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INTRODUCTION

Au cours de I’existence s’élabore, au niveau cerébral, une image de notre corps.

A la naissance, le nouveau-né n’a pas conscience du monde qui I’entoure ni de son corps
propre. Ce n’est que vers le cinquiéme mois qu’il saura différencier une chose d’un humain
(Cleret de Langavant, 2010) et vers neuf mois qu’il différenciera ce qui fait partie de son
corps de ce qui ne I’est pas. A ’age de deux ans, il parviendra a identifier son image dans le
miroir comme sienne et ¢’est & ce moment qu’il accédera a une image mentale de son corps
(Hécaen & Ajuriaguerra, 1952). Cette image de soi se fixera vers cing ou six ans. Le pointage
proto-déclaratif marque la prise en compte d’autrui et prédit 1’élaboration du langage. Vers
onze ans seulement, I’enfant individualise et connait ses doigts (Brin-Henry, Courrier,
Lederlé, & Masy, 2004).

Au niveau cérébral, les régions du lobule pariétal inférieur droit ainsi que le lobe temporal et
plus précisément les gyri angulaire et supramarginalis (jonction temporo-pariétale) sous-
tendent cette image corporelle (Lhermitte, 1939). Il apparait en effet, que I’atteinte de cette
région est responsable a gauche, d’un déficit de la désignation des parties du corps
(somatotopoagnosie), a droite, d’un sentiment de non appartenance (asomatognosie) (de
Vignemont, 2010).

L'atteinte lésionnelle précoce et bilatérale de la jonction temporo-pariérale dans la maladie
d’Alzheimer (MA) fait de cette pathologie un modéle d'étude de la représentation du corps.
Si les troubles de la désignation présents dans la MA ont été jusqu’alors tres peu relatés dans
la littérature, ils surviennent a un stade léger et semblent inaugurer les troubles instrumentaux
(aphasie, apraxie, agnosie) marquant ainsi I’entrée dans la démence. A I’heure ou la MA
constitue une préoccupation majeure de santé publique, déceler plus tét la maladie et mieux la

distinguer des autres demences représente un enjeu crucial pour les patients et la recherche.

D’aprés des travaux récents, les troubles de la désignation des parties du corps
s’expliqueraient par 1’ambigiiité d’un geste qui prend pour objet le sujet lui-méme
(Langavant, 2010). Nous avons donc cherché a préciser ’origine du trouble en nous
intéressant plus spécifiquement a une région du corps qui souléve électivement cette

ambiguité : les doigts et I’index en particulier.




Au travers de cette étude nous souhaitons proposer un test d’agnosie digitale comme outil
diagnostique de la maladie d’Alzheimer. Ce test a la fois simple et acceptable pour le patient
devrait permettre de révéler I’émergence du déficit des fonctions instrumentales avant la perte

d'autonomie.

Pour permettre la validation de ce test d’agnosie digitale, 1’objectif de notre travail sera
d’identifier le profil d’erreur le plus sensible et le plus spécifique de la MA, défini par le type
et le nombre d’erreurs d’identification digitale, chez des patients a différents stades de la

maladie évalués par une batterie neuropsychologique standard.

La premiére partie de notre travail est consacrée a une revue de la littérature permettant

d’améliorer la compréhension de notre sujet.

Dans le chapitre initial, nous retracerons les différentes étapes développementales nécessaires
a I’¢élaboration de I’image du corps et du geste de désignation. Le second chapitre décrira les
déficits spécifiques de la représentation du corps consécutifs a des lésions cérébrales acquises.
Enfin, nous consacrerons le troisieme chapitre a la maladie d'Alzheimer afin de cibler les

Iésions, les différents troubles qui lui incombent ainsi que leur évolution.

La deuxiéme partie de ce mémoire rapporte 1’étude que nous avons réalisée aupres d’un
groupe de patients souffrant d’'une maladie d’Alzheimer, a un stade Iéger. Nous y relaterons la
méthode employée, puis nous décrirons 1’analyse statistique des résultats pour aboutir a
I’interprétation et la discussion de ces résultats en fonction des hypothéses soulevées

antérieurement.

Enfin, nous conclurons notre étude et nous réintégrerons ce travail dans le champ de

I’orthophonie en proposant quelques perspectives orthophoniques.



PARTIE 1 :
ASSISES THEORIQUES



CHAPITRE | - DESIGNATION ET ELABORATION DE LA
REPRESENTATION DU CORPS : ASPECTS
DEVELOPPEMENTAUX

« Le corps est le véhicule de I'étre-au-monde, et avoir un corps c'est pour un vivant
se joindre a un milieu défini, se confondre avec certains projets et s'y engager
continuellement .» (Merleau- Ponty)

|- CORPS SUBI : MODALITES SENSORIELLES

I-1- Compétences du nouveau né

A la naissance, le bébé n’a pas conscience du monde qui I’entoure, de son corps propre,
ni méme de la séparation entre les deux. Ce sont les réflexes archaiques qui lui permettent un

début d’orientation dans 1’espace.

Les stimulations somesthésiques, intéroceptives ou proprioceptives, provoquent chez le
nouveau-né des comportements d’agitation globale non contr6lés. D’une part, les sensations
intéroceptives de plénitude ou de privation entrainent des modifications toniques
réactionnelles témoignant d’une activité automatico-réflexe. On reléve une dépendance orale
au sein maternel ; I’exploration corporelle du bébé se limite alors a 1’espace buccal. D’autre
part, des stimulations auditives ou tactiles entrainent des réactions motrices d’agitation et
d’orientation traduisant chez le nouveau-né 1’existence d’une sensibilité extéroceptive et
proprioceptive. Ce sont les prémices de la prise de contact avec le monde extérieur (Hécaen &

Ajuriaguerra, 1952).

Plus tard, la réduction de ces comportements d’agitation réflexe et d’hypertonie permettront la
mise en place d’une certaine coordination corporelle rendant alors possible la découverte du
monde exteérieur et la connaissance du corps (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952).

Selon E. Bick (1968) I’'image du corps, peu différenciée chez le bébé, a besoin de la médiation
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de la peau de la meére pour rassembler et contenir les divers morceaux d’expériences que
I’enfant ne sait pas encore distinguer comme somatiques ou psychiques. Portage, soutien,
caresse et bercement de la meére, vont permettre a I’enfant d’éprouver des sensations

corporelles (Bernard-Tanguy & Reniers, 2013).

I-2- Intersubijectivité précoce

Le nouveau-né posseéde des capacités sociales innées propres a 1’espéce humaine.
Trevarthen (1979) définit I’intersubjectivité comme étant la capacité du nourrisson & adapter
son controle subjectif (sa conscience individuelle et intentionnelle) a la subjectivité de 1’autre
dans le but de communiquer (Trevarthen & Aitken, 2003). Prenant en considération 1’apport
d’autrui indispensable a la construction sa propre subjectivité, Marcelli (2010) préférera le

terme de trans-subjectivité.

Lors des premiers mois de vie de I’enfant s’établissent des patterns interactifs dyadiques entre
le parent et le nourrisson impliquant un engagement émotionnel réciproque : c’est ce que I’on
nomme I’intersubjectivité précoce (Trevarthen & Aitken, 2003). Le bébé et 1’adulte (souvent
la mére) sont dans une quéte permanente de synchronisation de leurs conduites en utilisant
chacun les ressources a leur portée : regard, productions vocales, postures, tonus... A la
naissance, méme si le sein est a la portée du bébé, il sera d’emblée attiré par le visage de sa
meére et particulierement par ses yeux (Pilliot, 2006). Les compétences visuelles sont alors trés
sollicitées (Marcelli, 2009). Dés la naissance, la mere et son enfant se regarderont les yeux
dans les yeux plusieurs fois par jour. Ces échanges de regards s’accompagnent de mimiques,
d’intonations prosodiques et de gestes indiquant l’engagement relationnel de chacun

(Marcelli, 2010). On parle alors d’attention partagée.

Le bébé et I’adulte communiquent émotionnellement au travers de proto-conversations qui
permettront vers quatre mois, de prédire le développement a un an des habiletés sociales et
cognitives (Jaffe, Beebe, Feldstein, Crown, & Jasnow, 2001). L’adulte interprétera alors, les

comportements du bébé comme étant signifiants (Tourrette & Guidetti, 1998).

Ce type d’interaction en face a face sans objet qualifie 1’intersubjectivité primaire. A partir du

troisieme mois, les bébés commencent a regarder ce que I’adulte regarde.

Autour du cinquieme mois, le bébé saura différencier une chose d’un humain et ne s’engagera



dans des proto-conversation qu’avec ce dernier (Cléret de Langavant, 2010).

11-CORPS VECU : VERS UNE MEILLEURE STRUCTURATION DE
L’IMAGE DU CORPS

11-1- Intersubjectivité secondaire

Suite a la période d’intersubjectivité primaire, deux formes de consciences
intentionnelles distinctes se développeront jusqu’au neuviéme mois : la conscience de 1’objet
(faire quelque chose avec 1’objet) et la conscience de 1’autre (communiquer avec autrui).
L’intégration de ces deux types de subjectivités permettront la geneése d’une intersubjectivité
coopeérative entre «je» (bébe), «tu» (parent) et «il » (I’objet) : c’est I’intersubjectivité
secondaire (Trevarthen & Aitken, 2003).

Entre 9 mois et 12 mois: le bébé alterne son regard entre 1’adulte et I’objet, on assiste alors
aux prémices de ID’attribution d’une intentionnalité et de 1’intersubjectivité secondaire.
L’enfant commence a réaliser que sa meére a « des choses a 1’esprit », tout comme lui. Ces
contenus peuvent converger ou diverger. L’attention conjointe et notamment, la lecture des
intentions de [D’autre et 1’accordage affectif attestent de cette intersubjectivité (Marcelli,
2010).

L’attention conjointe permet la prise en compte d’un troisiéme élément au sein de la relation
dyadique. Ce n’est que vers le neuviéme mois que le nourrisson tente de partager 1’attention
vers un objet en dehors de I’interaction sociale, établissant 1’objet comme le sujet de
I’interaction. Les moyens d’établir I’attention conjointe progressent dans le temps : le regard
« les yeux dans les yeux », la co-orientation des regards, les gestes instrumentaux tels que les
essais de prehension et les gestes indicatifs ou I’enfant va étendre les bras vers 1’objet en
regardant sa mere ; ces gestes s’affineront par la suite en gestes de pointage notamment proto-
déclaratifs (Nader-Grosbois, 2006). L’émergence de 1’attention conjointe permet a 1’enfant de
comprendre qu’autrui peut avoir des etats mentaux différents des siens : on assiste alors a la
genese de la théorie de I’esprit. Selon Berthoz, (2005) « L’attention conjointe suppose
[’établissement d’une triade (Je, tu, il) et un changement de référentiel qui permettent a

[’enfant de sortir de son référentiel égocentré, de changer de point de vue », elle donne alors
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naissance a un triangle référentiel. L’enfant va ainsi acquérir des capacités de décentration.

Cela constitue une étape majeure dans son développement.

Par ailleurs il semble important de noter le réle essentiel joué par I’attention conjointe dans le
développement du langage car, en reliant le discours de ’adulte a 1’objet, la signification du

mot devient accessible (Broca, 2009).

Un déficit de I’attention conjointe constitue un signe majeur évocateur d’autisme (Cléret de
Langavant, 2010). Gerardin-Collet et Riboni (2001) parlent d’un lien entre ce déficit et le
déficit de la théorie de 1’esprit.

11-2- Apparition de la préhension

Les premieres préhensions de la main (grasping) ne peuvent enrichir la connaissance de
I’image du corps car elles ne constituent que des réactions réflexes a 1’¢longation des
fléchisseurs. Ces réactions automatico-volontaires sont a distinguer du réflexe de saisissement
d’un objet qui apparait vers trois mois. Ce réflexe d’agrippement précéde le jeu de la main
dans le champ visuel (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952). On ne parlera de préhension que

lorsqu’il y aura intention de la part du nouveau-né.

Selon Preyer et Tournay, c’est vers le quatrieme mois que la préhension et la vision se
coordonnent (Jalley, 2006). C’est a ce stade qu’est introduite I’intentionnalité dans les
conduites de préhension. Ainsi, une relation entre sensations visuelles et proprioceptives
s’établit, entrainant alors une recherche répétée de ces nouvelles liaisons sensitives (Tourrette
& Guidetti, 1998). Jusqu’au cinquiéme mois, I’intérét du nourrisson pour son corps propre se
limite aux extrémités supérieures. Par la suite, le regard commence a porter sur les membres
inférieurs. Entre cing et six mois, ’enfant cherche a répéter le contact de ses deux mains 1’une
contre I’autre. Il essaie, par ailleurs, d’attraper son pied pour le porter a la bouche (Hécaen &

Ajuriaguerra, 1952).

La préhension est d’abord cubito-palmaire : vers 5/6 mois, I’objet est saisi entre la paume et
les 3 derniers doigts, puis digito-palmaire : vers 6/7 mois entre les doigts disposés en rateau et
la paume, puis radio-digitale vers 7/8 mois : entre les bords latéraux des 2 dernieres phalanges
de I’'index et du pouce et enfin la souplesse dans le poignet et les doigts permet a I’enfant de

saisir les petits objets entre le pouce et I’index vers 9 mois (Broca, 2009).
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Au début, I’enfant ne se sert que d’une main car ses 2 mains ne sont pas encore
indépendantes. C’est vers 6 mois qu’il peut tenir un objet d’une main et un autre objet de

I’autre main. A 8 mois, il fait passer les objets d’une main a 1’autre (Broca, 2009).

11-3- Différenciation du corps propre et de I’objet

La différenciation du corps propre et de I’objet s’extériorise chez le nouveau-né entre
six et sept mois (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952). Si ’on met un gant sur la main droite du
bébé, ce dernier fera mouvoir ses doigts pour ensuite dter de I’autre main cet objet qui le géne.
Il observe alors sa main en mouvement puis le gant immobile. On assiste alors a 1’ébauche

d’un sentiment de non-appartenance d’un objet distinct du corps (Wallon, 1963).

\ers huit mois, on remarque également que 1’enfant couché sur le dos regarde avec attention
ses membres inférieurs relevés et parait les considérer comme des objets extérieurs (Preyer,
2005).

Selon Piaget, vers neuf mois I’enfant différenciera ce qui fait partie de son corps de ce qui ne
I’est pas. Néanmoins, si ce dernier semble reconnaitre 1’image de ses parties du corps
isolément, ce n’est que de fagon treés progressive qu’elles pourront s’articuler ensemble. Et
c’est grace au perfectionnement incessant de la motricité, que I’enfant prendra conscience de

I’unité de son image corporelle vers un an (Lhermitte, 1998).

Ainsi, la conscience du corps propre se développe de fagon progressive grace a 1’activité
motrice, les représentations visuelles, mais aussi grace a 1’expérience de la douleur. En effet,
les sensations nociceptives jouent un réle prépondérant dans 1’établissement progressif d’une
distinction entre le moi et le non-moi (Rigal, 2002). Lorsque le petit se cogne la téte ou
heurte un objet, I’expérience lui permet de prendre conscience que sa téte est sienne, sensible

et douloureuse, alors que 1’objet pourra étre brisé impunément (Lhermitte, 1998).

Selon Piaget, I’action, 1’imitation et la répétition d’actes moteurs permettent la prise de
conscience progressive du corps de I’enfant. A partir de 1’age de deux ans, I’entrée dans le jeu
symbolique correspond au début de la traduction des émotions par la gestuelle et les

mimiques (Broca, 2009).

Apres cing ans, on entre dans la période du « corps agi » (Julian De Ajuriaguerra, 1974) :

I’enfant a pris conscience de son corps et il devient capable d’attention perceptive centrée sur
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son corps. Il peut alors corriger un geste et I’améliorer.

Ainsi vont se définir la délimitation du corps et la constitution de son volume dans 1’espace :
« le corps révéle progressivement les limites du moi-non moi, dedans-dehors, interne-externe,

devant-derriére, haut-bas, droite-gauche. » (Rigal, 2002, p. 503).

I11- CORPS PERCU : MISE EN PLACE DE LA SOMATOGNOSIE

I11-1- Unification du corps par I’expérience du miroir

Vers huit mois et demi I’enfant fait 1’expérience de sa propre image visuelle, de la
représentation de son propre corps, en particulier grice a 1’usage du miroir ; aussi on

nommera I’image de soi : « image spéculaire » (Wallon, 1987).

Le stade du miroir est un terme utilisé pour la premiere fois par Henri Wallon, par la suite
Jacques Lacan, D.W. Winnicott, et Francoise Dolto vont introduire cette notion dans la théorie

psychanalytique.

Dans un premier temps, 1I’enfant tient pour des entités parfaitement séparées et indépendantes
I’image dans le miroir et la « réalité » qu’elle réfléchit (Thibierge, 1999). Entre trois et six
mois, le bébé sourit et vocalise en direction de son image comme s’il s’adressait a un autre
réel et voulait entrer en contact avec lui. Il caresse son reflet, I’embrasse, le tape et peut tenter
de gratter cet « autre », surpris alors de se heurter a la surface du miroir. Entre douze et quinze
mois, on observe une nette modification comportementale face au miroir : I’enfant cesse de
vouloir entrer en communication avec son reflet et des conduites de découvertes ludiques se

mettent en place (Bénavides, 1997).

Dans un second temps, I’enfant découvre les liens existants entre 1’image et sa source. Il va
jouer avec la similarité : main sur main, nez sur nez et va découvrir la similitude des
perceptions. Vers neuf ou dix mois le bébé se retournera vers la personne qui le tient dans les
bras et pourra s’intéresser aux images des objets pergus dans le miroir. Dans le méme temps,
I’enfant découvre le synchronisme des mouvements : il fait des gestes lents, rapides puis
s’immobilise brusquement, il sourit puis grimace, colle et décolle sa main, frotte, tape...Pour
les enfants entre neuf et dix-huit mois, ces explorations deviendront majeures face au miroir.

Et c’est de fagon trés lente que le bébé établira la correspondance entre son corps physique et
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son reflet, aide par les paroles des parents (Rigal, 2002).

Dans un troisiéme temps, I’enfant va prendre conscience de son corps comme modele de
I’image. C’est seulement a partir du quinziéme mois qu’il pourra toucher sur son propre corps
I’endroit regardé dans le miroir. Ces mouvements s’exerceront et se développeront jusqu’a
I’dge de deux ans, témoignant de la mise en place de la somatognosie. Vers deux ans, I’enfant
joue avec son reflet, il prend des attitudes, cherche a se mettre devant la glace sans que son
double y apparaisse et se reconnait. Il devient capable de s’identifier verbalement dans le
miroir (Bénavideés, 1997). A trois ans, le « moi, je » remplacera son prénom quand il parlera
de lui-méme (Rigal, 2002). Puis la glace ne sera utilisée par I’enfant uniquement lorsqu’il

essaiera un déguisement ou un nouveau vétement.

Lorsque I’enfant parvient a s’identifier dans le miroir, il accéde a une image mentale de son
corps, visuelle et spatiale. Il parvient alors a prendre conscience des diverses parties de son
corps mais leur unification est incompléete (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952). Cette image de soi
se fixe vers cinq ou six ans, age a partir duquel se produit, en cas d’amputation, le phénomene
du membre fantdme (Lemaire, 1998). C’est également vers cet dge qu’il pourra réaliser

qu’autrui posséde les mémes parties du corps que lui (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952).

