évaluer le
fonctionnement exécutif dans la population générale. Le BADS-ID est une adaptation en deux parties
spécifiquement destinées aux personnes avec une DI et un QI compris entre 50 et 70 (Webb et al., 2020).
Sa validité concurrente et discriminante s'est avérée faible, ce qui suggere que des tests supplémentaires
pourraient devoir étre ajoutés pour une évaluation plus compléte. Néanmoins, l'adaptation BADS-ID
présente des avantages en termes de fiabilité inter-évaluateurs, de validité apparente et de contenu. La
validité concurrente et discriminante des fonctions exécutives chez les personnes avec une DI souligne
l'importance d'une évaluation individualisée et compléte (Webb et al., 2020). Mais il convient de noter que
le manque de cohérence interne crée des défis qui mettent en évidence I’importance de I’évaluation

contextualisée.

Cambridge Examination for Mental Disorders of Older People with Down’s Syndrome

and Others with Intellectual Disabilities

CAMDEX-DS est un instrument spécialement adapté pour évaluer le TNC chez les adultes avec
un SD et d'autres troubles du développement intellectuel. Il affiche une sensibilité élevée, allant de 88%
a 100%, et une spécificité de 94% pour le diagnostic de la MA (Fonseca et al., 2018 ; Ball et al., 2004 ;
Beresford-Webb et al., 2021). L'utilisation d'entretiens avec les informateurs dans le cadre du
CAMDEX-DS permet de recueillir des informations conformes aux critéres diagnostiques standards de
TNC. Cela fournit un cadre pour évaluer d'autres conditions potentiellement réversibles telles que la

dépression, facilitant ainsi le diagnostic différentiel. Grace a un processus de diagnostic clinique formel,
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il peut également aider a identifier les personnes susceptibles d'étre aux stades précoces ou précliniques
de TNC et nécessitant une surveillance attentive pour détecter d'autres changements. De plus,
CAMDEX-DS va au-dela du diagnostic pour fournir des conseils sur les stratégies d'intervention et de

soutien pour les personnes avec un SD diagnostiquées avec un TNC (Fonseca et al., 2018).

National Task Group-Early Detection of Dementia Screening

NTG-EDSD (Zeilinger et al., 2016) est une mesure facile a utiliser congue pour évaluer les TNC
chez les adultes présentant divers degrés de DI. Cependant, une étude récente de Silverman et ses
collegues (2021) a révélé des limites de son efficacité dans le dépistage de TNCL. En utilisant certains
critéres, la batterie a montré une sensibilité de 89 % et une spécificité de 52 %. Lorsque des criteres plus
stricts étaient appliqués, la sensibilité tombait a 83 % et la spécificité augmentait a 64 %. Le NTG-
EDSD a obtenu les meilleurs résultats dans 1'évaluation de la mémoire et du langage, avec une
spécificité plus élevée dans le langage et la communication. Ces résultats mettent en évidence
l'efficacité du NTG-EDSD dans le dépistage de la MA chez les adultes avec une DI, en particulier ceux
présentant de TNCL. Il convient toutefois de noter que cette approche présente des limites, notamment
en termes de spécificité, qui peuvent conduire a des résultats de faux positifs. Par conséquent, il est
crucial de prendre en compte ses résultats lors de I’utilisation du test comme instrument de dépistage

(Silverman et al., 2021).

TESDAD Battery

TESDAD Battery (Sola et al. 2015) représente une approche prometteuse pour évaluer l'efficacité
des thérapies chez les personnes avec un SD. Il aide a expliquer et a prédire les résultats fonctionnels des
essais cliniques visant a améliorer les capacités fonctionnelles des personnes avec une DI. Plus
précisément, cette batterie permet une évaluation quantitative des déficits cognitifs, tels que les difficultés
de langage et les déficits des fonctions exécutives. Ces facteurs spécifiques doivent €tre pris en compte
dans les mesures du comportement adaptatif et la cognition. Analyser le comportement des personnes avec

une DI dans cette perspective peut permettre de mieux comprendre les déficiences fonctionnelles sous-
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jacentes. La mise en ceuvre de la batterie TESDAD fait partie intégrante de la recherche de moyens

d'améliorer la qualité de vie et les capacités fonctionnelles de ces personnes (Sola et al. 2015).

Severe Impairment Battery

SIB (Saxton et al., 1990) a été congue pour évaluer une gamme de fonctions cognitives dans la
population générale avec des TNCM et incapables de passer les tests neuropsychologiques standard. Cette
combinaison s'est avérée efficace pour différencier la MA a un stade précoce de la MA a un stade avancé
chez les adultes avec un SD (Koehl et al., 2020), avec une spécificité de 59 % et une sensibilité de 63 %
(Wallace et al., 2021). Le SIB est essentiel pour évaluer les capacités cognitives de ces adultes
spécifiques. Ils donnent des éléments essentiels pour le diagnostic et le traitement de la MA dans cette
population spécifique. Ils doivent encore se soumettre a un examen clinique approfondi et demander

conseil a un professionnel de santé qualifié pour interpréter correctement les résultats.
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Annexe 2. Langue de passation de test

Instruments  Anglais Espagnol Italien Frangais Allemand Néerlandais Mandarin Japonais Norvégien Hébreu

AADS * *

ABDQ *

ACTB * *

AFAST-I *

BADS-ID *

BFT *

BPSD-DS * * * * *

CAMCOG * *

CAMDEX- * * *

DS

CDR *

CS-DS * *

DLD/DMR * * *

DLSQ *

DSDS *

DSMSE *

DSQIID * * * * *
Dyspraxia *

Scale

Friedman *

interview

GDS-DS *

HUI-CH *
IQCODE * *
Johansson *

interview

MOSES-DS  *

MPC *

NTG-EDSD * *

OMQ-PF *

P-AID *
PCFT * *

Plymouth *

DSC

PMIS-ID *

RADD *

RBMT-C *

RPM *
SIB *

TESDAD *

Battery

TOLDXtm- * *

2

TSI *

VABS-II * * *

WDTIM *
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Annexe 3. Instruments et niveau de DI

Instruments Niveau de DI
Légere Modéré  Sévere  Profonde
AADS, AFAST-I, BFT, CAMCOG, CAMDEX-DS, DLD/DMR, * * * *
DSQIID, Dyspraxia Scale DS, MOSES, MPC, PCFT, P-AID,
RADD, RBMT, VABS-II, WDTIM
ABDQ, ACTB, BPSD-DS, CRT/mCRT, CS-DS, DLSQ, ICODE, * * *
Johansson interview, NTG-EDSD, TESDAD Battery, SIB
GDS—DS, PMIS-ID, RPM, TOLDXtm-2, * *
BADS-ID, OMQ-PF *
NR NR NR

CDR, DSDS, DSMSE, Friedman Interview, HUI-Ch, Plymouth R
DSC, TSI

Notes : DI : déficience intellectuelle, * : spécifique au niveau de la DI, NR : non rapporté.
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Annexe 4. Liste de controle PRISMA-P 2015

Cette liste de controle a été adaptée pour étre utilisée avec les soumissions de protocoles aux revues systématiques du tableau 3 de Moher D et
al : éléments de rapport préférés pour les protocoles de revue systématique et de méta-analyse (PRISMA-P) 2015. Examens systématiques
20154 :1

Informations

Rubrique/Sujet Elément de la liste de controle rapportées

|INFORMATION ADMINISTRATIVE

Une revue systématique des instruments d’évaluations des symptdmes cognitifs et comportementaux permettant la détection des premiers signes de la maladie
d’Alzheimer chez les personnes avec un syndrome de Down

| Identification la  [Revue systématique X O |
| Mise a jour |1b |Non, le protocole ne concerne pas une mise a jour d'une revue systématique précédente ||:| ||:| |
|Inscription |2 | ||:| ||Z| |
|Auteurs
Christian Esselakoy. Universit¢ de Montréal et Centre de recherche de I’Institut X ]
Contact 3a Universitaire de Gériatrie de Montréal, christian.esselakoy@umontreal.ca . Benjamin

Boller, Université de Montréal, Centre de recherche de I’Institut Universitaire de Gériatrie
de Montréal et Université du Québec a Trois-Rivieres, Benjamin.Boller@ugqtr.ca