Hllusion de la présence  Hlusion de la profondeur Exploration des concordances
entre le reflet et le modéle
De 6 & 15 mois illusion : il sourit,  illusion : il essaie de prendre, 9 mois, découverte, réactions d'arrér,
il vocalise, il tape il cherche detritre le miroir jeux de mains
il compare la mére et son reflet, son corps
¢t son reflet
De 25 4 24 mois 18 mois, rupture, 18 mois, il ne cherche plus sa mére expérimentation intense des mouvements
il regarde fixement  derriére le miroir quand elle est synchrones et des comparaisons avec |'image
ou de biais, il se 3 coré de lui 15 mois, il touche son corps
détourne 18 mois, jeux de visage
De 24 4 30 mois 24 mois, il sourit de 27 4 30 mois, il ne se cherche plus  de 27 & 30 mois, il fait des mouvements
de 27 4 30 mois, derriere le miroir du corps entier, il parade

il nomme le reflet, 30 mois, il se retourne vers les objets 30 mois, il se sert du miroir
vus dans le miroir

Tableau 1 : Evolution des comportements spontanés de ’enfant devant le miroir (d'apres
Bénavides, 1997)
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111-2- La latéralisation

L’observation visuelle du corps permet de percevoir ses limites et ses dimensions, et lui
confére une entité. La découverte de la symétrie corporelle et la différenciation de ses parties
symétriques aboutissent a la confirmation d’une dominance latérale fonctionnelle (Rigal,
2002). En effet, si le cerveau a une anatomie symétrique, on parle d’asymétrie fonctionnelle
puisqu’il y a une répartition des fonctions dans chacun des hémisphéres. La latéralité se
développera de fagcon progressive (Tourrette & Guidetti, 1998). Selon Azemar (1969), la
latéralité « est | 'ensemble des caracteres et des états des asymétries fonctionnelles observées
au niveau des éléments corporels (mains, pieds, cil) et qui se traduisent par une prévalence

d’un élément sur son homologue lors de conduites spontanées ou dirigées » (Cité par

Moscato, 1984).

La dominance latérale est le plus souvent remarquable au niveau des mains, cependant elle
existe aussi au niveau des yeux et des membres inférieurs. Nous distinguerons alors la
latéralité d’usage, la latéralité fonctionnelle et la latéralité neurologique ( Dailly & Moscato,
1984 cités par Tourrette & Guidetti, 1998).

La latéralit¢ d’usage concerne celle que 1’on évalue dans les actes de la vie courante et
particulierement lors d’activités manuelles. Nous devons néanmoins faire la distinction entre
la latéralité manuelle et la latéralité graphique (dessin, écriture) qui pourront étre attribuées a
des hémicorps distincts chez le gaucher contrarié notamment (Tourrette & Guidetti, 1998). La
latéralité fonctionnelle sera évaluée lors de taches spécifiques ou 1’on comparera 1’efficacité
des gestes effectués par chacune des mains. Elle pourra étre observée lors de distribution de
cartes ou d’un jeu de marionnettes pour les mains, lors d’un jeu de marelle ou de shoot dans
un ballon pour les pieds, ou encore dans une situation ou il faut viser a travers un trou pour
les yeux. La latéralité neurologique concerne le degré de tonicité musculaire de différents
segments de membres et le contrdle moteur. « Le tonus est toujours plus élevé dans les

muscles du c6té dominant du corps » (Tourrette & Guidetti, 1998).

La latéralité chez 1’enfant participe a tous les niveaux du développement. Elle est le résultat a
la fois d’un apprentissage et d’une maturation, et contribue a sa spatialisation. \Vers trois ans,
I’enfant emploiera une main de fagon préférentielle pour aboutir a une véritable dominance

latérale vers 1’age de six ou sept ans (Baldy, 2002).

Ce n’est pas avant 5 ou 6 ans que I’enfant peut faire la distinction droite-gauche sur lui-méme
et I’étendra par la suite a un espace proche (référentiel égocentré). Et c’est seulement deux ans
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plus tard que ’enfant sera capable de reconnaitre la droite de la gauche sur autrui (référentiel
allocentré). Puis, vers dix ans, I’enfant pourra reconnaitre les positions relatives entre

plusieurs objets : « A est a gauche de B qui est a droite de C » (Tourrette & Guidetti, 1998).

\ers onze ans, il individualise et connait ses doigts (Brin-Henry et al., 2004)

IV- CORPS CONNU : DESIGNATION ET DENOMINATION

1VV-1- Du pointage proto-impératif a la désignation proto-déclarative

Le geste de désignation est spécifique de I’étre humain contrairement a 1’orientation du
regard et a la préhension qui sont partagées par d’autres espéces animales. La désignation se
développe chez I’enfant dans le méme temps que les premiers éléments de langage (Degos &
Bachoud-Levi, 1998) et aprés avoir expérimente I’ attention conjointe, 1’attention partagée et
la présentation au miroir. Différentes étapes se succédent chez I’enfant pour que, de purement

formel, le pointage devienne intentionnel (Marcelli, 2009) .

La désignation intentionnelle est précédée de gestes précurseurs : vers 1’age de sept-dix mois,
le bras, la main, les doigts écartés et le regard sont tendus vers I’objet désiré, puis I’index
s’individualise (Danon-Boileau, 2011). Le bébé utilise I’adulte pour obtenir ’objet qu’il
désire. Cette instrumentalisation de I’autre, que 1’on retrouve également chez les primates
supérieurs, correspond au pointage proto-impératif. A ce stade, le bébé regarde le doigt qui
désigne au lieu de I’objet désigné : il ne comprend pas encore le geste de désignation qui est

sous-tendu par I’intention de communication (Alain Berthoz & Jorland, 2004).

La compréhension de ce geste apparait vers dix-douze mois, avant I’aptitude a désigner
(Degos & Bachoud-Levi, 1998). Entre le douziéme et le quatorziéme mois, le regard lache
1’objet pour se tourner de plus en plus vers I’adulte qu’il interpelle en émettant un son pouvant
étre interprété comme une tentative de dénomination (Danon-Boileau, 2011). C’est alors
qu’apparait la désignation au sens propre que I’on appelle également le pointage proto-
déclaratif. Le bébé montre du doigt un objet afin de demander a autrui de le regarder
¢galement. Ce geste s’inscrit donc dans une relation triadique entre le bébé, le tiers (I’adulte le

plus souvent) et 1’objet pointé (Degos & Bachoud-Levi, 1998). La désignation implique une
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attention partagée.

Cette distinction entre pointage proto-impératif et pointage proto-déclaratif est corroboree par
le fait que ’enfant autiste, qui ne cherche pas a communiquer avec son interlocuteur, est
incapable de désigner en regardant autrui mais accede au pointage proto-impératif (Alain
Berthoz & Jorland, 2004).

Ce n’est qu’a partir de dix-huit mois, que I’enfant sera capable de désigner le corps d’autrui
ou le sien ( Cléret de Langavant, 2010). Selon Brunet et Lézine, il pourra pointer les parties
du corps sur un dessin de poupée vers vingt-et-un mois. L’identification des différentes parties
du corps se réalise en méme temps que le langage. Au fur et a mesure qu’il grandit, I’enfant

pourra désigner de plus en plus de parties du corps (Rigal, 2002).

1V-2- Les compétences langagiéres, corollaires de la désignation

Dés la naissance, les mimiques et le regard permettent d’inscrire le bébé dans une
« communication d’émotions » qui se stabilisera vers 1’age de trois mois lorsque le bébé
réagira au visage humain par un sourire. Puis la « communication d’intentions » s’établira
grace a I’élaboration du geste. Enfin, la « communication orale » apparaitra vers un an avec

I’émergence des premiers mots (Danon-Boileau, 2011).

Le pointage proto-déclaratif constitue donc un pré-requis indispensable et prédictif de
I’élaboration du langage (Marcelli, 2010). Lorsque I’enfant désigne, la mére va étayer 1’action
par le langage en nommant 1’objet désiré. L’attention conjointe vers un méme objet constitue
donc un support intéressant pour la communication. Au cours du développement, 1I’acquisition
de la désignation précéde la capacité a employer les pronoms personnels « je », « tu », «il ».
Néanmoins, avant de les utiliser dans le langage, I’enfant accedera a la compréhension des

roles et fonctions de chacune de ces personnes (Langavant, 2010).

Les prémices de 1’acquisition du langage illustrent bien la confusion qui existe au départ entre
autrui et soi-méme. Ainsi, ’enfant n’emploiera son propre nom qu’aprés avoir acquis le nom
des autres : il dira « maman » bien avant d’évoquer son prénom (Hécaen & al., 1952). Par la
suite, I’enfant utilisera la troisieme personne ce qui traduit, selon Pichon Riviére (1975), la
connaissance de « I’individu agissant ». Puis, ’emploi du pronom révélera la conscience du
Moi (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952) et correspondra au stade de I’identification spéculaire.

Lorsque I’enfant utilise le « je », la représentation qu’il a de son corps s’affine et il peut alors
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se decrire. Dés I’age de un an on reconnait la forme des premiers mots mais ce n’est que vers
I’dge de trente mois que les trois pronoms personnels «je », «tu», «il» seront acquis
(Stawarska, 2009). Vers deux ans, I’enfant est capable d’associer deux mots. Vers trois ans, il

est capable de décrire sa taille, sa couleur de cheveux... (Tourrette & Guidetti, 1998).

V- CORPS REPRESENTE : I’IMAGE CONSCIENTE DU CORPS

V-1- Représentation graphique du corps

De la méme maniére que le langage, « /’évolution du dessin du corps humain chez
[’enfant objective elle-aussi les différents stades de la représentation du corps » (Hécaen &
Ajuriaguerra, 1952). Aussi, le dessin apparait trés tot dans la vie de I’enfant, ¢’est une activité

aussi spontanée que le jeu.

Le dessin du bonhomme évolue en corrélation avec la représentation de soi de I’enfant et son
développement cognitif. A mesure qu’il différencie les parties de son corps, le dessin
s’enrichit et se précise. Avant trois ans, I’enfant effectue un gribouillis, le corps humain n’est
pas identifiable. L’enfant forme un rond ou un ovale auquel se juxtapose des traits. Le rond
plus ou moins fermé représente la téte du bonhomme (Ricaud-Droisy, Oubrayrie-Roussel, &
Safont-Mottay, 2008).

\fers trois ans, c’est le stade du « bonhomme tétard ». L’enfant dessine un rond représentant la

téte et le tronc rattaché a quatre batons illustrant les quatre membres.

\ers quatre ans, le bonhomme tétard évolue, il comprend désormais un nez, des yeux et une
bouche. Les jambes et les bras se différencient. A cet age, les pieds et les mains sont
représentés mais 1’on devra attendre 1’age de sept ans pour que plusieurs traits figurent les
doigts de la main. Cette étape résulterait, selon Piaget, de 1’assimilation de 1’enfant de ses
actions propres. On n’observe pas encore de cou ni d’épaules. La différenciation sexuelle

marque I’apparition de vétements (une jupe pour les filles) et de cheveux (Wittling, 1968).

A cing ans, Wallon & Lurgat (1958) parlent « d’entrée dans 1’age du modéle », le dessin se

stabilise et I’enfant y ajoute divers éléments : chapeau, chaussures, cravate...

Si jusqu’alors le bonhomme se présentait de face, I’enfant va essayer autour de la septieme

année une représentation de profil, age qui correspond, rappelons-le, a la premiere orientation
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latérale sur le corps propre (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952).

Vers dix ans, il sera capable de représenter le bon nombre de doigts, les oreilles vont
apparaitre et le bonhomme sera habillé complétement (Baldy, 2002). Enfin, & partir de la
onzieme année le dessin de profil est correctement effectué, le volume, la forme et les

dimensions sont relativement justes (Ricaud-Droisy et al., 2008).

S AN | 4 ANS %

3-8 ANS

{

Figure 1 : Evolution de la représentation graphique du corps chez [’enfant (dessins issus de
«la psychomotricité au service de I'enfant » de B. Le Liévre et L. Staes chez De Boeck)

V-2- Somatognosie et conscience du corps

Selon les termes de J. De Ajuriaguerra, la construction du schéma corporel réside en
plusieurs étapes qui correspondent, comme nous 1’avons formulé au sein de cette partie, au

corps subi, au corps vécu, au corps pergu, au corps connu et au corps représente.

De facon schématique, les corps subi et vécu renvoient aux plaisirs de la vie végétative, aux
douleurs, aux desirs qui se coordonnent avec les sensations visuelles, tactiles et
proprioceptives. Le corps percu correspond aux diverses expérimentations corporelles de
I’enfant face au miroir et a 1’acquisition des reperes spatiaux a partir de son corps. Le corps
connu fait référence au geste de désignation puis de dénomination des parties du corps dont la
majorité sont identifiées a cing ans. Et enfin, le corps représenté désigne les capacités de
représentation graphiques des parties du corps par I’enfant, capacités qui s’améliorent encore

beaucoup apres 1’age de sept ans (Julian De Ajuriaguerra, 1974).

L’ensemble des données de la littérature que nous avons relevées tout au long de ce chapitre
nous permettent désormais d’affirmer que I’image de notre corps s’édifie piéce par piece
grace aux apports successifs des sensations exteroceptives, proprioceptives, de I’activité

cinétique et des représentations visuelles. Les dessins d’enfants constituent le témoin
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irréfutable de la connaissance progressive qu’ils acquierent de leur corporalité et de celle de

leurs semblables.

Ainsi, ’image du corps se constitue par fragments au cours de la petite enfance pour devenir,
seulement au moment de la puberté et de 1’entrée dans I’adolescence, aussi précise qu’a 1’age
adulte (Lhermitte, 1998). Cette image corporelle étant la résultante des perceptions et
sensations dont I’individu a fait I’expérience au cours de sa vie, elle se développera de fagon
plus riche et précise selon la quantité d’impressions et de sensations auxquelles elle aura été
soumise. Aussi, les parties du corps qui auront été le siege d’un plus grand nombre de stimuli
perceptifs et sensoriels se montreront plus précises mais aussi plus résistantes aux processus
de mutilation. C’est pourquoi I’image du pied ou de la main démontrent bien plus de
résistance aux phénoménes d’amputations qu’une autre partie du corps (Lhermitte, 1998). De
la méme maniére, les doigts, segments du corps les plus différenciés et qui auront recu un plus
grand nombre de stimulations perceptives que la paume ou le poignet, seront alors les mieux

représentés dans I’image du corps ou « le fantdme » d’un amputé.
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CHAPITRE I1- DEFICITS SPECIFIQUES DE LA
REPRESENTATION DU CORPS

« Au bout de [’esprit, le corps. Mais au bout du corps, [’esprit » Paul Valéry

I- IMAGE DU CORPS ET SCHEMA CORPOREL : DEFINITIONS
GENERALES

Les termes de schéma corporel ou d’image du corps qui apparaissent a la fois dans le
domaine de la neurologie, de la psychiatrie et de la psychanalyse, prennent des significations
différentes selon les époques (Morin & Thibierge, 2004).

Dés 1883, P. Bonnier critique le manque de précision du terme de cénesthésie qui recouvre
I’ensemble des sensations organiques et tente alors de définir les notions spatiales,
d’orientation et de sens de ’espace. 1l introduit ainsi, quelques années plus tard, en 1905, ce

que nous entendons aujourd’hui sous le terme de « schéma corporel ».

Le mot de « schéma » fut, par la suite, repris par Henry Head, puis par Paul Schilder. Mais
auparavant, Arnold Pick avait décrit des cas cliniques ou le patient se trouvait dans
I’impossibilité d’exécuter des mouvements sur leur corps propre : l’autotopoagnosie

(Lhermitte, 1998; Hécaen & Ajuriaguerra, 1952).

Au cours de ses études, Henry Head retrouva le méme type de troubles chez certains de ses
patients : ces derniers se trouvaient incapables de s’orienter sur leur propre corps ou de
désigner la partie stimulée. Le neurologue londonien admit alors la réalité de plusieurs
schémas qui se superposent : tactile, postural et visuel. Néanmoins, si ’apport des sensations

corporelles participe a 1’édification du schéma corporel, il ne faut pas négliger le role
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primordial des postures de notre corps. Grace au schéma postural « 1’homme construit sans
cesse un nouveau modele de lui-méme, lequel change perpétuellement. [...] Chaque nouveau
mouvement s’inscrit dans le schéma plastique, et 1’activité du cortex cérébral intégre chaque

nouveau groupe de sensations evoquées par les changements posturaux » (Lhermitte, 1998).

En 1935, Paul Schilder approfondit la conception de 1’image corporelle ; il la définit comme
telle : « I'image du corps humain, ¢’est ['image de notre propre corps que nous formons dans
notre esprit, autrement dit la fagon dont notre corps nous apparait a nous-mémes » (Schilder,
1980). Cependant, il ne considére pas que schéma corporel et image du corps soient deux

entités bien distinctes.

C’est a Dolto, en 1984, que I’on doit cette distinction : « le schéma corporel réfere le corps
actuel a l’expérience immédiate. 1l peut étre indépendant du langage entendu comme histoire
relationnelle du sujet aux autres. Le schéma corporel est évolutif dans le temps et l’espace.
L’image du corps référe le sujet du désir a son jouir, mediatisé par le langage mémorisé de la

communication entre sujets. »

Anzieu (1985), quant a lui, congoit I’image du corps comme un espace mental de pensée « le

Moi peau ».

Si pour Lhermitte (1998), le schéma postural de H. Head, le schéma corporel de P. Schilder,
I’image de soi de Van Bogaert et la somatopsyché de Wernicke-Foerster constituent les
désignations diverses d’un méme concept : I’image de notre corps ; le concept de schéma
corporel est actuellement bien différencié en neurologie de celui d’image du corps (Morin &
Thibierge, 2004).

Désormais chacun s’accorde sur I’hypothése suivante : dans le cerveau, ’hémisphére droit
dispose d’une représentation non-consciente du corps que 1’on nomme « schéma corporel ».
Cette représentation permet d’ajuster automatiquement nos mouvements en fonction de la
localisation du corps dans son milieu et des rapports spatiaux entretenus entre les différentes
parties du corps (Coslett, 1998). Cependant, le concept « d’image du corps » a beaucoup varié
dans ses acceptions. Actuellement, ce terme « renvoie a des représentations verbales
multiples du corps, de ses différentes parties et de ses rapports spatiaux a celui d’autrui »
(Morin & Thibierge, 2004). Ces représentations peuvent étre mises a mal dans certaines

lésions de I’hémisphere gauche que I’on retrouve dans 1’autotopoagnosie.
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II- TROUBLES DE L’IMAGE DU CORPS PAR LESIONS
HEMISPHERIQUES DROITES OU ASOMATOGNOSIE

Supramarginal Angular
gyrus gyrus

Figure 2 : représentation cérébrale de la jonction temporo-pariétale

« Les régions du lobule pariétal inférieur droit et du lobe temporal jouent un réle central
dans [’édification et le maintien de [’'image du corps dont les perturbations peuvent

s exprimer de maniere unilatérale ou bilatérale » (Gil, 2006).

11-1- Asomatognosie et syndrome d’> Anton-Babinski

Les troubles somatognosiques engendrés par des lésions de 1’hémisphére mineur
peuvent étre groupés autour du syndrome décrit par Anton puis par Babinski, sous le terme
d’anosognosie. Ce syndrome se caractérise par une anosognosie a laquelle se rattachent trois

symptomes 1’anosodiaphorie, I’hémiasomatognosie et I’héminégligence spatiale.
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Le terme d’anosognosie recouvre différentes acceptions, il convient alors de les exposer.

En neurologie, on distingue deux types d’anosognosies : une anosognosie perceptive définie
par la non-conscience du déficit (celle que nous décrirons ici), et une anosognosie
comportementale caractérisée par 1’absence de conscience par le patient de son propre
comportement et de ce qu’il renvoie a autrui. Cette derniére concerne plus les pathologies du
lobe frontal ou certaines pathologies neuro-dégénératives telles que la maladie d’Alzheimer
mais n’entre pas dans les troubles spécifiques de 1’hémisphére mineur (Carota, Annoni,
Piccardi, & Bogousslavsky, 2005).