Christian Esselakoy et Benjamin Boller ont contribué & la conception et a la mise en ceuvre |[X] U]
Contributions 3b  |de la recherche, a 'analyse des résultats et a la rédaction du manuscrit. Benjamin Boller
est le responsable de la revue.
Modifications 4 Ce protgcole ne représente pas une modification d'un protocole précédemment complété |[X] ]
ou publié
Soutien
Sources 5a Cette recherche est prise en charge par Benjamin Boller sur le financement propre de |[X] ]
Centre de recherche de I’Institut Universitaire de Gériatrie de Montréal
. Centre de recherche de I’institut Universitaire de Gériatrie de Montréal
Parrainer 5b
Role du L .
. Benjamin Boller est le responsable de la revue, il verse un montant pour le financement
sponsor/bailleurs de |5¢ . ) s . ;
fonds du projet et propose un soutien organisationnel (formation, consultation, etc.)
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Rubrique/Sujet

Elément de la liste de controle

Informations
rapportées

Oui___|Non

INTRODUCTION

Raisonnement

La maladie d’ Alzheimer est trés fréquente chez les personnes avec un syndrome de Down
(SD), mais la présence de troubles cognitifs dans sa phase prodromique est difficile a
évaluer du fait de la déficience intellectuelle, d’un vieillissement cognitif précoce et d une
plus forte prévalence de comorbidités susceptibles d’affecter la cognition dans cette
population. Les personnes atteintes du SD possédent un chromosome 21 de plus, elles sont
plus sujettes a une surproduction de protéine précurseur de I’amyloide. Néanmoins, la MA
reste diagnostiquée qu’au stade de démence chez ces personnes alors que des troubles
cognitifs, caractéristiques de cette maladie apparaissent plusieurs années avant ce stade.
L’un des enjeux a ce retard diagnostique est la difficulté a évaluer si les troubles cognitifs
observés sont le résultat de la déficience intellectuelle ou d’un déclin par rapport a un état
antérieur. Il existe une diversité d’outils d’évaluation de la MA chez les personnes avec
un SD tels que des questionnaires, des grilles d’observation, des tests cognitifs et des
batteries. Cette diversité des outils est une richesse pour documenter les symptomes de
fagon exhaustive, mais elle est également un enjeu, car chacun de ces outils est assez peu
spécifique de la MA ou de ses stades prodromiques. Cette étude permettra d’apporter aux
cliniciens des informations pertinentes pour choisir les outils d’évaluation les plus
sensibles et les plus spécifiques pour évaluer les symptomes cognitifs et comportementaux
de la MA chez les personnes avec un SD.

X L

Objectifs

L’objectif de cette étude est de réaliser une revue systématique des outils d’évaluation des
symptomes cognitifs et comportementaux de la MA chez les personnes avec un SD. Plus
particuliérement, cette revue vise a rapporter les données de sensibilité et de spécificité de
chacun de ces outils.

METHODES

Critére d'éligibilité

Les études ont été incluses si elles étaient congues pour évaluer la sensibilité et la
spécificité des instruments d’évaluation de symptomes cognitifs et comportementaux de
la MA chez les personnes avec un SD. Les critéres d'inclusion opérationnels sont les
suivants (1), articles qui se focalisent sur le développement, la validation ou I’adaptation
d’un instrument d’évaluation des troubles cognitifs et comportementaux chez les
personnes avec un SD, (2) publiés en langue anglaise avant le 30 juin 2022.
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Informations
rapportées

Oui___|Non

Tous les articles publiés jusqu’au 30 juin 2022 en anglais dans les bases des données |[X] Ol
Sources d'informations |9 PsycINFO, PubMed/Medline, Health and psychosocial instruments, Web of Science et
CINAHL seront collectés.

Deux stratégies seront utilisées pour mener cette revue systématique :la premiére est la |[X] ]
méthode de recherche par mots-clés dans les bases de données rassemblant les articles de
revues scientifiques. Pour cela, nous avons développé des stratégies de recherche
documentaire en utilisant des mots de texte et les termes MeSH liés aux thémes suivants :

Rubrique/Sujet Elément de la liste de controle

"down* syndrome" OR "trisomy 21" OR trisomic

. alzheimer*

3. memory OR "executive function*" OR language OR cognitive OR
neurocognitive OR cognition* OR behavio* OR prax* OR gnos*

4. impair* OR declin* OR complain* OR loss OR dysfunction* OR deficit* OR
disorder* OR disabilit* OR symptom*

5. instrument®* OR measurement* OR assessment OR test* OR battery OR

Stratégie de recherche |10 evaluation OR questionnaire* OR scale* OR screening OR psychometric* OR

inventor* OR validation

N =

Ces thémes sont classés en termes/synonymes spécifiques liés a l'opérateur booléen "OR
" en tant que groupe thématique pour élargir I'inclusivité des résultats potentiels, tandis
que les groupes thématiques seront ensuite connectés avec l'opérateur booléen "AND"
saisi dans la fonction de recherche avancée pour améliorer la précision des résultats
potentiels.

La seconde est la méthode appelée boule de neige qui consiste a consulter les références
bibliographiques des articles récents portant sur les instruments d’évaluation des
symptomes cognitifs et comportementaux de la maladie d’Alzheimer chez les personnes
avec un SD.

DOSSIERS D'ETUDE

Un formulaire électronique d’extraction des données en fichier MS Excel est congu pour |[X] U]
systématiser I’information collectée. Il inclut : numéro, titre, références

Gestion de données |11a  |bibliographiques, année de publication, langue du papier, instruments utilisés,
acronymes, échantillon, population cible, répondant, résumé, avantages et limites.
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Rubrique/Sujet

Elément de la liste de controle

Informations
rapportées

Oui___|Non

Les références bibliographiques sont gérées a 1’aide d’un logiciel de gestion
bibliographique EndNote.

Processus de

sélection

11b

La sélection des études et 1’évaluation de la qualité seront réalisées de maniére
indépendante par deux observateurs et I’exactitude et le caractére complet des données
extraites seront validés par le chercheur principal (Benjamin Boller). Toute divergence
initiale fera 1’objet de discussions entre les évaluateurs et un consensus sera recherché.
En I’absence d’un consensus, le chercheur principal arbitrera les différends et les
tranchera.

Un diagramme de flux et liste des études exclues sera rapporté dans 1’étude incluant : le
nombre d’études recensées dans les bases de données consultées; le nombre de
publications repérées selon d’autres sources; le nombre de publications retenues aprés
une premiére lecture des titres et des résumés des articles; le nombre de publications
exclues aprés une premiere lecture des titres et des résumés des articles (y compris le
nombre de doublons) ainsi que les raisons de leur exclusion; le nombre de publications
retenues apres une lecture compléte des articles; le nombre de publications exclues aprés
une lecture complete des articles ainsi que les raisons de leur exclusion; le nombre
d’études et le nombre de publications incluses dans la revue systématique.

Processus de

collecte de données

11c

Le formulaire électronique d’extraction des données en fichier MS Excel décrira pour
chaque article sélectionné : numéro, titre, références bibliographiques, année de
publication, langue du papier, instruments utilisés, acronymes, échantillon, population
cible, répondant, résumé, avantages et limites.

Eléments de données

Les éléments des données : numéro, titre, références bibliographiques, année de
publication, langue du papier, instruments utilisés, acronymes, échantillon, population
cible, répondant, résumé, les qualités psychométriques (validité, fidélité, sensibilité et
spécificité) avantages et limites.

Résultats
priorisation

et

Les instruments qui évaluent les déficits cognitifs ou comportementaux de la maladie
d’Alzheimer dans le syndrome de Down.

Risque de biais dans les
études individuelles

La qualit¢é pour chaque instrument sera évaluée par I’approche GRADE. Chaque
évaluateur donnera une note a 1’outil d’évaluation et nous apprécierons la fidélité inter-
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Informations
rapportées

Oui___|Non

Rubrique/Sujet Elément de la liste de controle

juge. La note de chercheur principal tranchera entre les deux évaluateurs pour réduire le
biais dans les études individuelles.