C’est a Babinski (1912) que I’on doit le terme d’anosognosie désignant des lors, le manque de
discernement de certains patients hémiplégiques gauches a 1’égard de leur paralysie (Hécaen
& Ajuriaguerra, 1952). Le plus souvent, les patients, méme mis face a la réalité de leur
impuissance motrice, refusent d’admettre leur paralysie pouvant aller jusqu’a accuser le
médecin d’exagérer ses propos. Lorsqu’on demande au patient de lever sa main gauche, il
léve la droite affirmant qu’il s’agit bien de la main requise (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952).
Dans le cas d’AVC sylvien droit, lorsque ces patients arrivent aux urgences et qu’on leur
demande quel est leur probléme, ils répondent typiquement « je ne sais pas » (Carota et al.,
2005). L’anosognosie, comme non-reconnaissance des troubles somatognosiques serait liées a
des lésions du lobe pariétal inférieur droit et des structures sous-corticales (thalamus et
noyaux gris centraux) (Gil, 2006). Selon Carota et al., I’anosognosie serait sans doute le
résultat « d’un dysfonctionnement d’un réseau plurimodal et diffus, impliqué dans la
conscience de soi ». Le déficit reposerait alors sur une altération de I’image du corps qui serait
élaborée par un ensemble de mécanismes neurologiques siégeant majoritairement dans
I’hémisphere droit (Carota et al., 2005).

Dans le cas de Iésions hémisphériques droites, d’autres troubles atteignant le schéma
corporel peuvent étre observés. Parfois, le patient ressent les sensations tactiles créées par un
stimulus, comme si elles avaient été de 1’autre coté, symétriquement (Lhermitte, 1998). On
parlera alors d’alloesthésie lors de la perception ipsilésionnelle d'un stimulus qui est en fait
controlatéral a la lésion (touché au poignet gauche mais sensation reportée au poignet droit).
Le terme d’allochirie sera employé lorsque le patient latéralise ses cotés droits et gauche sur
I’hémicorps ipsilatéral a la 1ésion ; par conséquent tout ce qui devrait étre ressenti a gauche
I’est a droite. Lors d’une synchirie, le patient ressent deux stimulations a la fois, et 1’ achirie

désigne I’asomatognosie de la main gauche c’est-a-dire 1’absence de main gauche (Gil, 2006).
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Dans I’allokinésie, le patient a qui on demande de bouger le bras paralysé, répond en

bougeant le membre homolatéral a la 1ésion, on parlera alors d’hallucination kinesthésique

(Gil, 20086).

Conjointement a cette anosognosie Vvéritable, on peut trouver une atteinte plus légére,
ou le patient parait compleétement indifférent a 1’égard de son hémiplégie sans pour autant la
nier (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952). On emploiera alors le terme d’anosodiaphorie pouvant
étre traduit littéralement par «négligence de 1’hémiplégie ». Le patient parait totalement
détaché de sa pathologie et si on lui demande de présenter sa main gauche, il montrera la
droite reconnaissant son erreur mais ne s’en montrant point affecté. Selon Lhermitte (1998),
I’anosognosie et 1’anosodiaphorie que nous venons de décrire, rentrent dans le cadre de
I’hémiasomatognosie qui forme le trait principal du syndrome d’Anton-Babinski. Cette
derniére peut étre définie comme la méconnaissance de I’hémicorps controlatéral a la 1ésion
cerébrale : le sujet rejette I’appartenance d’une moitié de son corps et peut méme exiger qu’on
le « débarrasse de ce corps étranger ». Ce phénomeéne de négligence d’une partie du corps
serait d0 a une atteinte spécifique de la représentation de cette moitié du corps (Coslett, 1998).
Jean Lhermitte en 1939, propose alors de réserver le terme « d’hémi-asomatognosie » aux
troubles du schéma corporel par lésion de I’hémisphére droit, par opposition aux autres

troubles anosognosiques rencontrés en neurologie (Boisson & Luauté, 2004).

L’hémiasomatoagnosie s’associe souvent a une négligence de 1’hémiespace gauche. En
effet, une 1ésion de I’hémisphére mineur peut également étre responsable d’une négligence
spatiale unilatérale ou héminégligence spatiale. Le patient ignore alors tout ce qui se passe
dans 1’hémi-espace contralésionnel ; alors qu’il ne souffre d’aucune anomalie visuelle
organique, il ne voit que le c6té droit d’un tableau, ne mange qu’une moitié de son assiette, ne
se rend pas compte de la présence de visiteurs d’une moiti¢ de la piece... Les patients
éprouvent ainsi d’importantes difficultés a suivre un itinéraire ou méme a quitter une piece si
la porte se trouve sur leur gauche (Gil, 2006). Notons cependant, que la négligence ne
concerne que la moitié de I’espace et non I’hémichamp visuel, bien que cette dernicre soit
fréqguemment associée a une hémianopsie latérale homonyme. L’agnosie spatiale unilatérale
concerne également la représentation mentale de 1’espace : le patient se trouvera alors dans
I’incapacité de décrire la partie de gauche de sa chambre ; ou encore lorsqu’on lui demande de
nommer les principales villes de France du Nord au Sud il n’évoque que les villes de 1’Ouest
(a droite), et inversement, si on lui demande de partir du Sud vers le Nord il évoquera alors les
villes de I’Est (Carota et al., 2005).
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11-2- Somatoparaphrénies

Trés peu évoquées dans la littérature, les somatoparaphrénies recouvrent selon les
termes de Gerstmann en 1942 « [’élaboration psychique spécifique, les illusions ou les
confabulations vis-a-vis du corps absent » (Boisson & Luauté, 2004). Les somatoparaphrénies
apparaissent alors comme une version productive du déficit de conscience du corps, faites
d’illusions et parfois de délires verbaux. Il en existe diverses formes mais 1’on retrouve le plus
souvent le membre supérieur et la main comme objets de délire (Boisson & Luauté, 2004).
C’est un phénomene illusoire trés proche de celui du « membre fantbme », illusion fréquente
apres amputation ou le patient ressent toujours la présence ainsi que la douleur du membre
absent (Hécaen & Ajuriaguerra, 1952). Cette illusion du membre fantdme pourrait s’expliquer
non seulement par I’excitation des nerfs sectionnés mais aussi par un schéma corporel
toujours integre (Lhermitte, 1998). La main et le pied présentent un schéma corporel des plus
résistant car ce sont les parties du corps qui auront été confrontés au plus grand nombre de
sensations (Lhermitte, 1998).

Dans la somatoparaphrénie, le malade considére son hémicorps et plus particuliérement son
membre supérieur et sa main comme surnumeéraires ou étrangers. Pour certains patients, le
membre ne disparait pas mais est attribué a autrui : il ne la considére plus comme sienne ; on
parle alors de « main étrangere » (Gil, 2006). Pour d’autres, la main est dédoublée voire
multipliée : ¢’est la pseudopolymélie. Dans certains cas, le malade peut également exprimer a
I’égard de cette main un sentiment de haine ou de colére que I’on nomme « misoplégie » (Gil,

2006).

Les somatoparaphrénies constituent une forme intermédiaire et non clairement différenciée
entre I’asomatognosie et les délires d’identification. Ainsi, entre I’asomatognosie qui constitue
le sentiment de non appartenance d’un membre et la somatoparaphrénie ou le méme membre

est attribué a autrui, les frontiéres sont poreuses (Feinberg, 2013).

De surcroit, ce déficit d’identification alors étendu au visage ou a I’ensemble du corps se

traduirait en un délire d’identification des personnes.
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11-3- Délires d’identité et délires d’identification des personnes

Les délires d’identité recouvrent les différentes formes d’atteinte de la reconnaissance
des personnes, places, objets ou événements. Les délires d’identification des personnes (DIP)
sont considérés par certains auteurs comme des somatoparaphrénies étendues a tout le corps
(Carota et al., 2005). Les délires d’identité s’accompagnent «de la conviction d’un
dédoublement, d’une multiplication voire d’un remplacement de ce qui fait [’objet de
[’altération identitaire » (Gil, 2006). Le mélange entre la réalité et les éléments délirants peut
étre extrémement variable d’un patient a 1’autre. Si les délires d’identité surviennent
généralement lors de Iésions heémisphériques droites, ils impliquent parfois 1’hémisphére
gauche et peuvent aussi apparaitre en ’absence de 1ésions notamment lors de pathologies
psychiatriques. Selon Forstl et al. (1991), les délires d’identité observés au cours de la maladie
d’Alzheimer s’accompagnent « d’une atrophie plus marquée du lobe frontal droit » (Gil,
2006). Les délires d’identification des personnes se retrouvent assez fréquemment dans la
maladie d’Alzheimer et s’associent, le plus souvent, a une apraxie de 1’habillage et parfois a
une agnosie du miroir ou le patient se trouve dans I’incapacité de reconnaitre sa propre image

dans le miroir.

Le syndrome de Capgras également appelé « illusion de sosie » est le plus fréquent des délires
d’identification des personnes. Il se caractérise par la croyance qu’un ou plusieurs proches du
sujet (conjoint, parent, enfant) ont été remplacés par un double. Le double revét alors la méme
apparence que celle du proche, mais son psychisme reste celui de I’imposteur toujours
malintentionné (Henriet, Haouzir, & Petit, 2008). Par conséquent, le patient éprouve un
sentiment de persecution qui le rend agressif envers son proche qu’il pense étre un usurpateur
(Luauté, 2009). Il cherche alors a asseoir son sentiment de duperie en s’appuyant sur des
détails physiques différenciateurs (la couleur des yeux, un grain de beauté) qui prouverait la
substitution d’identité (Carota et al., 2005). Récemment, divers auteurs se sont intéressés aux
mécanismes qui sous-tendent le syndrome de Capgras: ils évoquent un trouble de la
reconnaissance affective des visages reconnus néanmoins physiquement (Henriet et al., 2008).
Il est provoqué par une atrophie importante du lobe frontal droit (Gil, 2006), et la jonction
parieto-occipitale droite (Carota et al., 2005). Si a ’origine, I’illusion des sosies de Capgras
était considérée comme une entitée syndromique, la diversité des pathologies psychiatriques
ou neurologiques dans lesquelles elle a été décrite (par exemple lors de lésions cérébrales

focales corticales ou cortico-sous-corticales, ou encore lors de lésions cérébrales diffuses
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comme dans la maladie d’Alzheimer ou dans le cas de traumatismes craniens) a amené

différents auteurs a la considérer comme un symptome.

Le syndrome d’illusion de Fregoli se traduit quant a lui, par la croyance qu’un proche s’est
glissé sous I’apparence d’un étranger. Contrairement au syndrome de Capgras, c’est
I’apparence physique qui a été modifiée et non I’identité (Carota et al., 2005). L’ imposteur
pouvant alors revétir ’apparence de différentes personnes. Décrit par Courbon et Fail en
1927, ce syndrome tient son nom d’une patiente qui, se sentant persécutée par deux grandes
actrices de I’époque, était persuadée que 1’'une d’elle revétait diverses apparences a la manicre

du grand transformiste Fregoli pour mieux la persécuter (Luauté, 2009).

Forme hybride entre le syndrome de Capgras et le syndrome de Fregoli, le syndrome
d’intermétamorphose et de charme donne lieu a une altération de la distinction entre soi et
autrui. Décrite par Courbon et Tusques en 1932, I’illusion d’intermétamorphose se basait sur
le cas d’une patiente qui était convaincue que les objets, animaux ou personnages changeaient
d’apparence. Ainsi, les personnes changeaient de genre sous ses yeux pour ressembler en
majeur partie a son fils ou a sa tante. Son mari également pouvait se transformer pour prendre
I’apparence d’un voisin (Ellis, 2004). Pendant de nombreuses années, aucun autre cas ne fut
décrit et c’est en 1990 que Young et al. en ont publi¢ de nouveaux. En 2004, Ellis retranscrit
deux observations de cette forme de délire ou 1’on retrouve ces phénomenes de fausses

ressemblances physiques et ou les objets se transforment en d’autres choses (Ellis, 2004).

Les paramnésies de reduplication peuvent se caractériser par la conviction de se trouver dans
un lieu différent. Elles peuvent également concerner des personnes, des animaux, des objets,
des parties du corps, ou encore des évenements (Gil, 2006). Selon la définition de Pick en
1903, il peut s’agir pour le patient de croire en I’existence de deux lieux similaires portant le
méme nom mais éloignés géographiquement (Carota et al., 2005). Le malade peut également
étre persuadé que 1’on a installé I’hdpital sur son lieu d’habitation. La localisation 1ésionnelle
de ces paramnésies se situe dans les régions frontale, pariétale et temporale ou régions
postérieures droites ou bilatérales (Murai et al, 1997) mais d’autres localisations sous-
corticales plus rares, comme le noyau caudé droit, ont été rapportées dans la littérature
(Pluchon et al., 2010).

A T’opposé, lorsque le patient a la conviction que d’autres personnes peuvent se
métamorphoser pour usurper leur apparence, on parle alors du syndrome des doubles

subjectifs ; syndrome décrit pour la premiere fois en 1978 par Christodoulou (Luauté, 2009).
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Ce phénomene d’illusion des doubles ne concerne que le corps propre du patient.

Dans la réalité, ’ensemble de ces syndromes ne constituent pas des entités clairement
distinctes les unes des autres et doivent étre envisagées sous la forme d’un continuum,
d’autant plus qu’ils peuvent s’associer chez une méme personne. Nous avons vus de surcroit,
que les DIP pouvaient étre envisagés comme une extension au visage ou a I’ensemble du

corps des phénoménes observés au niveau de la main dans 1’asomatognosie ou la

somatoparaphreénie. Nous avons tenté de le résumer dans le tableau suivant.

Lésions HD

MEMBRES VISAGE - CORPS

o Asomatognosie [l Syndrome de Capgras
Attribution (non reconnaissance d’une partie du (non reconnaissance de de la
negative corps) personne)

Attribution Somatoparaphrénies  [lL_ > Syndrome de Fregoli
iti (attribution délirant d 'une partie du | (attribution délirante de I’ensemble
positive corps a autrui) du corps a autrui)

Tableau 2 :  Les déficits d’identification du corps propre et du corps d’autrui  illustration
d’un continuum

Par ailleurs, dans la lignée des délires d’identification des personnes, certains

phénomenes hallucinatoires attenants au corps sont a considérer.

L’expérience de sortie du corps ou out of body experience (OBE) désigne I’impression de voir
son environnement et donc son corps a partir d’un point de vue extérieur a celui que le sujet
occupe. Le plus souvent, le point de vue se situe au-dessus de son propre corps (Blanke &
Mohr, 2005). Ce phénomene serait engendré par des lésions de la jonction temporo-pariétale
droite (Blanke & Mohr, 2005).

L’héautoscopie constitue quant a elle, une expérience intermédiaire entre 1’expérience de
sortie de corps, et I’hallucination autoscopique décrite ci-aprés. Le sujet ne sait pas toujours
s’il est décorporé ou si son point de vue se situe depuis son corps (Le Maléfan, 2005). Les
phénoménes héautoscopiques seraient la conséquence d’une atteinte de la région du lobe
pariétal inférieur : région d’intégration multisensorielle impliquée dans des tiches d’empathie,
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de théorie de I’esprit, de changement de perspective et d’agentivité (Decety & Lamm, 2007).

Autoscopic i i Out-of-body
. ! Heautoscopy : .
Hallucination : ; experience
SNP I R G g e N B N e s
oo L Fh oo T T )
SE1 A8 S '
b Lo P N —
P B P Co— 1
bl I b :

Figure 3 : Phénomeénes d’hallucination autoscopique, d’héautoscopie et d’OBE ( O. Blanke,
C. Mohr)

En miroir de I’expérience de sortie du corps, | 'hallucination autoscopigque ou hallucination
spéeculaire se caractérise par une hallucination ou le sujet « croit se voir lui-méme comme dans
un miroir avec un double situé en dehors de lui » (Gil, 2006). Parfois, le patient peut avoir
I’illusion d’un frére jumeau qui imite ses mouvements : on parlera alors de deutéroscopie. A
I’instar des phénomenes décrits jusqu’alors, ce type d’hallucination est rapporté dans les

Iésions de la jonction temporo-pariétale gauche (Blanke & Mohr, 2005).
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I11- TROUBLES DE I’ IMAGE DU CORPS PAR LESIONS
HEMISPHERIQUES GAUCHES OU
SOMATOTOPOAGNOSIE

Parallélement aux troubles de la reconnaissance ou du sentiment d’appartenance d’un
hémicorps (asomatognosie) provoqués par une lésion de la jonction pariéto-temporale droite,
une atteinte du lobule pariéto-temporal gauche engendre des troubles de la désignation

(somatotopoagnosie).

111-1- Syndrome de Gerstmann

Une lésion du lobe pariétal inférieur gauche entraine un syndrome de Gerstmann
associant une agraphie, une acalculie, une indistinction droite-gauche et une agnosie digitale
(Roux, Boetto, Sacko, Chollet, & Trémoulet, 2003). Initialement, Gerstmann avait interprété
I’agnosie digitale comme 1’amputation d’un secteur spécifique du schéma corporel, c’est-a-
dire comme une forme partielle d’autotopoagnosie. Puis, il y rattacha 1’acalculie ainsi que les
deux autres symptomes en insistant sur I’importance du dénominateur commun dans chacun
de ces troubles : la main et plus particulierement les doigts (Rusconi, Walsh, & Butterworth,
2005). L’agraphie refléte parfois des troubles apraxiques mais le plus souvent on remarque
une écriture paragraphique améliorée lors de la copie. L’acalculie est un trouble intéressant le
calcul mental et écrit avec un trouble de I’ordonnancement des chiffres et de la disposition

spatiale des opérations (Gil, 2006). L’agnosie digitale sera détaillée ci-apres.

I11-1-a- Réalité ou fiction ?
Certains auteurs ont remis en cause la réalité de ce syndrome, partant du fait que 1’on ne
retrouve pas de fagon constante 1’ensemble des éléments de la tétrade et que ces troubles se
retrouvent souvent associés a une atteinte plus globale des fonctions phasiques, praxiques ou
visuo-spatiales (Spillane, 1942, Poeck K OB, 1966) Par ailleurs, I’agnosie digitale regroupe
en réalité, différentes performances qui dépendent de la nature de la stimulation (verbale,

tactile, visuelle) et du type de réponse (dénomination verbale ou pointage). Elle pourra donc
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étre qualifiée selon la tache, d’anomie digitale (trouble de la dénomination) , d’apraxie
digitale (trouble de la réalisation gestuelle) ou d’agnosie digitale (trouble de la
reconnaissance) (Wicky, 2005). Cependant, des cas de syndrome de Gerstmann pur aprés
lésion du gyrus angulaire de I’hémisphére gauche ont été rapportés dans la littérature
(Guariglia, Piccardi, Allegra, & Traballesi, 2002) apportant ainsi la preuve de la réalité du
syndrome. En outre, I’ensemble des symptomes de la tétrade ont été reproduit par stimulation
corticale directe per-opératoire et en imagerie fonctionnelle (Roux et al., 2003) permettant la
localisation anatomo-fonctionnelle du syndrome a la jonction entre le lobule pariétal inférieur

gauche et la partie supérieure et postérieure de T1 (Rusconi et al., 2005).

I11-1-b- Agnosie digitale
Le patient présentant une agnosie digitale se retrouve dans I’incapacité de nommer,
reconnaitre, désigner, ou distinguer ses propres doigts et ceux de 1’observateur (Gil, 2006). Le
patient éprouve également des difficultés a mouvoir ses doigts, il se trompe, les confond.
Etonnamment, ces patients ne présentent aucun trouble de la compréhension ni de 1’exécution
de gestes fins, certains étant capables de jouer au piano ou de faire de la couture (Hécaen &
Ajuriaguerra, 1952). Ainsi, ce déficit de désignation des doigts ne peut étre réductible a un
déficit global : ’agnosie digitale ne peut étre qualifiée d’aphasie car les patients observés
comprennent et exécutent correctement la consigne de désignation des objets environnants ;
elle ne peut étre qualifiée d’apraxie car la désignation des objets extérieurs est également bien
réalisée ; enfin, il ne s’agit pas non plus d’un trouble visuo-spatial, les patients pouvant

localiser et attraper les parties du corps qu’ils ne parviennent pas a désigner.

L’agnosie digitale intéresse les mains de facon bilatérale mais le patient n’en parle pas
spontanément et ne ressent pas de handicap fonctionnel dans les activités de vie quotidienne.
Notons par ailleurs que ces troubles d’identification concernent particulierement les trois
doigts du milieu (Wicky, 2005). 1l s’agit d’une altération sélective des éléments les plus
latéralisés et les plus différenciés de 1’image du corps. L’agnosie concerne donc les doigts
mais aussi parfois les orteils (Rusconi et al., 2009). Les erreurs de désignation des doigts
observées pourraient étre liées selon Kinsbourne et Warrington (1962) a un déficit de
représentation spatiale des doigts les uns par rapport aux autres ; et selon De Renzi et Scotti
(1970) a un trouble de la représentation spatiale d’un tout et de ses €léments constitutifs

(Langavant, 2010).
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111-2- Allotopoagnosie : trouble de la désignation de tout objet

Les patients atteints d’allotopoagnosie, contrairement aux patients atteints
d’autotopoagnosie, sont capables de désigner les parties de leur corps propre mais ne peuvent
rien désigner d’autre (Degos & Bachoud-Levi, 1998). La désignation par le patient, de son
front & la place du plafond en constitue un exemple topique. Le patient allotopoagnosique est
toutefois capable de dénommer les objets extérieurs ou les parties du corps d’autrui qu’il ne
peut désigner. Si I’on sollicite le patient pour qu’il désigne un objet, son regard s’oriente bien
vers 1’objet-cible mais il est incapable de le pointer que ce soit avec le doigt ou par un signe
de téte. Si I’on insiste aupres de ce dernier, il lache la cible des yeux et recherche sur son
propre corps (Degos & Bachoud-Levi, 1998). Les lésions intéressent la région pariétale
postérieure gauche. Le tableau clinique de 1’allotopoagnosie parait remarquablement constant
chez un méme patient et identique d’un patient a 1’autre. Néanmoins, il est extrémement rare
que ce trouble dure dans le temps ; aussi 1’allotopoagnosie a été trés peu étudiée dans la

littérature (Langavant, 2010).

111-3- Somatotopoagnosie : trouble de la désignation du corps.

I11-3-a- Autotopoagnosie
L’autotopoagnosie est définie par Pick en 1922, comme 1’incapacité a désigner les parties de
son propre corps sur demande verbale ou méme sur dessin alors que le patient peut nommer
ces mémes parties ou encore désigner les vétements ou les objets (Gil, 2006). Pick pensait
alors qu’il s’agissait pour le patient d’une incapacité a générer une image visuelle de son
corps (Olivier Felician, Ceccaldi, Didic, Thinus-Blanc, & Poncet, 2003). C’est a De Renzi que
I’on doit en 1982 la précision d’un déficit de pointage des parties du corps propre. Ainsi, dans
un cas d’autotopoagnosie avec dysfonctionnement cérébral global (démence), une patiente de
Pick a qui on avait demandé de désigner son oreille et sa main, les cherchait sur la table en
déclarant les avoir perdues. Dans le cas d’atteintes plus focales, les patients recherchent plutot
les parties de leur corps sur eux-méme (Wicky, 2005). Fréquemment, 1’autotopoagnosie est
associée a une héterotopoagnosie, il s’agit alors d’une incapacité a désigner les parties de tout

corps humain : la somatotopoagnosie (Olivier Felician et al., 2003).

Les lésions pariétales postérieures de 1’hémispheére dominant peuvent accompagner certains
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¢léments d’un syndrome de Gerstmann, une apraxie constructive, une apraxie idéomotrice,
une aphasie de conduction (Gil, 2006). Sous sa forme pure, 1’autotopoagnosie est tres rare.
Généralement, le patient n’a pas conscience de son trouble et c’est souvent I’examen

neuropsychologique qui révéle au patient ses difficultés (Wicky, 2005).

111-3-b- Hétérotopoagnosie

L’hétérotopoagnosie se caractérise par I’incapacité du patient a désigner les éléments du corps
d’autrui, ce dernier rapportant ces éléments sur lui-méme (Gil, 2006). L’hétérotopoagnosie
comme trouble de la désignation restreint aux éléments du corps d’autrui, apparait ainsi
comme le noyau dur de 1’allotopoagnosie (Alain Berthoz & Jorland, 2004). Le comportement
prédominant que 1’on retrouve chez les patients hétérotopoagnosiques est le « self-
referencing » ou I’on rapporte automatiquement la partie du corps sur soi-méme. Les patients
présentent tous des lésions pariétales postérieures gauches et manifestent clairement une
confusion entre leur propre corps et celui d’autrui (Degos & Bachoud-Levi, 1998). Ce trouble
permet alors de « supposer une carte neuronale topographique spécifique et indépendante
pour le corps des autres » (Wicky, 2005).

Comme pour ’autotopoagnosie ce trouble n’est pas perceptible dans les activités de vie
quotidienne. Les patients ne présentent pas de difficultés d’orientation, ni de troubles
praxiques et sont capables, eux aussi, de dénommer correctement les éléments du corps qu’ils

sont dans I’incapacité de désigner (Wicky, 2005).
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Troubles de la désignation

/ N\

Somatotopoagnosie Allotopoagnosie
Désignation du corps Désignation de tout objet
Autotopoagnosie Hétérotopoagnosie
Désignation sur soi Désignation sur autrui

/ 0\

2™ personne 3™ personne

Désignation sur toi Désignation sur lui

Tableau 3:  Troubles de la désignation (d’aprés le Docteur F. du Boisguéheneuc)

111-4- Hypothéses explicatives des troubles de la désignation

Si les auteurs s’accordent désormais sur 1’autonomie de la somatotopoagnosie (elle ne
peut s’expliquer par des troubles langagiers, praxiques, moteurs ou cognitifs), les

interrogations quant a son origine demeurent. Plusieurs hypothéses ont alors été émises.

En 1970, De Renzi et Scotti, partant du fait que les patients ne pouvaient désigner les parties
corporelles sur leur corps ou sur un dessin, ont considéré 1’autotopoagnosie comme étant la
résultante d’un déficit de traitement d’un tout en ses parties (Olivier Felician et al., 2003).
Néanmoins, cette hypothese a été invalidée, les patients se montrant tout a fait capables de
désigner les différentes parties d’un objet (guidon du vélo) ou encore les parties du corps d’un
animal (Laurent Cleret de Langavant, Trinkler, Cesaro, & Bachoud-Lévi, 2009). En outre,
cette hypothése ne pouvait s’appliquer aux sujets hétérotopoagnosiques capables de designer

les parties de leur propre corps.

En 1980, Paillard émet 1’idée d’un déficit de 1’'un des deux systémes neuronaux qui sous-
tendent la représentation du corps : le « what » permettant d’identifier les différentes parties

du corps, ou le « where » qui permet leur localisation (Guariglia et al., 2002).

En 1988, d’autres auteurs comme Semenza, Pick ou Ogden, ont suggéré 1’hypothése d’un
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déficit de représentation visuelle ou verbale sémantique de 1’image du corps. Cependant les
patients ne semblaient pas présenter d’atteinte du schéma corporel puisqu’ils étaient capables
de désigner les objets poseés sur telle ou telle partie du corps, et ils pouvaient également
nommer les parties du corps en utilisant les bons pronoms possessifs qu’ils ne parvenaient pas

a désigner (Langavant, 2010).

En 1991, Sirigu et al. proposent un modele de représentation des connaissances du corps
réparti en quatre niveaux de représentation distincts en interaction les uns avec les autres. Le
premier niveau, se référe au « what » de Paillard (1980), il contient les informations lexicales
et sémantiques des parties du corps. Le deuxieme niveau se référe au « where » de Paillard, il
contient alors les représentations spatiales du corps et permet de définir les limites des
différentes parties du corps. Le troisieme niveau permet une représentation dynamique et
tridimensionnelle du corps s’établissant grace aux afférences sensorielles. Enfin, le quatriéme
niveau définit les représentations motrices qui permettent la construction et le maintien d’une
image du corps « réferente ». Un dysfonctionnement de 1’un de ces systémes serait a 1’origine

d’un trouble de la désignation des parties du corps (Wicky, 2005 ; Guariglia et al., 2002).

parties corporelles

input visuel input verbal
description structurale du corps représentations sémantiques et lexicales
— représentation visuo-spatiale < » — Noms
— position relative des parties — catégories (p. ex. parties corporelles)
— frontiéres — relation fonctionnelle (p. ex. pour attraper)

schéma corporel émergent

— systéme de référence corps-spécifique
— orientation dans I'espace tridimensionnel
— position et mouvement

:

processus moteur

— mouvement appris
— mouvement fonctionnel

définition Y
localisation structurale/fonctionnelle dénomination

Figure 4 : Modéle des représentations du corps selon Sirigu et al.
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En 1998, Bachoud-Lévi et Degos invalident le modele cognitif de Sirigu et al. estimant
qu’une atteinte du deuxiéme niveau ne peut expliquer le niveau d’attribution des parties du
corps sur soi ou autrui. Ils pensent que la somatotopoagnosie serait un trouble du processus de
désignation et non un déficit du schéma corporel. Selon eux, le phénoméne de désignation se
composerait de deux types de représentations: visuo-proprioceptive et objective. La
représentation visuo-proprioceptive permettrait d’insérer 1’individu dans un monde pergu
comme un «continuum visuo-perceptif » ; et l’objectivation permettrait d’isoler de ce
continuum les différents éléments de ce monde visuel. Le dysfonctionnement de
I’objectivation, dépendante du lobe pariétal gauche, serait la cause d’un trouble de la

différenciation entre le corps propre et le corps d’autrui (Degos & Bachoud-Levi, 1998).

Aux antipodes de I’hypothése dominante qui prone un systéeme de « représentations
partagées » permettant de traiter 1’ensemble des informations visuo-spatiales du corps,
Felician et Romaiguére tentent de montrer en 2008 que la désignation sur soi ou sur autrui
engendre des processus cérébraux distincts. Ils rapportent 1’observation de deux patients
présentant des performances différentes lors d’épreuves de désignation des parties du corps.
Le premier patient se trouvait dans I’incapacité¢ de désigner les parties de son propre corps
mais n’éprouvait pas de difficultés pour désigner celles d’autrui. Il présentait une lésion au
niveau du lobule pariétal supérieur. Le second était, a I’inverse, incapable de désigner les
parties du corps de I’examinateur sans avoir de difficulté a les pointer sur lui-méme. Il
présentait, quant a lui, une lésion du lobule pariétal inférieur. Ces deux zones cérébrales
permettraient donc une « représentation différentielle » entre soi et autrui (O. Felician &

Romaiguére, 2008).

Enfin, en 2010, Cléret de Langavant considere que la désignation nécessite de se représenter
le point de vue d’autrui grdce a un référentiel hétérocentré. Chez le patient
hétérotopoagnosique, le comportement d’autodésignation serait ainsi la conséquence d’un
biais égocentré. A la lumiere d’un temps de réaction significatif, il observe également que la
désignation du corps humain impliquerait des processus plus complexes que la désignation
d’objets inanimés, tant chez le patient hétérotopoagnosique que chez le sujet sain. Ce
phénomene serait di au fait que « seul le corps humain vivant peut étre a la fois sujet et objet
de communication ». (Langavant, 2010). Ainsi , ses travaux montrent 1’implication spécifique

du lobule pariétal inférieur gauche dans la désignation non seulement des parties du corps
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humain réel et non d’un mannequin, mais aussi au sein d’un acte de communication :
désignation et non simple saisie ou pointage localisateur (Cleret de Langavant et al., 2011;
Cleret de Langavant et al., 2012). Autrement dit, ce qui poserait probléme dans la désignation

des parties du corps, ¢’est I’ambigiiité d’un geste qui prend pour objet le sujet lui-méme.
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CHAPITRE Il11- LA MALADIE D’ALZHEIMER : MODELE
D’ETUDE DE LA REPRESENTATION DU CORPS

« J’ai une mémoire admirable, j oublie tout » Alphonse Allais

I- GENERALITES

I1-1- Epidémiologie

Un siécle aprés son identification par le médecin allemand Alois Alzheimer, la
prévalence de la maladie d’Alzheimer apparait en constante augmentation et sa prise en

charge constitue un enjeu majeur de santé publique.

On estime la prévalence de la maladie d’ Alzheimer a 4,4 % de la population de plus de 65 ans
d’aprés les données de 1’étude coopérative européenne. On observe par ailleurs, une
prévalence plus élevée chez les femmes que chez les hommes aprés 70 ans du fait de

I’espérance de vie plus longue chez ces dernicres.

L’incidence de la démence est de 19,4 pour 1 000 personnes-années et augmente avec 1’age.
L’incidence de la maladie d’Alzheimer passe de 1,2 a 53,5 pour 1 000 personnes-annees entre
65-69 ans et apres 90 ans (Ankri, 2009).

Nombre de facteurs de risque ont été mis en exergue lors des études épidémiologiques, citons
notamment : I’age avancg, le sexe féminin, les antécédents familiaux de démence, le célibat,
I’hypertension artérielle, un bas niveau d’études, la non pratique d’activités de loisirs

(Bakchine & Habert, 2007).
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I1-2-Définitions générales de la démence de type Alzheimer

La maladie d’Alzheimer (MA) représente la plus fréquente des démences d’origine
neuro-déegénérative. Classiqguement, deux types de classifications sont recommandées par la
Haute Autorité de Santé lors du diagnostic de la MA : le DSM IV-R et le NINCDS-ADRDA.

La publication de critéres diagnostiques internationaux a vu le jour en 1980 grace a la
publication par 1’Association Américaine de Psychiatrie (APA) du DSM III (Diagnostic and
Statistic Manual), ouvrage de référence qui classifie et catégorise des criteres diagnostiques et
des recherches statistiques de troubles mentaux spécifiques. Depuis cette premiere version, la
définition de la démence n’a que trés peu évoluée (Bakchine & Habert, 2007).

Puis, en 1984, le groupe du National Institute of Neurological and Communication Disorders
and Stroke-Alzheimer’s Disease and Related Disorders Association (NINCDS-ADRDA)
établit, a son tour, ses critéres diagnostiques de la MA (Bakchine & Habert, 2007).

Les criteres de ces deux classifications procédent en deux temps : tout d’abord le diagnostic
d’une démence, puis I’attribution de la cause de cette démence a une MA. Le diagnostic de

MA n’est donc établi que tardivement, au stade de démence (Dubois, 2009).

Pour permettre un diagnostic plus précoce, de nouveaux critéres diagnostiques ont été
proposés par une équipe internationale de neurologues dirigée par le Pr. Dubois de I'hopital de
la Salpétriere en 2007. Ces critéres s’appuient sur la mise en ceuvre de nouveaux outils
diagnostiques : IRM, PET/SPECT et positivite des biomarqueurs spécifiques associés a
I’examen clinique « traditionnel ». Ils permettent de diagnostiquer une MA au stade de pré
démence, avant méme 1’apparition de signes cliniques. Ce sont ces nouveaux critéres qui

seront utilisés au sein de notre étude.

I-2-a- Criteres diagnostiques selon le DSM IV-R

Le DSM IV-R définit la maladie d’Alzheimer par :

A. Apparition de déficits cognitifs multiples, comme en témoignent a la fois :
1) une alteration de la mémoire (altération de la capacité a apprendre des informations
nouvelles ou a se rappeler les informations apprises antérieurement) ;
2) une (ou plusieurs) des perturbations cognitives suivantes :

a. aphasie (perturbation du langage)
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b. apraxie (altération de la capacité a réaliser une activité motrice malgré des fonctions
motrices intactes)
c. agnosie (impossibilité de reconnaitre ou d’identifier des objets malgré des fonctions
sensorielles intactes)
d. perturbation des fonctions exécutives (faire des projets, organiser, ordonner dans le
temps, avoir une pensée abstraite).
B. Les déficits cognitifs des critéres Al et A2 sont tous les deux a I’origine d’une altération
significative du fonctionnement social ou professionnel et représentent un déclin significatif
par rapport au niveau de fonctionnement antérieur.
C. L’évolution est caractérisée par un début progressif et un déclin cognitif continu.
D. Les déficits cognitifs des critéres Al et A2 ne sont pas dus :
1) a d’autres affections du systéme nerveux central qui peuvent entrainer des déficits
progressifs de la mémoire et du fonctionnement cognitif (par exemple : maladie
cérébrovasculaire, maladie de Parkinson, maladie de Huntington, hématome sous-dural,
hydrocéphalie a pression normale, tumeur cérébrale) ;
2) a des affections générales pouvant entrainer une démence (par exemple
hypothyroidie, carence en vitamine B12 ou en folates, pellagre, hypercalcémie,
neurosyphilis, infection par le VIH) ;
3) ades affections induites par une substance.
E. Les déficits ne surviennent pas de facon exclusive au cours de 1’évolution d’un syndrome
confusionnel.
F. La perturbation n’est pas mieux expliquée par un trouble de I’Axe I (par exemple : trouble
dépressif majeur, schizophrénie).
Codification fondée sur la présence ou 1’absence d’une perturbation cliniquement significative
du comportement :
Sans perturbation du comportement : si les troubles cognitifs ne s’accompagnent
d’aucune perturbation cliniquement significative du comportement.
Avec perturbation du comportement : si les troubles cognitifs s’accompagnent d’une
perturbation cliniguement significative (par exemple : errance, agitation) du
comportement.
Préciser le sous-type :
A début précoce : si le début se situe a 65 ans ou avant.

A début tardif : si le début se situe aprés 65 ans.
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I-2-b- Critéres diagnostiques selon Dubois et al.

Les nouveaux criteres diagnostiques de Dubois et al. se classent en deux catégories : signes

cliniques et épreuves de laboratoire (de Souza et al., 2012).

Le critére clinique majeur reste la présence d'un trouble de la mémoire épisodique significatif

(souvenirs qui relévent de notre expérience personnelle) qui inclut :

Changement graduel et progressif de la fonction mnésique signalé par le patient et/ou les

proches ou les amis sur une période de six mois

Signes objectifs d’une atteinte significative de la mémoire épisodique lors de tests, comme le
test de rappel, dont les résultats ne s’améliorent pas significativement avec le rappel indicé ou

lors de test de reconnaissance
Atteinte de la mémoire épisodique, isolée ou associée a d’autres anomalies cognitives
A celui-ci s'ajoutent un ou plusieurs de ces nouveaux critéres d’appoint :

Critére morphologique : atrophie médio-temporale a ’IRM

Critére biologique : la mise en évidence de biomarqueurs de la maladie d'Alzheimer (protéine

tau et peptide Ab) dans le liquide céphalo-rachidien ou dans le sang. Les biomarqueurs sont

spécifiques a chaque pathologie.

Critére fonctionnel : I'observation de la diminution de l'activité cérébrale dans les régions

temporales ou pariétales, par imagerie fonctionnelle (PET/SPECT).
Mutation autosomique dominante de la MA confirmée dans la famille immédiate

Ces criteres permettent d’augmenter la précision du diagnostic et de détecter la maladie

d’Alzheimer avant la perte neuronale massive (Fortin & Krolak-Salmon, 2010).

11-SPECIFICITES PHYSIOPATHOLOGIQUES DE LA MALADIE

11-1- Les srandes anomalies neuropathologiques qui caractérisent I’affection

Le cerveau du patient atteint de MA souffre d’une triple dégénérescence :

En premier lieu, I’accumulation anormale dans les prolongements neuronaux de protéines
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TAU anormalement hyperphosphorylées formant les dégénérescences neurofibrillaires
(DNF); ces dégenérescences neurofibrillaires sont trouvées en grande quantité dans les

régions temporales internes (hippocampes en particulier)

En second lieu, I’accumulation anormale de protéines B-amyloides en amas extracellulaires
qui constitue ce que 1’on nomme les plaques amyloides ou plaques séniles ; ces derniéres se
retrouvent majoritairement dans les cortex cérébraux associatifs (cortex préfrontaux, pariétaux
et temporaux) et épargnent relativement le cortex visuel primaire (lobes occipitaux) et le

cortex moteur (voie frontale ascendante)

Et enfin, la perte des neurones dont les prolongements ont préalablement été le siége des
dégénérescences neurofibrillaires ; cette perte cellulaire, lorsqu’elle est massive, conduit a

I’atrophie des régions affectées (College des enseignants de neurologie, 2009).