LES DONNEES
15a o o
isb | O O |
La synthése |15C | “:‘ “:‘ |
Nous rapporterons les caractéristiques psychométriques distinctives (sensibilité et [X] Ol
. |spécificité) des instruments d’évaluation qui vont apporter aux cliniciens des informations
15j . .. . . -
pertinentes pour choisir les instruments les plus sensibles et les plus spécifiques pour
évaluer la phase prodromique de la MA chez les personnes avec un SD.
Une liste de contrdle du risque de biais (validité de contenu, validité structurelle, X ]
Méta-biais(s) 16 cohérence interne, validité interculturelle, fiabilité, erreur de mesure, validité de critére,
validité de construction et réactivité) telles que définies dans les directives COSMIN sera
appliquée
Confiance dans les 17 Nous utiliserons l'approche GRADE, comme le suggérent les directives COSMIN pour |[X] Ol
preuves cumulatives évaluer la qualité des preuves.
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Annexe 5. Equation de recherche

Ovid Technologies, Inc.

Search for: (("down* syndrome" or trisom*) and (alzheimer®* or dement*) and (memory or
"executive function*" or language or cognitive or neurocognitive or cognition* or behavio* or
prax* or gnos*) and (impair* or declin* or complain®* or loss or dysfunction* or deficit* or
disorder* or disabilit* or symptom*) and (instrument® or measurement* or assessment or test* or
battery or evaluation or questionnaire™® or scale* or screening or psychometric* or inventor® or

validation))
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Annexe 6 : Tableaux d’analyses de risques des biais des études avec le Newcastle

Ottawa Scale (NOS)

Etude

Sélection (max | Comparabilité

4 ) (max2 )

Notes

Ball et al. (2004)

Inclut SD et ajuste pour DI, diagnostic bien
documenté. Instrument valide et fiable, bonne
comparabilité.

Benejam et al. (2015)

SD utilis¢ comme base. Offre un apercu des
schémas de tests de mémoire chez les adultes
espagnols atteints du syndrome de Down. Bonne
comparabilité

Benejam et al. (2020)

Excellente étude et bonne comparabilité.

Beresford-Webb et al.
(2021)

Excellente étude sur 1'établissement de seuils
diagnostiques. Bonne représentativité; diagnostic
basé sur critéres indépendants, mais comparabilité
limitée.

Burt et al. (1999)

Focus sur SD, mais peu d'informations sur le
diagnostic de MA. Relation entre rapport
informateur et mesures directes.

Burt et al. (2005)

Une étude de validité/fiabilité du test pour
déficience sévere. Compare les méthodes de
diagnostic de la démence dans les déficiences
intellectuelles avec une forte comparabilité

Carvalho et al. (2018)

Limites méthodologiques claires, diagnostic peu
clair.

Cosgrave et al. (1998)

Etude valide sur le déclin cognitif dans le SD;
méthodes fiables.

Dalton & Fedor (1998)

Longitudinale; se concentre sur la dyspraxie dans
le vieillissement du SD. Manque de sélection.

Dalton et al. (2002)

Evalue bien les sujets adultes; manque de
comparabilité.

de Sola et al. (2015)

Excellente couverture de la batterie cognitive pour
SD. Nouvelle batterie d'évaluation cognitive pour
le syndrome de Down et son importance pour les
essais cliniques.

De Vreese et al. (2011)

Questionnaire AADS; importance sur le
comportement dans le SD. Comparabilité limitée.

De Vreese et al. (2015)

AFAST utilisé; approche innovante mais
comparabilité limitée.

De Vreese et al. (2021)

Prudhoe Cognitive Function Test; valide mais
petit échantillon. Formes courtes du Prudhoe
Cognitive Function Test chez adultes et personnes
agées avec déficiences intellectuelles : étude de
validation italienne.

Deb et al. (2007)

Questionnaire de dépistage démence; trés
informatif pour SD. Concentré sur le dépistage
mais avec certaines lacunes en termes de
comparabilité.

Dekker et al. (2018)

BPSD-DS Scale; détaillé pour les symptomes
psychologiques dans le SD. Etude compléte, bien
documentée avec une méthodologie solide.




Annexe 6 : Tableaux d’analyses de risques des biais des études avec le NOS (suite)

Etude Comparabilité | Exposition | Score | Notes
(max Total
30 (max
9 )

Dekker et al. (2021) 9 BPSD-DS II; excellente validation et information
sur le comportement. Amélioration et validation
approfondie de 1'échelle BPSD-DS, méthode
rigoureuse.

Devenny et al. (2002) 5 Focus sur le rappel indicé, méthode intéressante.

Esteba-Castillo et al. (2013) 6 Adaptation et validation utile, mais limitée par sa
portée géographique. CAMDEX-DS adapté; bonne
validation en population espagnole.