11-2- Progression de ’atteinte topographique cérébrale

L apparition progressive des troubles cognitifs observée au cours de la MA coincide
précisément avec 1’invasion des neurones par des structures filamenteuses : les neurofibrilles.
Ces derniéres sont composees de protéines neuronales appelées protéines tau, qui, rendues

inactives, s’agrégent (Didic, Felician, Barbeau, & Ceccaldi, 2013).

Au cours de I’évolution de la pathologie, les zones du cerveau touchées par 1’accumulation de
protéines tau s’étendent, définissant un chemin de progression qui peut se diviser en différents
stades. A partir d’une variante a haute résolution de 1I’IRM fonctionnelle, une étude trés
récente de la Columbia University confirme ce qui avait été suggéré lors de précédentes
études : une invasion débutant par le cortex entorhinal. Cette région joue un role primordial
dans la consolidation de la mémoire a long terme et sert de « passerelle » vers I’hippocampe,
siége de la mémoire a court terme. La pathologie tau gagne ensuite d’autres zones du cortex
cérébral, en particulier le cortex pariétal impliqué dans 1’orientation spatiale et le schéma
corporel (Khan et al., 2013). Puis, les lésions s’étendent vers la région temporale, le néocortex

associatif et atteignent les régions primaires (André Delacourte & Buée, 2005).

Lorsque la protéine tau commence a s’accumuler dans les territoires qui associent des
informations venues de plusieurs zones du cerveau, notamment les cortex temporaux

supérieurs, frontaux et pariétaux, la démence se manifeste (Traykov, Rigaud, Cesaro, &
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Boller, 2007). De fagon schématique, on pourrait expliquer une telle progression par le fait
que les cellules nerveuses ne survivent que si elles peuvent échanger des molécules avec leur
cible (réseaux de neurones). Ainsi, la destruction d’une population neuronale plus
particulierement vulnérable (I’hippocampe) va entrainer la déstabilisation des populations
neuronales en contact avec elle. Or, cette déstabilisation s’accompagne d’un développement
de la pathologie tau. Au final, c’est la totalité des neurones cérébraux qui sont atteints (André
Delacourte & Buee, 2005). C’est cette progression qui est résumée dans les Six stades de

Braak ou les dix stades biochimiques de la pathologie tau de Delacourte.
Pour Braak et Braak, le dépot est amyloide et la progression peut se résumer comme suit :

Stades I-11 : cliniquement silencieux ; dépdts d’Alpha 4 amyloide dans les aires corticales
basales trans-entorhinales
Stades I11-IV : maladie d’Alzheimer incipiens ; extension supéro-latérale limbique

Stades V-VI : maladie d’Alzheimer avancée ; aires néocorticales primaires iso-corticales

Pour Delacourte, la maladie d'Alzheimer est d'abord une tauopathie. Mais au fond baptistes
(bap= béta amyloide protéine) et tauistes tombent d'accord sur la dynamique topographique
du processus. La progression des stades de la pathologie Tau selon Delacourte est la suivante
(cité par Gil, 2006) :

Stade 1 : cortex trans-entorhinal

Stade 2 : cortex entorhinal ; asymptomatique probable

Stade 3 : hippocampe ; MCI possible

Stade 4 : p6le temporal ; MCI probable

Stade 5 : temporal inférieur ; MCI probable ++

Stade 6 : temporal moyen ; troubles cognitifs débutants (mémoire, langage, praxies)
Stade 7 : aires associatives ; langage et praxies affectées ; démence débutante possible
Stade 8 : Cortex secondaire sensitif ou moteur, démence légere a sévere

Stade 9 : Cortex primaire sensitif ou moteur ; démence modérée a sévéere

Stade 10 : Totalité du néocortex, nombreux noyaux sous-corticaux ; démence severe

Ainsi, dans la MA, les lésions débutent au niveau de 1’hippocampe, puis s’étendent ensuite
progressivement vers les aires associatives temporo-pariétales puis préfrontales et enfin a
I’ensemble du cortex. L’atteinte progressive et bilatérale de la jonction temporo-pariétale font

de cette pathologie un modele d’étude des troubles de la représentation du corps.
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Figure 5 : exemples de lésions bilatérales des lobes temporo-pariéto-occipitaux dans le cadre
d’une maladie d’Alzheimer (PET-Scan d’apres le Docteur Francois Salmon)

I11- SEMIOLOGIE NEUROPSYCHOLOGIQUE

I111-1- Troubles des fonctions supérieures et cognitives

‘1'”
J-‘\_/-k‘

A~ X Pu/(
s

Figure 6 : Schéma simplifié d’organisation des fonctions intellectuelles (College des
enseignants de neurologie, 2009)

1. Régions corticales postérieures (lobes temporaux et pariétaux) : intégration perceptive ; destruction — atteinte

des fonctions instrumentales (syndrome aphaso-apraxo-agnosique ).

2. Régions préfrontales : fonctions exécutives ; destruction — syndrome dysexécutif (syndrome frontal)

3. Régions temporales internes : consolidation en mémoire épisodique ; destruction — amnésie (oubli & mesure)

I11-1-a- Atteinte mnésique
Les troubles de la mémoire dominent le tableau clinique. Ces troubles surviennent

précocement dans 1’évolution de la MA, ils représentent le signe avant coureur de la démence
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et constituent le symptéme majeur qui pousse le patient a consulter (Gil, 2006). Hormis la
mémoire immeédiate qui reste longtemps préservée, on constate une atteinte des deux types de

mémoire dans la maladie : mémoire a court terme et mémoire a long terme.

La mémoire a court terme, qui est composee de la mémoire immédiate et de la mémoire de
travail, permet de maintenir temporairement 1’information sous un format facilement

accessible. Elle serait déficitaire précocement (A Delacourte, Campion, & Davous, 2007).

La mémoire a long terme (MLT), trés déficitaire dans la MA, est le systéme d’opérations
permettant ’utilisation d’apprentissages antérieurs. Lors des tests de mémoire verbale, les
scores du rappel libre a long terme et de la sensibilité a I'indicage sont significativement

pathologiques (Traykov et al., 2007). La MLT se fractionne en différentes mémoires.

La mémoire épisodique, permettant de coder les événements vécus dans le temps et dans
I’espace, se distingue de la mémoire sémantique qui concerne les connaissances générales
détachées du contexte d’acquisition. L'atteinte de la mémoire sémantique est plus tardive que
celle de la mémoire épisodique, révélant une dégradation hiérarchisée et s’intriquant
rapidement avec les troubles du langage oral et écrit (Thomas-Antérion & Mahieux, 2009). Le
déficit de ces deux mémoires, se refléte dans les troubles de mémoire autobiographique, eux

mémes corrélés a la topographie des lésions hippocampiques (A Delacourte et al., 2007).

La mémoire implicite, procédurale, resterait plus longtemps préservée que la mémoire
explicite, déclarative, comme en témoignent les capacités intactes des patients a faire du vélo,

jouer au piano... aux stades précoces de la maladie (Gil, 2006).

Au fur et a mesure de I’évolution de la maladie, les déficits mnésiques atteignent donc
successivement la mémoire épisodique, la mémoire de travail, la mémoire sémantique et la
mémoire procédurale. Cette progression refleterait I'extension des Iésions anatomiques partant
des structures hippocampiques, pour s'étendre aux aires frontales, aux aires associatives

temporales et enfin aux structures sous-corticales ( Delacourte et al., 2007).

I11-1-b- Atteinte des fonctions instrumentales : syndrome aphaso-apraxo-agnosique
Les fonctions instrumentales ou fonctions d’intégration perceptive correspondent aux
fonctions d’identification, de reconnaissance et de compréhension du langage, des gestes, de
I’espace, des objets et du schéma corporel. Ces fonctions sont sous-tendues par les régions

corticales postérieures et en particulier les lobes temporaux et pariétaux. Une atteinte du lobe
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temporal pourra provoquer une aphasie par atteinte de la compréhension ou une agnosie
visuelle selon que les 1ésions affectent 1’avant ou 1’arri¢re du lobe. Une Iésion du lobe pariétal
permettra d’observer selon le c6té (gauche ou droit), une apraxie, une négligence visuelle
unilatérale ou un trouble de la représentation du schéma corporel (Collége des enseignants de

neurologie, 2009).

Les troubles du langage oral et écrit peuvent revétir différentes formes au cours de la
maladie. On constatera tout d’abord une aphasie anomique caractérisée par un manque du mot
important que le patient pourra qualifier de trouble mnésique. A un stade plus avancé de la
maladie, le tableau clinique évoquera plus volontiers une aphasie transcorticale sensorielle ou
le stock sémantique continuera a se détériorer et s’associera a des difficultés de
compréhension. Enfin, au stade ultime, le patient pourra souffrir d’un mutisme complet
(Lechowski, Forette, & Teillet, 2004). Les troubles de 1’écriture s’observeront spontanément
et en copie, la lecture sera également atteinte. Le malade souffrira d’une agraphie de surface
ainsi que d’une dyslexie de surface. Il ne sera plus en mesure d’écrire les mots irréguliers ni
de les lire. La voie de conversion phonéme-graphéme sera préservée mais la voie lexico-
sémantique sera perturbée. L’écriture se révélera également apraxique et le patient éprouvera
des difficultés a former les lettres ou a sélectionner ’allographe adéquat (écriture cursive

versus caracteres d’imprimerie (Gil, 2006).

Les troubles praxiques peuvent toucher I’ensemble des fonctions qui constituent
I’organisation des gestes (Lechowski et al., 2004). L'apraxie réflexive, précoce chez le patient
atteint de MA, désigne l'incapacité a réaliser, sur imitation, des gestes sans signification. Ces
troubles sont évocateur d’un dysfonctionnement pariétal. Les perturbations observées
témoignent de difficultés dans la distinction droite-gauche et avant-arriere mettant en jeu le
schéma corporel (Sellal & Kruczek, 2007). L'apraxie constructive se caractérise par la
difficulté a reéaliser des dessins ou des figures géométriques. Dans certains cas, il peut
apparaitre un closing-in, phénomene d'accolement au modéle. L'apraxie idéo-motrice est
souvent dépistee lors de I'examen neuropsychologique, par la réalisation de gestes de mime
d'utilisation d'objets (utilisation d’un peigne...), des mimes d'actions (planter un clou avec un
marteau...) ou des gestes symboliques conventionnels (salut militaire, pied de nez...).
L'apraxie idéatoire, plus tardive que 1’apraxie idéo-motrice, se caractérise par des difficultés
lors de la manipulation d'objets (allumer une bougie...). Enfin, I'apraxie de I'habillage qui
survient ultérieurement, provoque des difficultés majeures d’accoutrement des patients et

pourrait étre le reflet de troubles manifestes du schéma corporel (Sellal & Kruczek, 2007).
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Dans la MA, les troubles praxiques vont entrainer des difficultés dans la réalisation de gestes
de la vie courante et vont réduire 1’autonomie de fagon non-négligeable (Lechowski et al.,
2004).

Les troubles gnosiques se caractérisent par un déficit de la reconnaissance des objets,
des personnes ou des lieux, inexplicable par un déficit sensoriel et traduisant un déficit
intellectuel (Blouin et Bergeron, 1995). Dans la MA, I'agnosie est essentiellement visuelle et
se manifeste par des difficultés a reconnaitre les images d'objets, puis les objets eux-mémes.
Les patients peuvent présenter des difficultés dans la structuration de I'espace et ’on pourra
retrouver une négligence spatiale unilatérale (Traykov et al., 2007). Au cours de 1’évolution de
la pathologie, les malades pourront manifester des troubles prosopagnosiques c’est-a-dire,
avoir des difficultés a reconnaitre les visages mémes familiers (Gil, 2006). lls pourront
également souffrir de la non-reconnaissance de leur propre corps ou asomatognosie (Guériot-
Milandre, Semprez, & Poncet, 2000). Les phénomeénes d’anosognosie dans la MA seraient en

corrélation avec la sévérité des lésions frontales.

Les troubles du schéma corporels peuvent donc également se déclarer chez le patient
atteint de la maladie d’Alzheimer, suite aux lésions du lobule pariétal inférieur ainsi que du
lobe temporal et plus précisément les gyri angulaire et supramarginalis (jonction temporo-
pariétale) (Lhermitte, 1998). Ainsi, la localisation de ces lésions bilatérales a un stade précoce
de la MA nous améne a suspecter des désordres de 1’image du corps (somatotopoagnosie a
gauche, asomatognosie a droite) ; toutefois, le schéma corporel reste un domaine peu exploré
lors de I’examen clinique. En 1970, Fot et al. se sont intéressés aux phénomeénes d’extinction
sensitive de la main qu’ils ont comparés aux phénomeénes d’autotopoagnosie digitale chez le
patient dément. Il en est alors ressorti que I’atteinte de la somatognosie précéderait les
troubles de désignation des doigts lorsque les patients sont encore a un niveau cognitif

relativement élevé (Fot, Richard, Tissot, & de Ajuriaguerra, 1970).

Cependant, trés peu d’auteurs se sont penchés sur I’analyse des perturbations de 1’image du
corps dans la maladie d’Alzheimer. On citera néanmoins, Ajuraguerra et al. (1935) qui s’est
intéressé aux «troubles de la notion de moi et de la notion spatiale dans une démence
presénile », Postel (1962) qui s’est penché sur « [’étude des troubles de la reconnaissance de
['image spéculaire de soi chez les personnes dgées » ; ou plus récemment (1994) Biringer, F
et Anderson, JR qui ont publiés sur « la reconnaissance de soi et d’autrui dans la maladie

d’Alzheimer et au cours du vieillissement normal ».
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Dans des études précédentes, sous la direction de Monsieur le Docteur F. du Boisgueheneuc,
la fréquence d’un trouble de la désignation des parties du corps a ét¢ démontrée des le stade
Iéger de la MA. Ce trouble sans doute d a la progression bilatérale des Iésions dégénératives
au niveau du cortex associatif, touche principalement la main par rapport a d’autres parties du
corps (Lecomte, 2012; Terrenoire, 2011). En outre, de facon remarquable, les dessins des
patients a qui 1’on a demandé de produire schématiquement une représentation d’eux-méme
traduisent une dégradation de leur image corporelle en fonction leur atteinte cognitive, a

1I’opposé exact de 1’édification de la représentation du corps décrite chez le petit enfant.

Figure 7 : Dessins de patients avec lésions prédominantes droites (autoportraits en pied) en
fonction du MMSE (de gauche a droite)(dessins issus du mémoire d’orthophonie de Laure
Terrenoire)

I11-1-c- Troubles des fonctions exécutives

Le dysfonctionnement exécutif se définit par une perte de l'initiative, des capacités de
jugement et de raisonnement, des fonctions de planification et de régulation des taches
(Collette, Feyers, & Bastin, 2008). Ces troubles caractérisent la démence mais ne sont pas
spécifiques de la MA (Colléege des enseignants de neurologie, 2009). La plupart des fonctions
du lobe frontal peuvent étre rassemblées sous le terme de fonctions executives (Gil, 2006). La
progression des lésions entrainent alors des troubles executifs et aboutissent a un syndrome
frontal. Au final, apparaissent des difficultés d’adaptation sociale, une perte de I’empathie, des
troubles du jugement et du raisonnement, des comportements répétitifs et stéréotypés, un
défaut de planification mais également des troubles du contrble urinaire, une adhérence a
I’environnement, une gloutonnerie, une déshinibition....(Collége des enseignants de
neurologie, 2009). Les troubles des fonctions executives reflétent la séverité de la démence (A
Delacourte et al., 2007).
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111-2- Troubles psycho-comportementaux dans la MA

Comme les troubles cognitifs, les symptémes psychologiques et comportementaux de la

démence peuvent étre présents aussi bien aux stades légers qu’aux stades modérés de la MA

(Michel et al., 2010).

Les épisodes dépressifs majeurs sont fréquents au cours de la maladie et s’associent a un
trouble anxieux dans 50% des cas. Les troubles du comportement les plus fréqguemment
signalés sont 1’agitation, l'agressivité, 1’errance, les troubles des conduites alimentaires,
l'altération des rythmes de sommeil qui ont tendance a s’aggraver parallelement au déficit
cognitif. Les hallucinations et les idées délirantes, s’observeraient dans 20 a 50 % des cas (A

Delacourte et al., 2007).

Dans les formes évoluées de la maladie, sous tendues par des perturbations cognitives
complexes agnosiques et amnésiques, il n’est pas rare de retrouver des erreurs d'identification
(Nedelec-Ciceri et al., 2006). Il s'agit d'erreurs sur l'identification de lieux (le patient ne
reconnait pas sa maison comme étant la sienne) ou de personnes (le conjoint n'est pas le
conjoint), I’authentique délire de Capgras semble cependant moins représenté (Guériot-
Milandre et al., 2000).

IV- EVOLUTION DE LA MALADIE ET PRONOSTIC

MMS

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 Atides

Figure 8 : Progression de la maladie d’Alzheimer au cours du temps (Collége des
enseignants de neurologie, 2009)

49



L’évolution de la maladie s’échelonne sur de nombreuses années de fagon progressive en
différentes étapes distinctes : la phase asymptomatique, la phase pré démentielle qui
correspond au début de la phase symptomatique, la phase de démence légére a sévere et enfin
la phase de démence trés sévere.

1V-1- Phase asymptomatique

La phase asymptomatique de la MA peut s’étendre sur de nombreuses années mais
passe généralement inapergue en raison de 1’absence de signes cliniques. Cependant, les
plaques séniles caractéristiques de la maladie se développent dans le cerveau pendant plus
d’une dizaine d’année. Des modifications morphologiques ou fonctionnelles semblent pouvoir
étre décelées 5-7 ans avant les premiers symptomes (Forlenza, Diniz, & Gattaz, 2010).
Progressivement, quelques symptomes émergeraient (oublis fréquents, manque du mot...)
mais des mécanismes de compensation neuronaux interviendraient pour compenser les pertes

rendant les signes cliniques difficilement décelables (Ragueneau-Le Ny & Medjahed, 2009).

1\VV-2-Phase prédémentielle

IV-2-a- Mild Cognitive impairement

Le concept de MCI, mild cognitive impairement ou trouble cognitif lIéger permet de
définir un état cognitif plus déficitaire que celui attendu pour 1’age et le niveau socioculturel
du sujet, mais néanmoins pas suffisamment sévére pour constituer une démence (Sarazin &
Dubois, 2007). A T’heure actuelle, le MCI désigne un stade intermédiaire entre le
vieillissement normal et pathologique, bien que tout MCI n’évolue pas de maniere in¢luctable
vers une démence. Le risque d’évoluer vers une MA parait plus important si le MCI se
caractérise par un déficit mnésique isolé qualifié de MCI amnésique par Petersen et al. (2001).
Ce dernier se distingue du MCI avec déficits cognitifs multiples (multiple domains slightly
impaired) et du MCI non amnésique atteignant un autre domaine cognitif que celui de la

mémoire, qui évolueraient vers des pathologies plus variées (Petersen et al., 2001).

A ce stade, les tests neuropsychologiques qui permettent I’analyse du déficit cognitif ont un

grand intérét, les marqueurs biologiques et I’imagerie cérébrale n’apportant pas une
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information suffisamment précise pour une utilisation courante (Chételat, Desgranges, de la
Sayette, Viader, & Eustache, 2004). L’installation des premiers symptdmes cognitifs a travers
le MCI peut alors évoquer un début d’installation d’une démence de type Alzheimer. Les
mécanismes de compensation neuronaux ne sont plus suffisants pour contrecarrer les Iésions
cérébrales et les premiers signes cliniques deviennent perceptibles. Méme s’il ne permet pas
d’établir un diagnostic, le concept de déficit cognitif 1éger présente 1’avantage de définir un
cadre pour ’identification et le suivi des patients plus a risque de développer une MA

(Chételat et al., 2004).