Evenhuis (1992) 5 Instrument de dépistage, mais besoin de validations
supplémentaires.

Evenhuis (1996) 5 Evaluation plus approfondie de DMR, utile mais
limité. DMR questionnaire; suivi solide et évaluation
complémentaire.

Fonseca et al. (2019) 7 Validité et fiabilité démontrées dans un contexte
brésilien.

Friedman, O., & Brown, 1. (2001) 5 Focus sur la démence de type Alzheimer; méthodes
adaptées au SD.

Garcia-Alba, J., et al. (2017) 6 Validation et normalisation de la Tour de Londres -
Drexel University Test, 2éme édition, dans une
population adulte avec déficience intellectuelle.

Gomez, L. E., et al. (2015) 7 Adaptation ESPA29; évaluation précise du déclin
cognitif dans le SD.

Gomiero, T., et al. (2017) 7 Excellente étude multicentrique offrant des résultats
et une méthodologie robuste.

Harp, J. P., et al. (2021) 9 Différenciation claire entre vieillissement normal et
démence dans le SD. Une étude robuste

Haxby et al., 1989 6 Faible sélection et une comparabilité limitée

Hoekman et Maaskant (2002) 7 Comparaison utile d'instruments de diagnostic.

Hon et al. (1999) 6 Bonne étude épidémiologique mais manque de
comparabilité.

Hon, J., et al. (1998) 6 Valeur du Rivermead Behavioural Memory Test

(Version Enfants) dans une étude épidémiologique
sur des adultes agés avec syndrome de Down.
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Annexe 6 : Tableaux d’analyses de risques des biais des études avec le NOS (suite)

Etude Comparabilité Score | Notes
Total
(max
9°)

Hove, Oddbjorn & Havik, Odd E. 8 Propriétés psychométriques des checklists de

(2008) psychopathologie pour adultes avec déficience
intellectuelle (P-AID) dans un échantillon
communautaire.

Hutchinson, Nick & Oakes, Peter 7 Evaluation supplémentaire de la validité critérielle

(2011) de la Severe Impairment Battery pour 1'évaluation de
la fonction cognitive chez adultes avec syndrome de
Down.

Huxley, A., et al. (2000) 6 Fournit des résultats concentrés mais avait des
limites en termes de comparabilité.

Johansson, P. E., & Terenius, O. 8 Introduit un instrument pour la détection précoce de

(2002) la démence dans le syndrome de Down avec de
solides indicateurs de résultats.

Kirk et al. (2006) 6 Relation entre mesures de dépistage intéressante.

Krinsky-McHale, S. J., et al. (2022) 7 Démontre 1'efficacité d'un test de rappel indicé
modifié pour détecter la MA prodromique dans le
syndrome de Down.

Kuske, B., et al. (2017) 6 Fournit des apergus de détection précoce avec
certaines limitations méthodologiques.

Lessov-Schlaggar et al. (2019) 7 Adaptation innovante du CDR pour adultes avec
trisomie 21.

Li, R. S., et al. (2015) 6 Travail solide de validation pour la version chinoise
avec une bonne comparabilité.

Margallo-Lana, M. L, et al. (2003) 8 Fiabilité inter-juges et test-retest du Prudhoe
Cognitive Function Test pour adultes avec syndrome
de Down.

Masson, J. D, et al. (2010) 7 Adaptation et validation du test de la Tour de
Londres de planification et de résolution de
problémes chez des personnes avec déficiences
intellectuelles.

McCarron et al. (2002) 5 Etude pilote importante mais avec des limites.

Mok, W. K. Y, et al. (2014) 6 Valide efficacement les indices d'utilité de santé
chez les individus chinois atteints du syndrome de
Down.

Niibling et al. (2020) 7 Contribution importante pour la population
germanophone.

Oliver, C. et al. (2011) 8 Etude approfondie sur les excés et déficits
comportementaux liés a la démence dans le
syndrome de Down.

Prado Mattar G., et al. (2022) 9 Approche innovante dans le dépistage de la démence

chez les adultes atteints du syndrome de Down,
montrant une force méthodologique significative.




Annexe 6 : Tableaux d’analyses de risques des biais des études avec le NOS (suite)

Etude Comparabilité Score | Notes
Total
(max
9°)

Prasher (1997) 5 Modification des critéres pour syndrome de Down.

Prasher, V. et al. (2004) 5 Introduction d'un outil de dépistage spécifique pour
la démence chez les adultes avec le syndrome de
Down.

Rebillat, A. S., et al. (2021) 9 Etude solide sur l'efficacité de I'outil de traduction
frangaise pour le syndrome de Down

Rodriguez-Hidalgo et al. (2022) 8 Test de dépistage mnésique pictural (P-MIS) pour
adultes avec déficience intellectuelle modérée et
maladie d'Alzheimer.

Rodriguez-Hidalgo et al. (2023) 9 Etude solide et efficacité sur I’échelle de gériatrie
adapté au SD avec bonne comparabilité

Rosner et al. (2021) 6 Différenciation claire entre vieillissement normal et
démence dans le SD. L'étude a abordé de maniere
approfondie les défis de I'évaluation et a fourni des
résultats clairs pour la démence chez les individus
avec une déficience intellectuelle.

Sacco, S., et al. (2022) 7 Explore le test de rappel indicé modifié chez les
individus frangais atteints du syndrome de Down,
montrant une bonne comparabilité et sélection mais
avec une marge d'amélioration en termes de clarté
des problémes.

Sano, M. et al. (2005) 7 Résultats de base pour I'évaluation des individus
agés avec le syndrome de Down dans les essais
cliniques.

Silverman et al. (2021) 9 Evalue la sensibilité du NTG-EDSD, démontrant
une sélection robuste et une clarté des
problématiques.

Silverman et al. (2004) 7 A fourni des apergus précieux mais a manqué un peu
de profondeur dans les critéres de sélection par
rapport a d'autres études.

Sinai, A. et al. (2016) 5 Utilité et validité de la Batterie de Tests Cognitifs de
I'Arizona examinée.

Spano et al. (2017) 3 Un questionnaire de mémoire quotidienne, montrant
des limites dans la sélection, comparabilité et
exposions

Spiridigliozzi et al. (2019) 8 Comportement adaptatif chez adolescents et adultes
avec syndrome de Down : Résultats d'une étude
longitudinale de 6 mois.

Startin et al. (2016) 7 Développement initial de CS-DS, base solide.




Annexe 6 : Tableaux d’analyses de risques des biais des études avec le NOS (fin)

Etude Comparabilité | Exposition | Score | Notes
(max Total
30 (max
9°)

Startin et al. (2019) 8 Validation longitudinale de la CS-DS, trés pertinent.

Sturmey, P, et al. (2003) 6 Analyse les propriétés psychométriques de I'échelle
MOSES, avec certaines limitations en termes de
comparabilité et de profondeur de sélection.

Takenoshita, S., et al. (2020) 7 Etude de validation solide avec une bonne
comparabilité et sélection.

Tyrer et al., 2010 7 Comparabilité limitée

Tyrrell J., et al. (2001) 7 Etude compléte avec un léger écart dans les critéres
de sélection.

Vakil, E et al. (2012) 7 Résolution des matrices progressives de Raven par
adultes avec déficience intellectuelle avec/sans
syndrome de Down : Différents schémas cognitifs
indiqués par les mouvements oculaires.

Walker, B., et al. (2015) 7 Bonne étude sur I'accord entre informateurs mais
présentait certaines limites en termes de
comparabilité

Wallace et al., 2021 7 Bonne comparabilité

Walsh et al. (2015) 7 Evaluation rapide de la fonction cognitive dans le
syndrome de Down a travers le niveau intellectuel et
le statut de démence.

Webb, Z. et al. (2020) 7 Développement d'une adaptation pour évaluer le
dysfonctionnement exécutif chez les individus avec
déficience intellectuelle.

Whitwham, et al. (2011) 7 Une checklist pour aider a décider quand s'inquiéter
de la démence chez les adultes avec syndrome de
Down et autres déficiences intellectuelles.

Wilson et al. (1995) 4 Performance d'adultes avec syndrome de Down sur
la version enfants du Rivermead Behavioural
Memory Test.

Zeilinger et al. (2016) 8 Applique le NTG-EDSD dans un contexte allemand,

offrant des insights pratiques avec certaines
limitations en termes de comparabilité.
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