IV-2-b- Maladie d’Alzheimer au stade prodromal

Si le concept MCI offre un cadre global aux prémices de la démence, celui de MA au
stade prédémentiel s’intéresse a la pathologie de fagon spécifique. Toutefois, en raison des
Iésions encore restreintes aux régions temporales internes, le diagnostic de MA au stade
prédémentiel semble difficile & établir. Selon Dubois et al. (2005), le diagnostic de la MA au
stade prodromal repose sur les critéres d’un MCI avec amnésie de type hippocampique
associés aux critéres morphologiques et fonctionnels mis en évidence par I’Imagerie par
Résonnance Magnétique. Néanmoins, les nouvelles approches biologiques et par imagerie
cérebrales doivent étre considérées comme des outils complémentaires pour un diagnostic qui
sera avant tout clinique. En effet, ce sont les troubles de la mémoire épisodique qui sont les
plus caractéristiques de la MA au stade prée-démentiel (Chételat et al., 2004). Le test du
RL/RI 16 (dont la description figure dans la partie méthodologie de notre étude) permet de
mettre en évidence le trouble de la consolidation spécifique de la MA au stade prodromal. Il
implique : un effondrement des performances en rappel libre associé a une aide insuffisante de
I’indicage, un nombre important d’intrusions en rappel indicé et la présence de fausses

reconnaissances (Tounsi et al., 1999).

1V-3- Phase d’état ou de démence

La phase démentielle caractérise le seuil symptomatique de la maladie et peut se diviser
en differents stades en fonction du MMSE (Mini Mental State Examination, Folstein, Folstein
& McHugh, 1975).

Le stade Iéger correspond a un MMSE supérieur a 20 et peut durer de 2 a 4 ans. Les troubles
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mnesiques revétent une plus grande importance (College des enseignants de neurologie,
2009). C’est a ce stade qu’apparaissent les troubles de la désignation. En effet, I’atteinte
précoce du carrefour pariéto-temporal peut entrainer un syndrome de Gerstman (lésions
hémisphériques gauches) ou des délires d’identité (Iésions hémisphériques droites) et ce,
avant I’atteinte instrumentale. Ainsi I'évaluation de I'agnosie digitale permettrait de juger
I’évolutivité de la MA. Arrivent ensuite les troubles instrumentaux (syndrome aphaso-apraxo-
agnosique) et les troubles des fonctions exécutives. Ces nouvelles atteintes cognitives sont le
signe d’une extension des 1ésions aux régions corticales associatives (College des enseignants

de neurologie, 2009).

Le stade modéré correspond a un MMSE compris entre 10 et 20, il peut durer de 2 a 6ans. A
ce stade, les déficits cognitifs s’aggravent et ont un retentissement sur I’autonomie de la
personne. La mémoire des faits récents est tres perturbée et la mémoire des événements
ancien commence a s’altérer. Les troubles de I’orientation temporelle et spatiale s’amplifient.
Les modifications de personnalité et du comportement sont marqués (Croisile, Auriacombe,
Etcharry-Bouyx, & Vercelletto, 2012).

1V-4- Phase trés avancée de la maladie ou démence séveére

Le stade sévére de la maladie d’Alzheimer correspond a un MMSE inférieur a 10 et
peut durer 2 a 4 ans. Il se caractérise par une détérioration grave de tous les symptémes
décrits précédemment. Aux déficits cognitifs majeurs pouvant aller jusqu’a 1’absence de
reconnaissance des proches, s’ajoutent des troubles du comportement ainsi que d’autres
signes neurologiques comme 1’épilepsie, les myoclonies, les troubles de la marche et de la
posture... « Cette phase précede la fin de vie et survient en moyenne 7 a 8 ans apres la
détection des premiers symptdmes de la maladie » (Collége des enseignants de neurologie,
2009).
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PARTIE 2 :
PARTIE PRATIQUE
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CHAPITRE I- METHODOLOGIE

|- PRESENTATION DE I’ETUDE ET OBJECTIFS DE TRAVAIL

I-1- Présentation de I’étude

Un déficit spécifique de la représentation du corps est décrit dans les lésions de la
jonction temporo-pariétale, région d'association atteinte de fagon précoce et bilatérale dans la

maladie d'Alzheimer.

Précédemment, les travaux de Laure Terrenoire et d’Adeline Lecomte sous la direction du
Docteur Du Boisguéheneuc, ont montrés que les troubles de la désignation apparaissent des le
stade léger de la maladie d’Alzheimer. lls ont révélés également que les troubles du pointage
concernent le corps plus que les objets de ’environnement, et les doigts plus que toute autre

partie du corps.

Nous avons voulu poursuivre cette analyse en nous intéressant spécifiquement au geste de

pointage des doigts et en cherchant a préciser les facteurs qui sous-tendent 1’agnosie digitale.

Le pointage serait au carrefour des fonctions instrumentales comme le langage, les habiletés
gestuelles ou les capacités visuo-spatiales. L'évaluation de I'agnosie digitale permettrait ainsi

de donner des indications sur la progression de la maladie d’Alzheimer.

Nous avons donc choisi d’¢tudier le profil d'erreur d'identification digitale que 1’on retrouve
chez nos patients recrutés a un stade précoce de la maladie afin de proposer un outil
diagnostique basé sur 1’agnosie digitale permettant de juger de I’évolutivité de la MA. Cet
outil se présente sous la forme d’un test de pointage simple d’utilisation, bref et cognitivement

acceptable pour le patient, réalisable en consultation, sans matériel spécifique.
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I-2- Objectif et hypothéses de travail

> L’objectif principal de ce travail est :

la proposition d’un outil diagnostique de la maladie d’Alzheimer basé sur [’agnosie digitale.

En effet, I’évaluation de I’agnosie digitale se présente comme un test a la fois extrémement
simple et acceptable pour le patient, réalisable a n’importe quel stade de la maladic et

susceptible de révéler un déficit des fonctions instrumentales avant la perte d'autonomie.

Nous chercherons alors a identifier le profil d’erreur le plus sensible et le plus spécifique de la
MA, défini par le type et le nombre d’erreurs d’identification digitale, chez des patients a

différents stades de la maladie évalués par une batterie neuropsychologique standard.

» Différentes hypothéses sont testées :

Tout d’abord, nous chercherons a déterminer dans quelle mesure le trouble d’agnosie digitale
est autonome par rapport a ’atteinte cognitive globale, aux déficits mnésique et exécutif, et a

I’atteinte instrumentale des patients souffrant de la maladie d’ Alzheimer :

e D’une part, partant du principe que I’agnosie digitale serait fonction du stade évolutif
de la MA, nous pensons qu’il existe une corrélation linéaire entre le type et le nombre

d’erreurs de pointage et le niveau cognitif global

e D’autre part, étant donné¢ que nous réfutons 1’idée que I’agnosie digitale soit la
conséquence d’un déficit plus global des fonctions instrumentales, nous suggérons
I’indépendance de ce trouble par rapport aux fonctions langagieres, praxiques ou

gnosiques.

Par ailleurs, les données de la littérature relatées dans notre partie théorique nous indiquent
notamment que ce qui poserait probléme dans la désignation des parties du corps, c’est
I’ambigiiité d’un geste qui prend pour objet le sujet lui-méme (Cleret de Langavant et al.,

2012). De Ia, émergent différentes interrogations :

e Existe-t-il un effet « latéralité manuelle » (main gauche ou droite) ? On s'attend a ce
que les patients, droitiers en grande majorité, commettent un plus grand nombre

d’erreurs a droite.
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e Nous nous interrogeons sur I’existence d’un effet « doigt » (quel est le doigt désigné ?
pouce, index, majeur, annulaire ou auriculaire): le pointage se réalisant
habituellement avec 1’index, nous pensons que nous retrouverons probablement un

plus grand nombre d’erreurs sur ce doigt.

e Existe-t-il un effet «attribution » (a qui est la main désignée ? Soi ou Autrui) sur le
nombre d’erreurs ? On peut émettre 1’hypothése que le nombre d’erreurs sera plus

important lorsqu’il s’agit de la main d’autrui.

e Existe-t-il un effet « agent » (Qui désigne? Soi ou Autrui) sur le nombre d’erreurs ?

On s’attend ici, a ce que le patient fasse plus d’erreurs lorsque ¢’est autrui qui pointe.

e Enfin, nous étudierons s”’il existe un effet du rapport entre la main désignée et la main
qui désigne : «rapport homologue » (ex: main droite par main droite) versus
« rapport hétérologue » (ex: main gauche désignée par main droite) sur le nombre

d’erreurs.

II-DESCRIPTION DE LA POPULATION ETUDIEE

Les patients sont recrutés par le docteur Foucaud du Boisguéheneuc dans le cadre des
consultations mémoire de la Région Poitou-Charentes et du CMRR du CHU de Poitiers. Le

diagnostic de MA est porté par le spécialiste.

Au cours de cette année d’étude, avons testés 21 patients puis nous avons poolé nos résultats

avec ceux de 21 autres patients recrutés les années précédentes dans les mémes conditions.

Au final, la population totale de notre étude se compose donc de 42 patients agés de 54 a 82
ans, répartie en 13 hommes et 29 femmes. lls présentent en moyenne un niveau socio-culturel
correspondant & un niveau de brevet des colleges et sont tous droitiers. Ils présentent une

altération légére de leur niveau cognitif global (MMSE=21,31)
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PATIENTS n=42
Moyenne Ecart-type
Age 69,03 4,43
Sexe ratio 0,7
Niveau socio-culturel 4,43 1,59
Latéralité 1,00 0,02
MMSE 21,31 4,20

Tableau 1 : Description de la population de patients

Au sein de cette population globale, 40 patients ont été soumis a une batterie
neuropsychologique standard, 40 ont passé un test d’agnosie digitale ; mais seulement 38

parmi eux ont été évalués par chacune de ces deux épreuves.

Ces patients présentent une maladie d'Alzheimer probable, définie selon les nouveaux critéres
de MA (Dubois & al. 2007, 2010) définis par :

* un trouble de la mémoire progressif depuis au moins 6 mois rapporté par le patient ou
I'entourage

« un déficit en mémoire épisodique défini par un rappel non amélioré significativement par
I'indicage

« et anomalies en TEP: hypométabolisme uni- ou bilatéral des régions temporo-pariétales

« ou profil spécifique des biomarqueurs du LCR: diminution de la protéine B-amyloide et
augmentation de la protéine tau et tau phosphorylée

Age supérieur a 50 ans

Les critéres de non inclusion sont :

Autre cause de démence identifiée par les antécédents, le mode évolutif et I''RM
Maladie générale évolutive (cancer non contrdlé,...)
Pathologie psychiatrique

Prise de psychotropes (neuroleptiques)
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I11- EVALUATION

111-1- Déroulement de I’étude

Cette étude s’inscrit dans la continuité des mémoires d’orthophonie de Laure Terrenoire,
Adeline Lecomte et Candice Blot, qui se sont penchées sur 1’étude des troubles du schéma

corporel.

En premier lieu, les études de Laure Terrenoire et d’Adeline Lecomte visaient a établir
I’autonomie des troubles de la désignation des parties du corps par rapport aux fonctions
instrumentales , a étudier les régions du corps les plus concernées par ce syndrome et a
améliorer la compréhension des facteurs qui sous-tendent le geste de désignation. Les
résultats ont montré que les troubles de la désignation sont précoces dans la MA dés le stade
Iéger, qu’ils affectent le corps plus que les objets de I’environnement, et les doigts plus que
toute autre partie du corps. Puis, I’étude de Candice Blot a voulu préciser la contribution de

chaque hémisphére dans la représentation du corps propre et du corps d’autrui.

Notre travail, s’inscrivant donc dans leur lignée, notre protocole s’apparente au leur. Nous
avons toutefois cherché a I’affiner et le simplifier afin de réduire la durée de passation, parfois

un peu longue pour le patient.
Le protocole s’organise en deux parties :

e Il est tout d’abord constitué par un bilan neuropsychologigue divisé en différents
axes :

Le premier axe procede en une évaluation globale des fonctions cognitives du patient pour

juger du niveau d’évolution de la maladie

Le second axe analyse au travers de tests validés et normés les fonctions instrumentales : le

langage, les capacités visuoperceptives et gnosiques, et les praxies.

Le troisiéme axe intéresse les capacités mnésiques grace a deux tests évaluant respectivement

mémoire épisodique hippocampique et la mémoire incidente visuelle.
Le quatriéme axe concerne 1’évaluation des fonctions exécutives

Enfin, le dernier axe consiste en une évaluation bréve du schéma corporel au travers de la

réalisation d’un autoportrait.
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e Laseconde partie, étudie plus particulierement le profil d’erreur d’identification
digitale de chaque patient.

Dans cette épreuve, le patient doit identifier les doigts de I’examinateur en
dénomination ou en désignationt, la tadche se présentant selon quatre modes:
autodésignation, hétérodésignation, désignation homologue ou designation

hétérologue

Chaque patient est vu seul. L'examen débute toujours par une anamnése afin de connaitre

I'nistoire, les plaintes du patient et ses difficultés au quotidien.

La passation du bilan neuropsychologique dure environ deux heures et la consultation pour
I’étude de la désignation des doigts, une heure. La plupart des patients sont hospitalisés sur
une a deux journee, hospitalisation durant laquelle une tomographie a émission de positons
(TEP) et un dosage des biomarqueurs dans le LCR (protéines B amyloide, tau totale et tau

phosphorylée) seront réalisés.

Un consentement écrit et signé, informant des objectifs de cette étude, a été établi par le

médecin pour chaque patient au moment de leur recrutement

I111-2- Présentation du protocole de passation

I11-2-a- Evaluation globale des fonctions cognitives

> Mini Mental State Examination (MMSE)

Le Mini Mental State Examination (MMSE) est un test d’évaluation cognitive €laboré par
Folstein en 1975 et adapté en francais par le GRECO en 1998 (Derouesné et al., 1999). Ce
test permet I'évaluation rapide et globale de différentes fonctions cognitives. Son temps de
passation dure environ 10 minutes. Cette épreuve est divisée en 6 subtests : I'orientation
temporelle et spatiale (10 points), la mémoire avec une répétition immédiate et un rappel
différé de 3 mots (3 points chacun), l'attention avec le calcul mental de 5 soustractions
successives (5 points), le langage (8 points) et enfin, les praxies constructives avec la copie

d'une figure (1 point). Le score est pathologique en dessous de 24/30.

Cette évaluation permet une estimation rapide de la gravite de la démence. Dans la maladie

d'Alzheimer les subtests les plus souvent deficitaires sont le rappel des 3 mots, l'orientation
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temporo-spatiale et les praxies constructives (Sellal & Kruczek, 2007 ; Gil, 2006). Pour ces

patients, on relévera chaque année une détérioration d'environ 3 a 4 points (Gil, 2006).

111-2-b- Evaluation des fonctions instrumentales
I11-2-b-1- Le langage

» Epreuve de dénomination orale d'images : La DO 80

Cette tache a eté élaborée par Deloche, Hannequin & coll., en 1997 (Deloche, G. et al., 1998).
Ce test de dénomination d'images, constitué de 80 dessins au trait en noir et blanc, permet de
tester la mémoire sémantique et I’acces au lexique oral et d’évaluer un éventuel manque du
mot. L’analyse de la nature des erreurs (paraphasies phonémiques, verbales morphologiques
et/ou sémantiques) donne des informations pertinentes sur I’atteinte du niveau d’articulation
du langage et peut également révéler des erreurs visuelles mettant ainsi en lumiére un déficit

de la perception visuelle de type agnosique.

Validée en 97 sur un grand nombre de sujets, elle le sera a nouveau en 2005 et 2011, les
normes n’étant déja plus les mémes en six ans. La DO 80, standardisée a 1’origine sur une
population de 108 sujets selon 2 tranches d’age et selon 2 niveaux de scolarité, a récemment
été réétalonnée par Gatignol et coll. (2011), sur 350 adultes sains répartis en 6 tranches d’age
et selon 3 niveaux sociaux-culturels (Gatignol, P., 2012).

> Protocole Montréal-Toulouse 86 version alpha

Ce test a été élaboré en 1986, par Nespoulous, JL., Roch Lecours, AR., & Lafond, D., dans le
but de mettre au point un protocole d’examen de 1’aphasie applicable dans I’ensemble de la
francophonie (Nespoulous, JL., Lecours, AR., & Lafond, D., 1992). Pour notre étude, nous
avons utilisé le protocole tel qu’il existe selon la version de 1992 dans laquelle on retrouve la

version a (version initiale) et la version .

Les deux versions comportent : une interview dirigée ainsi que des épreuves contraignantes
mais, dans le cadre de notre protocole, seules les épreuves de la version alpha nous

intéressaient.
Les epreuves dites « contraignantes » de la version a visent a tester :

1. La compréhension orale : lors de cette épreuve, le patient est invité a désigner 1’image

correspondant au mot ou a la phrase énoncés a 1’oral par ’examinateur. La note maximale est
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de 11.

2. La compréhension écrite : le patient doit ici pointer I’image correspondant au mot ou a la
phrase écrits et donc lu par lui-méme sans passer par 1’oralisation du mot. Le score est
également établi sur 11.

3. La dénomination : il est demandé au patient de dénommer 16 images déecrivant des objets,
des animaux, des fruits... Chaque item est coté 0 (échec) ou 1 (réussite).

4. La repétition : le patient doit répéter 10 mots 3 phrases de complexité croissante, cotés 0
s’ils sont déformés ou non répétés et len cas de réussite.

5. La lecture a haute voix: il est demandé au patient de lire 10 mots et 3 phrases de
complexité croissante, le score total étant alors établi sur 13.

6. L’écriture copiée : le patient doit recopier une phrase courte de 4 mots, une note de 4 sera
obtenue pour une transcription correcte.

7. L écriture dictée : une dictée de 3 mots et d’une phrase courte sera proposée au patient et
évaluée sur une note globale de 7.

8. L’examen des praxies bucco-faciales : pour cette épreuve le patient doit réaliser 6 praxies
bucco-faciales différentes demandées sur ordre dans un premier temps et notées sur 1 point
chacune. Si le patient échoue sur ordre, on lui proposera alors un second essai sur imitation

coté alors 0,5 point par item.

> Le Token Test

Ce test a été concgu par De Renzi et Vignolo, en 1962, afin d'évaluer la compréhension
orale de consignes des patients aphasiques. Il a été adapté en francais en 1987.

Le matériel du test est composé de 20 jetons dont 10 ronds et 10 carrés. Chacun des
jetons est jaune, rouge, noir, blanc ou vert et grand ou petit. Le patient doit désigner le bon
jeton en fonction de la consigne orale de I'examinateur : « Montrez-moi le grand carré jaune »
ou effectuer les manipulations demandées « Placez le rond rouge entre le carré jaune et le
carré vert ». Les phrases d'instruction sont divisées en 6 subtests et se complexifient au cours
du test.

Le score total est établi sur 36 avec 1 point accordé si la premiere désignation du
patient est juste et seulement 0,5 point lorsque la deuxiéme désignation est correcte apres la
répetition de la consigne par I'examinateur. Le score global du patient sera arrondi au demi-

point supérieur. L'épreuve est stoppée apres 5 échecs successifs.
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I11-2-b-2- Les capacités visuoperceptives, visuospatiales, visuo-constructives et
gnosiques

» La figure complexe de Rey

Ce test a été concu par Rey en 1959. Dans un premier temps, le patient doit recopier la
figure géométriqgue complexe en prenant soin de reproduire chaque détail. Cette premiére
partie de I'épreuve permet d'évaluer les fonctions visuo-constructives, visuo-perceptives et
visuo-spatiales ainsi que les capacités de planification. Il n'est pas spécifié au patient qu'il
devra la reproduire de mémoire ultérieurement.

Une t&che verbale interférente de 3 minutes maximum est ensuite réalisée avant la
reproduction de la figure de Rey de mémoire décrite ci-apres. La cotation s'effectue sur 36.
Rey avait divisé la figure en 18 éléments. Il sera attribué 0,5 ; 1 ou 2 points pour chaque détail
selon la justesse de la reproduction et de leur emplacement pour les deux épreuves. On
observe aussi la procédure de reproduction employée pour construire la figure en faisant
changer le patient de crayons de couleur au cours de I'épreuve. Le temps est chronométré lors

de la copie.

» Visual Object and Space Perception Battery (VOSP)

La VOSP est une batterie créée par Warrington et James en 1991 permettant d’évaluer
la visuoperception. Les auteurs se sont basés sur le modéle de reconnaissance visuelle de
McCarthy et Warrington (1990) qui distingue trois types de déficits dans la reconnaissance
des objets : 1’agnosie perceptive, 1’agnosie associative et les troubles de la discrimination
visuelle. La VOSP évalue les fonctions perceptives et discrimine le processus d'identification
des objets (voie du What) de celui de la localisation dans I'espace (voie du Where) qui
dépendent respectivement d'un réseau ventral (occipito-temporal) et dorsal (occipito-pariétal)
(Videaud, Torny, Prado-Jean, & Couratier, 2008).

Dans notre étude, nous n’utilisons que les quatre derniers subtests qui évaluent plus
directement les capacités de perception spatiale. Le subtest « Dot counting » consiste en un
comptage de points visuel, il est constitué de 10 items évalués sur 10 points. Le subtest
« Position Discrimination », propose au patient sur 20 items, deux cases avec un point au
milieu et ce dernier doit désigner le point se trouvant le plus au centre de sa case, le score est

établi sur 20. Dans le subtest « Number location », deux cases sont disposées I'une au-dessus
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de l'autre. La case supeérieure contient des chiffres éparpillés et la case inférieure un point. Le
patient doit donner le nombre qui correspond a la position exacte du point, chacun des 10
items rapporte 1 point. Pour « Cube analysis », noté également sur 10 points, le patient doit
compter le nombre de cubes présentés sur chacune des figures avec des items ou certains

cubes ne sont pas directement visibles.

I11-2-b-3- Evaluation des praxies

> Les praxies idéomotrices

L'évaluation des praxies gestuelles a été créee par Mahieux-Laurent & coll. en 2009
(Mahieux-Laurent, Fabre, Galbrun, Dubrulle, & Moroni, 2009). Cette épreuve se divise en 4
parties : des gestes symboliques (faire un salut militaire), des pantomimes (gestes a mimer
comme planter un clou avec un marteau), des gestes abstraits réflexifs (tournés vers soi,
comme mettre la paume de sa main droite sur sa joue droite) et les gestes abstraits non
réflexifs (faire un double anneau). Lors des gestes symboliques et des pantomimes, il est
demandé au patient de faire le geste afin de mimer I'action énoncée par I'examinateur alors
que les gestes abstraits doivent étre effectués sur imitation.

Les gestes symboliques seront considérés comme corrects s’ils sont globalement
reconnaissables et seront évalués sur 5 points. Pour les pantomimes, il sera attribué 2 points si
le geste est bien réalisé, 1 point si la main est utilisée comme objet et 0 point si le geste n'est
pas reconnaissable ; la note maximale s’élevant a 10. Les gestes arbitraires réflexifs sont notés

sur 4 points tout comme ceux non réflexifs.

111-2-c- Evaluation des fonctions exécutives

> Batterie Rapide d'Evaluation Frontale (B.R.E.F)

La Batterie Rapide d'Evaluation Frontale a été créée par Dubois et Pillon, en 2000, et
permet une estimation succincte du degré datteinte des fonctions exécutives (Dartinet &
Martinaud, 2005). Elle est composée de 6 subtests, chacun évalué sur 3 points : une épreuve
de similitude qui évalue les capacités de déduction de regles, une épreuve de fluence verbale
qui évalue la flexibilité mentale, une épreuve de consignes conflictuelles pour estimer la
sensibilité a 1’interférence, une épreuve de go-no-go permettant de mesurer le contréle

inhibiteur, une évaluation du comportement de préhension qui donne des indications sur
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I’autonomie environnementale et enfin 1’épreuve des séquences motrices de Luria qui évalue

la programmation motrice. Un score inférieur a 15/18 a la BREF est jugé pathologique.

I111-2-d- Evaluation de la mémoire

> La figure complexe de Rey

Dans cette épreuve, il est demande au patient de reproduire la figure complexe de Rey de
mémoire aprés une tache interférente verbale de 3 minutes. On évalue ici la mémoire
incidente visuelle. La cotation est la méme que pour la copie mais I'épreuve n'est pas

chronométrée.

» L'épreuve du Rappel Libre/ Rappel Indicé a 16 items (RL/RI-16)

Ce test a été élaboré par Grober & Buschke en 1987 et réadapté en France sous le nom de
I’épreuve Rappel Libre / Rappel Indicé a 16 items (RL/RI-16) (Van der Linden et al., 2004).
Ce test de mémoire épisodique verbale est composé de 16 mots a retenir appartenant chacun a
des catégories sémantiques différentes. Il évalue de maniere approfondie la mémoire

épisodique hippocampique.

La premiére partie est une phase d’apprentissage des mots : I’examinateur informe le patient
qu’il devra retenir des mots qui lui seront présentés 4 par 4. Les mots lui sont montrés en
renforgant I’encodage par la catégorie sémantique : « parmi ces 4 mots, pouvez vous me dire
quel est le poisson ?... ». Puis on accéde a une phase de controle de I’encodage grace a un
rappel immédiat des 4 mots avec 1’aide de la catégorie sémantique : « quel était le poisson ? ».
En cas d’échec, la série des 4 mots sera présentée a nouveau au patient. 1l sera effectué ensuite
3 rappels libres de 2 minutes ainsi que 3 rappels indicés par la catégorie pour les items non
retrouvés ou erronés. Les rappels libres sont entrecoupés d’une tiche interférente de 20

secondes consistant a compter a rebours a partir de 374.

Apres les 3 rappels libres et indicés, sera proposée une tache de reconnaissance ou le patient
devra reconnaitre les mots appris précédemment parmi une liste de mots contenant des

distracteurs sémantiques.

Et enfin, apres 20 minutes de tache interférente non-verbale, 1’examinateur proposera au

patient une phase de rappel differé libre puis indicé.
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L’analyse des résultats informe sur la détérioration des différents processus impliqués dans la

mémorisation : I’encodage, le stockage et la récupération des informations verbales.

111-3-e- Evaluation du schéma corporel

> Autoportrait en pied

Au cours de cette tache, afin d'analyser la conscience qu'il a des différentes parties de son
corps et de leur relation entre elles, on demandera au patient de dessiner de fagon schématique
un bonhomme qui le représente. Le bonhomme devra étre dessiné des pieds a la téte et
comporter tous les details nécessaires.

Puis, le patient sera invité a placer sur son dessin la droite et la gauche de son autoportrait.
Seront alors comptabilisées le nombre de parties du corps représentées selon un baréme
institué sur 25 points, les éventuelles multiplications de parties ainsi que les possibles
déplacements de parties. La représentation de la droite et de la gauche sera évaluée sur 1

point.

> Epreuve de désignation des doigts

Dans cette épreuve, le patient et I'examinateur sont situés I'un en face de I'autre, chacun pose
ses mains devant lui.
Le patient doit désigner ou dénommer ses doigts ou ceux de I'examinateur. Pour chaque
consigne, nous avons cherché a étudier :
o la latéralité manuelle : quelle main est a désigner ou a dénommer (droite ou gauche) ?
e [attribution : a qui (le votre ou le mien) ?
e [’agentivité : qui fait le geste (patient ou examinateur = tdche de désignation ou de
dénomination pour le patient) ?
e |e rapport entre la main qui désigne et la main désignée (homologue ou hétérologue)

e l'identification des doigts

L’épreuve est réalisée de telle sorte que chaque main est alternativement désignante ou
désignée selon quatre modes: par soi-méme (autodésignation) ou par autrui
(héterodésignation), de la méme main (désignation homologue) ou de la main complémentaire

(designation hétérologue).

Les consignes de déenomination ou de désignation, sur soi ou sur autrui, de la main droite ou

de la main gauche, sont ainsi données de fagon aléatoire. Pour chaque consigne (par exemple :
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« Montrez-moi mon annulaire gauche avec votre main droite »), trois réponses sont

attendues : le doigt (pouce, index, majeur, annulaire ou auriculaire), le cété (droit ou gauche)

et ’attribution (le mien ou le votre). Si en dénomination la réponse est incompléte, le médecin

fait préciser au patient : « quel doigt ? », « le vétre ou le mien ? », « le droit ou le gauche ? ».

Les réponses étaient classees en fonction de la symétrie:

e réponse correcte (C),

e erreur de latéralité (L),

e erreur en miroir (M),

e erreur d’inversion (),

et en fonction de I’identification digitale (pouce, index, majeur, annulaire, auriculaire).

Figure 1 : Quatre types de désignation

i = s0i , .y
Soi = sol sont étudiés:
, ) autodésignation homologue @,

Autrui = soi

autodésignation hétérologue &,
Soi & autrui hétérodésignation hétérologue ',

hétérodésignation homologue ¥ N\ /7,
Autrui = autrui

Examinateur
Figure 1 : Présentation des modes de
désignation
Tache Consigne Direction

1. Autodésignation

2. Hétérodésignation

3. Hétérodésignation

4. Autodésignation

Dénomination

Dénomination

Désignation

Désignation

« Quel est ce doigt ? »

« Quel est ce doigt ? »

« Montrez-moi mon index droit »

« Montrez-moi votre index droit »

Autrui = autrui

Autrui = soi

Soi = autrui

Soi = soi

Tableau 2 :

Illustration des taches de désignation et de dénomination
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Correct Latéralité

il | =

Inversion

h ¢

Figure 2 : illustration des différents types d'erreurs

Miroir

e = | S =
= IS

Figure 2: Pour chaque condition, quatre réponses sont possibles : si la consigne donnée au patient
est de montrer sa main droite (en haut a gauche), on compte une erreur de latéralité (L) s’il montre
sa main gauche (en haut a droite), une erreur en miroir (M) s’il pointe la main gauche de
I’examinateur (en bas a gauche), une erreur d’inversion (l) s’il montre la main de droite

I’examinateur (en bas a droite).
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CHAPITRE Il - RESULTATS

|- PRESENTATION DE I’ANALYSE STATISTIQUE

Les données statistiques ont été réalisées grace au logiciel SAS (Statistical Analysis

System) version 9.3 pour Windows.

Dans un premier temps, pour corréler les scores aux épreuves évaluant les fonctions
cognitives avec chaque type d’erreurs et le nombre total d’erreurs, nous utilisons le test non

paramétrique de corrélation de Spearman.

Dans un second temps, les analyses statistiques sont basées sur une méthode de régression
logistique prenant chaque type d’erreurs et le taux d’erreur comme variable dépendante. Les
facteurs pris en compte dans chaque analyse sont, la latéralité, les doigts, 1’agentivité,
I’attribution, le rapport homologue/hétérologue ainsi que les interactions entre ces facteurs.
Au final, la probabilité de faire une erreur est fonction des différentes variables et des

interactions entre ces facteurs.
Dans notre étude, nous considérons que :
si p > 0,05 les résultats sont non significatifs

si p < 0,05 les résultats sont significatifs

Tout d’abord, nous étudierons les résultats des patients obtenus aux différentes épreuves
neuropsychologiques afin de voir quelles fonctions cognitives paraissent les plus dégradées au

sein de notre population.

Puis, nous allons corréler les résultats des tests cognitifs avec le taux d’erreurs commis au test

de désignation des doigts afin de prouver I’autonomie de 1’agnosie digitale.

Enfin, nous analyserons les erreurs de désignation des doigts en controlant a la fois la

latéralité manuelle (main droite ou main gauche), 1’ identification des doigts (pouce, index,
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majeur, annulaire ou auriculaire), ’attribution (sur soi ou sur autrui), I’agent (le patient
désigne ou I’examinateur désigne), le rapport entre la main qui désigne et la main désignée
(homologue ou hétérologue) pour tenter de comprendre les mécanismes qui sous-tendent le

geste de désignation.

I1- STATISTIQUES DESCRIPTIVES DES PERFORMANCES DES
PATIENTS

Le tableau ci-dessous récapitule les différents scores obtenus aux épreuves proposées.

Total MA (n=40) Normes
Moy DS
MMSE 21.20 4.27 >24
BREF 12.78 3.10 215
Mémoire RL/RI 16 IRL 10.26 7.45 >17
IRT 26.91 13.03 >40
Sl 44.53 28.9 >71
Langage DO 80 69.48 15.38 269
Token test 30.14 4.62 36-29
Praxies Praxies 18.19 3.74
Rey copie 20.13 12.32 32 (1.8)
Mémoire 3.01 4.11 22 (4.9)
Total MA (n=21)
Moy DS
Gnosies VOSP Dot counting 8,81 1,99 28
Position discri 17,48 2,60 218
Number location 6,19 3,27 27
Cube Analysis 5,76 3,43 26
Langage
MT86 alpha  Compréhension O 9,71 1,79 (max=11)




Compréhension E 9,14 1,96 (max=11)
Lecture 12,43 1,83 (max=13)
Ecriture copiée 3,67 0,80 (max=4)
Ecriture dictée 6,19 1,78 (max=7)
Répétition 12,38 0,84 (max=13)
Dénomination 13,90 3,86 (max=16)
PBF 5,90 0,30 (max=6)
Schéma corporel
Autoportrait Nbre de parties 18,7 6,67 (max=25)

Tableau 3 : Récapitulatif des scores des patients au bilan neuropsychologique

Pour faciliter la lecture, nous avons noté : MMSE (Folstein, Folstein & McHugh, 1975), BREF: Batterie
rapide d’évaluation des fonctions frontales (Dubois & Pillon), DO80: Batterie de dénomination orale
(Deloche & al., 1987), RL/RI116: Test de mémoire épisodique verbale (Grober & Buschke, 1987 ; Van der
Linden, 2004), X RL: Somme des rappels libres, ¥ RT: Somme des rappels totaux, SI: Index de sensibilité
a l’indi¢age, Compréhension O : compréhension orale, Compréhension E : compréhension écrite.

Au sein de notre population, 40 patients ont été soumis a une batterie de tests
neuropsychologiques comportant le MMSE, la BREF, le RL/RI16, la DO8O0, le Token test, les
Praxies gestuelles ainsi que la figure de Rey; parmi ces 40 patients, seuls 21 ont passé
également une évaluation des gnosies grace a la VOSP, une évaluation approfondie des

capacités langagiéres a 1’aide du MT86 version alpha et ont réalisé un autoportrait.

En moyenne, notre population de 40 patients a obtenu un score de 21,20 au MMSE ce qui

correspond a une atteinte légere des fonctions cognitives globales.

En premier lieu, nous constatons grace au tableau 3, que le score moyen des patients évalués
est représentatif d’un syndrome dysexécutif modéré caractérisé par un score pathologique aux
épreuves de la Batterie Rapide d’Efficience Frontale. L’évaluation des fonctions mnésiques
quant a elle, met en évidence grace a I’épreuve du RL/RI16, un tableau d’amnésie
hippocampique (rappels libres pathologiques) non amelioré par 1’indigage (rappels totaux
pathologiques). Ce type de trouble mnésique est pathognomonique de la maladie d’Alzheimer
et témoigne de I’atteinte des régions temporales internes (hippocampes et cortex adjacents).

De méme, la mémoire visuospatiale évaluée par la restitution en mémoire de la figure de Rey
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parait trés déficitaire pour I’ensemble des patients.

En second lieu, nous avons recherché 1’existence ou non d’un syndrome aphaso-apraxo-
agnosique révélateur d’une extension des 1ésions aux régions corticales associatives (cortex

préfrontal, pariétal et temporal externe) et de I’entrée dans la phase démentielle.

Concernant les praxies, I’épreuve de réalisation de gestes abstraits, symboliques ou de mimes
d’action révele une légére apraxie, les scores en copie de la figure de Rey témoignent d’une
altération de la visuoconstruction et 1’analyse qualitative des autoportraits réalisés par chacun
des patients semble caractéristique d’une atteinte légére a modérée de la représentation du
schéma corporel. Ces difficultés éprouvées lors de la réalisation des praxies gestuelles, des
praxies constructives et de 1’autoportrait sont significatives d’une progression des 1ésions au

sein du lobe pariétal.

A propos du langage, I’épreuve de dénomination de la DO80 nous permet d’observer
I’absence d’un mangue du mot pathologique, le score moyen se situant au-dessus de la norme.
La compréhension orale évaluée par le Token Test parait également relativement préservee la
moyenne des résulats (m=30,14) se situant au-dessus du seuil pathologique (29). Enfin, bien
qu’il n’existe pas de normes spécifiques pour chacune des épreuves du protocole Montréal-
Toulouse, les scores obtenus par notre population de malades nous permettent de conclure
gu’ils ne présentent pas de troubles du langage significatifs pour la majorité. En effet
I’analyse qualitative des capacités de compréhension (orale et écrite), d’expression (répétition
et dénomination), de lecture, d’écriture (copiée et dictée) ainsi que de la réalisation de praxies
bucco-faciale témoigne de capacités linguistiques relativement préservées. Ces résultats
signifient que globalement, la région temporale latérale de 1’hémisphére dominant est encore

épargnée par les lésions pour notre population de patients au moment de la passation du bilan.

Enfin, I’évaluation des gnosies (sur 21 patients seulement) met en évidence une atteinte trés
Iégere des capacités visuo-perceptives. En effet, les résultats obtenus en moyenne a 1’épreuve
Dot counting (m=8,81) de la VOSP se situent Iégérement au-dessus du « cut-off score » (> 8)
et manifestent une préservation de la discrimination visuelle. En revanche, les scores obtenus
aux épreuves Position Discrimination (m=17,48), Number Location (m=6,19) et Cube
Analysis (m=5,76) se situent tous les trois juste en dessous des seuils pathologiques (= 18 ; >
7 et > 6) revélant alors un léger déficit de perception spatiale et de représentation visuelle.
Ces difficultés sont significatives d’une progression des lésions vers les lobes temporaux

externes.
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En conclusion, le groupe de patients que nous avons recrutés pour cette étude présente une
démence légere. L’atteinte mnésique prédomine, le fonctionnement exécutif est modérément
perturbé et les troubles instrumentaux commencent tout juste a apparaitre. C’est a ce stade que

I’on peut constater la genése de troubles de la désignation.

En revanche, ’autonomie de nos patients est encore préservée et 1’on ne reléve pas de

modifications comportementales patentes.

I11- RECHERCHE DE I’AUTONOMIE DE 1’AGNOSIE DIGITALE

L’objectif du prochain tableau (tableau 4) est de démontrer I’autonomie de 1’agnosie

digitale par rapport aux déficits cognitifs présents dans la maladie d’ Alzheimer.

Pour répondre a cette interrogation, il a fallu corréler les résultats de chaque patient aux
différentes épreuves cognitives avec les résultats au test d’agnosie digitale. Au sein de notre
population totale constituée de 42 patients : nous avons récolté d’une part les résultats de 40
patients au bilan neuropsychologique et nous avons obtenus d’autre part les scores de 40
patients au test d’agnosie digitale. Parmi eux, seuls 38 patients ont été testés a la fois par le
bilan neuropsychologique et par le test d’agnosie digitale. Nous nous sommes donc basé sur

ces 38 patients en commun pour établir les corrélations.

Les tests du MT86 et de la VOSP n’ayant pas été réalisés par 1’ensemble de nos patients, ils

n’ont pas pu étre inclus a nos résultats.

Le test de corrélation de Spearman permet de mettre en évidence 1’existence ou non de
corrélations entre les résultats obtenus lors des tests cognitifs et le nombre d’erreurs survenues

au test de désignation des doigts.
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Total MA Normes Corrélations avec erreurs de
(n=40) désignation (n=38)
Moy DS Latéralité Miroir Inversion| Total

MMSE 21.20 4.27 >24 0.001* 0.007* 0.0004* | 0.0001*

BREF 12.78 3.10 >15 Ns

Mémoire RL/RI16 3 RL 10.26 7.45 >17 Ns

S RT 26.91 13.03 >40 Ns

Sl 4453 28.9 >71 Ns

Langage DO 80 69.48 1538 | 269 Ns
Token 30.14 4.62 36-29 | 0.0055* 0.0024* 0.0006* | 0.0011*

test

Praxies Praxies 18.19 3.74 <0.0001* <0.0001* <0.0002*|<0.0001*
Rey copie 20.13 12.32 |32 (1.8) [<0.0001* 0.0022* <0.0084*|<0.0001*
Mémoire 3.01 4.11 |22(4.9)|0.0034* 0.0046* 0.0028* | 0.0006*

Tableau 4 : Corrélation entre les tests cognitifs et les erreurs de désignation

La corrélation entre les deux variables est significative lorsque la valeur de p est inférieure a 0,05.
(NS=non significatif). Pour faciliter la lecture, nous avons noté :
- MMSE (Folstein, Folstein & McHugh, 1975),
- BREF: Batterie rapide d’évaluation des fonctions frontales (Dubois & Pillon),
- DO80: Batterie de dénomination orale (Deloche & al., 1987),
- RL/RI16: Test de mémoire épisodique verbale (Grober & Buschke, 1987 ; Van der Linden, 2004),
- X RL: Somme des rappels libres,
- X RT: Somme des rappels totaux,
- SI: Index de sensibilité a I’indicage,
- Erreurs de désignation : L erreurs de latéralité ; M erreurs en miroir ; I erreurs d’inversion ;

Total erreurs I+L+M

I11-1- Corrélations significatives

L’analyse statistique met en évidence une corrélation significative entre le score obtenu

au MMSE et le nombre total d’erreurs commises lors du test de désignation (p= 0.0001). En
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effet, plus le score du patient sera faible au MMSE, plus le nombre d’erreurs de désignation
sera important. Comme nous 1’attendions, I’apparition de 1’agnosie digitale serait fonction du

stade évolutif de la maladie d’ Alzheimer et par conséquent du déficit cognitif global.

Par ailleurs, le nombre d’erreurs observées au test d’agnosie digitale présente une corrélation
significative avec les résultats obtenus au Token Test (p= 0.0011). Ainsi, nous ne pouvons
affirmer que I’agnosie digitale soit totalement indépendante de la compréhension verbale
comme nous 1’avions supposée. En effet, plus les patients éprouvaient de difficultés au test de

compréhension du langage oral plus leur score au test d’agnosie digitale était déficitaire.

Le test de corrélation de Spearman révéle en outre une forte corrélation entre les scores
obtenus aux praxies gestuelles de Mahieux et le nombre d’erreurs observées au test de
désignation (p< 0.0001).

Nous observons de surcroit, une corrélation tres significative entre les performances des

patients a la Figure de Rey en copie et au test d’agnosie digitale (p <0.0001).

Enfin, la restitution de mémoire de la Figure de Rey apparait, elle aussi, corrélée au nombre
d’erreurs de désignation (p= 0.0006). L’agnosie digitale semble donc étre liée aux capacités

de mémoire visuelle.

111-2- Absence de corrélations

Bien que les capacités mnésiques (RL/RI16) des patients recrutés pour notre étude
soient en moyenne assez altérées, elles ne sont pas corrélées significativement au nombre
d’erreurs de désignation ; elles n’influent donc pas sur la désignation. Ainsi, I’agnosie digitale

semble autonome par rapport aux troubles de mémoire du malade Alzheimer.

Le test de corrélation de Spearman dévoile également une absence de corrélation linéaire

entre les habiletés frontales évaluées par la BREF et le nombre total d’erreur en désignation.

Enfin, 1’agnosie digitale ne semble pas dépendre des capacités de dénomination verbale
(DO8O0). En effet, méme si la majorité des patients ont, a ce stade, des capacités langagiéres

préservees, cela n’exclut pas qu’ils présentent une agnosie digitale.
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IV-  ANALYSE DES ERREURS DE SYMETRIE EN FONCTION DU

MODE DE DESIGNATION

Afin de vérifier nos hypothéses, nous avons cherché a comprendre les mécanismes qui

sous-tendent les troubles d’identification digitale.

Pour cela, une analyse de variance statistique des différents types d’erreurs selon 5 variables a

été réalisée sur les données de 40 patients.

Le tableau suivant (tableau 5) montre les effets du type de doigts (pouce, index, majeur,

annulaire, auriculaire), de la latéralité (main droite ou main gauche), de 1’agent (le patient

désigne ou I’examinateur désigne), de 1’attribution (Sur soi ou sur autrui) et du rapport entre la

main désignée et la main désignante (homologue ou hétérologue) sur le nombre total d’erreurs

et sur chacun des différents types d’erreurs observés lors de la passation du test d’agnosie

digitale.

Latéralite 10.5 Miroir 2.9 Inversion 4.8 | Total 18.2

(10.3) (3.65) (5.6) (15.6)
Ié:l}s;z)lité (main droite vs 0,67 0,34 1 0.93
Doigt 0.55 0.35 0.16 0.17
Attribution (soi vs autrui) <0,0001* 0.25 0.14 <0,0001*
Agent (soi vs autrui) 0,09 <0,0001* 0.69 0.003*
Attribution x Agentivité 0,52 0,019* <0,0001* <0,0001*
Homologie x Attribution x 1 5 0.025* <0,0001*  |0.0002*

Agent

Tableau 5 : Résultats de [’analyse de variance pour chaque facteur étudié et chaque

interaction.
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1V-1- Influence de la latéralité manuelle

A propos du facteur latéralité, nous n’observons aucun résultat significatif (tableau 4).
Cela signifie que les patients ne réalisent pas plus d’erreurs en désignation ou en
dénomination qu’il s’agisse de la main droite ou de la main gauche (p= 0,93). De la méme
maniére, nous constatons 1’absence de prédominance d’une main sur 1’autre pour chacun des
types d’erreurs (erreurs de latéralité¢, en miroir, d’inversion). Il n’y a donc pas d’effet de la

latéralité sur le type et le nombre d’erreurs d’identification digitale.

1V-2- Influence du type de doigt

Au niveau des doigts, les données statistiques mettent la encore en avant 1’absence
d’influence du doigt désigné ou dénommé sur le type et le nombre d’erreurs (p=0,17).
Autrement dit, la performance du patient reste inchangée quel que soit le type de doigt
concerné par la tache de désignation ou de dénomination. Contrairement a nos suppositions,

les erreurs ne portent pas plus sur I’index que sur les autres doigts.

1V-3- Influence du facteur attribution

Contrairement aux facteurs précédents, I’analyse statistique met en exergue un effet
significatif de D’attribution (soi versus autrui) sur le total d’erreurs (p<0,0001) et sur les
erreurs de latéralité (p<0,0001). Néanmoins, le facteur attribution ne parait pas influer les
erreurs en miroir (p=0,25), ni les erreurs d’inversion (p=0,14). Cela signifie que les erreurs en
miroir ou d’inversion apparaissent, que la main désignée appartienne au patient ou a

I’examinateur.

Pour affiner notre analyse, le graphe suivant (graphique 1) présente le taux d’erreur de

latéralité selon chaque condition de désignation.
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mhomologue = hétérologue

50,0

40,0

18,0

30,0
20,3

20,0

10,0

0.0

Soi = soi Autrui = soi Soi = autrui  Autrui = autrui

Agent — Attribution ; (exemple : autrui — soi signifie que I'examinateur désigne un doigt du patient que
celui-ci doit dénommer) ; Homologue : la main qui désigne et celle désignée sont homologues (ex: une
main droite désigne une main droite); Hétérologue : les deux mains sont hétérologues (ex: une main droite
désigne une main gauche).

Graphique 1 : Taux d’erreurs de latéralité pour chaque mode de désignation

De fagon trés nette, le nombre d’erreurs de latéralit¢é commises par les patients est plus
important lorsque la main désignée (facteur attribution) appartient a autrui, c’est-a-dire a

I’examinateur. A I’inverse, ce type d’erreur survient quel que soit I’agent (soi ou autrui).

1V-4- Influence du facteur agent

Nous remarquons également un effet significatif de 1’agent (qui désigne ?) sur le total
d’erreur (p=0,003) et sur les erreurs en miroir (p<0,0001). Cependant I’agent ne semble pas
impacter les erreurs de latéralité ou les erreurs d’inversion. Ainsi, ces dernieres surviennent

que ce soit le patient ou 1I’examinateur qui désigne.
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B homologue hétérologue

Soi = soi Autrui = soi Soi = autrui  Autrui = autrui

Agent — Attribution ; (exemple : autrui — soi signifie que I'examinateur désigne un doigt du patient que
celui-ci doit dénommer) ; Homologue : la main qui désigne et celle désignée sont homologues (ex: une
main droite désigne une main droite); Hétérologue : les deux mains sont hétérologues (ex: une main droite
désigne une main gauche).

Graphique 2 : Taux d’erreurs en miroir pour chaque mode de désignation

En faisant abstraction du facteur homologue-hétérologue (que nous étudierons par la suite), le
graphique 2 nous indique que le taux d’erreur en miroir est plus important quand
I’examinateur désigne. Bien que le taux d’erreur soit plus important en condition autrui—>soi
qu’en condition autrui—>autrui, les erreurs en miroir ne dépendent pas de 1’attribution. Elles
surviennent quand 1’examinateur désigne que ce soit sur la main du patient ou de

I’examinateur lui-méme.

1V-5- Effets de I’interaction des facteurs agent et attribution

Si I’analyse séparée des facteurs attribution et agent a permis de révéler 1’influence de
chacun sur les erreurs de latéralité et les erreurs en miroir, elle indique toutefois que les
erreurs de latéralité ne dépendent pas de I’agent, et que les erreurs en miroir ne dépendent pas
de D’attribution. Mais en s’intéressant aux effets combinés du facteur agent et du facteur
attribution (tableau 5), leur interaction parait étre liée significativement non seulement sur les
erreurs en miroir (en raison de I’influence de 1’agent sans doute), mais surtout sur les erreurs
d’inversion (p<<0.0001).
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Agent — Attribution ; (exemple : autrui — soi signifie que I'examinateur désigne un doigt du patient que
celui-ci doit dénommer) ; Homologue : la main qui désigne et celle désignée sont homologues (ex: une
main droite désigne une main droite); Hétérologue : les deux mains sont hétérologues (ex: une main droite
désigne une main gauche).

Graphique 3: Taux d’erreurs d’inversion pour chaque mode de désignation

En effet, le graphique 3 révele que les erreurs d’inversion surviennent, de facon remarquable,
quasi-exclusivement en condition autrui->soi et soi->autrui. Autrement dit, elles surviennent
quand I’agent et celui dont la main est désignée ne sont pas la méme personne
(hétérotopoagnosie) et ce, quel que soit le sens de la désignation. A I’inverse, le taux d’erreurs
d’inversion n’est pas plus important qu’il s’agisse pour le patient de pointer sa propre main
(soi=>soi) ou de comprendre ce méme geste d’autodésignation réalisé par autrui

(autrui—>autrui).

1V-6- Influence du rapport homologue ou hétérologue entre main désignante et

main désignée

Enfin, nous nous sommes penchés sur 1’effet du rapport homologue ou hétérologue entre la
main qui désigne et la main désignée sur le type et le nombre d’erreurs. L’analyse de variance
(tableau 5) met en évidence I’influence significative du rapport entre main désignée et main

désignante combinée aux facteurs attribution et agent sur les erreurs en miroir, sur les erreurs
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d’inversion (p<0,0001) et sur le total d’erreurs (p=0,0002).

Selon le graphique 2, les erreurs en miroir surviennent plus souvent en condition hétérologue

(main droite-main gauche ou main gauche-main droite).

Selon le graphique 3, les erreurs d’inversion surviennent plus souvent en condition

homologue (main droite-main droite ou main gauche-main gauche).

Selon le graphique 4, le nombre total d’erreurs (L+M-+I) est plus important en condition
homologue (main droite-main droite ou main gauche-main gauche) quand celui qui désigne et
celui dont la main est designée sont deux personnes distinctes (hétérodesignation), c'est-a-dire
dans la sens autrui->soi ou soi—>autrui. A I’inverse, les erreurs surviennent plus souvent en
condition hétérologue (main droite-main gauche ou main gauche-main droite) lorsque la main
désignante et la main désignée appartiennent a la méme personne c'est-a-dire en condition

autrui—>autrui ou soi—>soi.

Au final, si I’analyse de chaque type d’erreurs nous éclaire sur chacun des effets
retrouves, il convient également d’étudier le taux d’erreurs total selon chaque mode de

désignation afin d’obtenir une vision globale.
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Agent — Attribution ; (exemple : autrui — soi signifie que 1'examinateur désigne un doigt du patient que
celui-ci doit dénommer) ; Homologue : la main qui désigne et celle désignée sont homologues (ex: une
main droite désigne une main droite); Hétérologue : les deux mains sont hétérologues (ex: une main droite
désigne une main gauche).

Graphique 4 : Taux d’erreurs total pour chaque mode de désignation
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Le graphique 4 nous montre clairement que les patients présentent un grand nombre de
difficultés tant pour désigner la main d’autrui (tdche de désignation soi—>autrui) que pour

comprendre le méme geste d’autrui sur leur propre main (tiche de dénomination autrui —>soi).

A Tinverse, ils éprouvent nettement moins de difficultés a identifier leur main ou celle

d’autrui en autodésignation (désignation soi—>soi ou dénomination autrui->autrui).

Les erreurs surviennent donc particulierement en hétérodésignation, quand celui qui désigne
et celui qui est désigné sont deux personnes différentes (interaction attribution x agent) et

lorsque la région désignée est la méme (rapport homologue).

Les erreurs d’inversion, qui apparaissent trés significatives lors de 1’interaction des facteurs
attribution*agent*homologie (p<0,0001), sont représentatives des difficultés des patients : a la
question « montrez-moi mon index », les patients montrent le leur ; & I’examinateur qui pointe
leur main, ils répondent « votre index ». Ce sont ces erreurs d’inversion qui sembleraient étre

a ’origine du tableau global d’erreurs.
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CHAPITRE 111 - DISCUSSION

|- RAPPEL DES OBJECTIFS ET DES HYPOTHESES

A la naissance, le schéma corporel n'est pas constitué ; I’image cérébrale du corps va
se construire au cours des expériences vécues et évoluera avec le développement de
I’individu. Dans la littérature, de nombreux auteurs décrivent un déficit spécifique de la
représentation du corps engendrés par des Iésions de la jonction temporo-pariétale. Or, cette
région associative est altérée de facon précoce et bilatérale dans la maladie d’Alzheimer. La
somatotopoagnosie apparait donc a un stade Iéger de la MA. Les études précédentes, réalisées
sous la direction du Docteur F. du Boisguéheneuc, ont montré que les troubles de la
désignation des parties du corps concernent les doigts plus que toute autre partie du corps. Par
conséquent, nous nous sommes intéressés spécifiguement aux doigts qui constituent les

¢léments les plus latéralisés et donc les plus différenciés de I’image du corps.

Partant du principe que 1’agnosie digitale serait fonction du stade évolutif de la MA, nous
pensons qu’il existe une corrélation linéaire entre le nombre d’erreurs de pointage et les
scores aux tests neuropsychologiques. C’est pourquoi, notre objectif final serait de proposer
un test d’évaluation de I'agnosie digitale permettant de juger I’évolutivité de la MA.

Pour cela, nous avons étudié les différents mécanismes qui sous-tendent le geste de
désignation en s’intéressant a I’agnosie digitale chez 40 patients a un stade précoce de la
maladie d’Alzheimer. Dans un premier temps, nous avons voulu savoir si les capacités de
désignation étaient autonomes par rapport autres fonctions cognitives ou si, au contraire les
déficits que 1’on observe a un stade précoce de la pathologie influent, voire sont responsables
des erreurs d’identification digitale. Dans un second temps, afin de préciser 1’origine du
trouble, nous avons cherche a identifier le profil d’erreur d’identification digitale le plus
sensible et le plus spécifique de la MA, défini par le type et le nombre d’erreurs, chez des
patients a différents stades de la maladie. Pour ce faire, nous avons analysé 1’influence de
différents facteurs (latéralité, type de doigt, agentivité, attribution, rapport homologue ou

hétérologue entre la main désignante et la main désignée) sur le nombre et le type d’erreurs.
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11- AUTONOMIE DU SYNDROME D’AGNOSIE DIGITALE

Tout d’abord, I’analyse des données statistiques de notre étude montre que 1’agnosie
digitale survient a un stade précoce de la maladie d’Alzheimer (MMSE=21), stade auquel les
troubles mnésiques paraissent bien installés et ou le déficit instrumental commence a

apparaitre.

Nos résultats indiquent que le syndrome d’agnosie digitale est fortement corrélé au déficit
cognitif global (MMSE). Autrement dit, le trouble d’identification des doigts s’aggrave avec
’altération cognitive globale observée lors de la progression de la maladie d’Alzheimer. Cette
corrélation peut s’expliquer par 1’extension des lésions de I’hippocampe vers les aires
associatives temporo-pariétales au cours de la maladie. Ainsi, I’augmentation des phénomeénes
d’agnosie digitale en fonction de 1’étendue des lésions confirme 1’existence d’une localisation
corticale, a la jonction des lobes temporo-pariétaux, de la représentation et de I’identification

du corps sur soi et sur autrui (Rusconi et al., 2009).

Par ailleurs, bien que 1’agnosie digitale soit probablement postérieure a I’apparition du déficit
mnésique, les données statistiques révelent 1’absence de corrélation entre ces deux variables.
Par conséquent, les troubles de la mémoire n’ont pas d’impact significatif sur le nombre
d’erreurs d’identification digitale. De plus, I’atteinte des fonctions exécutives évaluées par la
BREF ainsi que les capacités de dénomination verbale n’influent pas non plus sur la capacité
a identifier les doigts. Ces données permettent d’étayer 1’existence d’une certaine autonomie
de I’agnosie digitale. Toutefois, les autres résultats de notre étude vont a I’encontre de 1I’idée
d’autonomie de ce syndrome que nous voulions confirmer. En effet, les erreurs
d’identification digitale sont corrélées aux troubles praxiques gestuels, aux praxies
constructives (ainsi qu’a leur restitution en mémoire), et aux capacités de compréhension
verbale. Ces associations ne permettent donc pas d’exclure que ’agnosie digitale soit la
conséquence d’un déficit plus global praxique, visuo-spatial ou verbal comme cela a été

suggeré par certains auteurs (Poeck K OB, 1966, Spillane, 1942).

L’analyse statistique de nos données nous permet alors de ne confirmer qu’une autonomie
partielle du syndrome d’agnosie digitale. Cependant, en s’appuyant sur les apports de la

littérature, différents arguments plaident en faveur de cette autonomie :

Le premier argument, historique, repose sur 1’alternance de points de vue rapportés dans la
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littérature. Initialement, Gerstmann (1924) décrit le phénoméne d’agnosie digitale comme un
syndrome a part entiere défini par I’incapacité a identifier les doigts tant en désignation qu’en
dénomination. 1l interprete alors [I’agnosie digitale comme une forme partielle
d’autotopoagnosie mais précise que le déficit peut également intéresser les doigts de
I’examinateur. Dans les années soixante, plusieurs études de groupe balayent les assertions de
Gerstmann et remettent en cause la realité de ce syndrome (Benton & al., 1961; Poeck K,
1966). Les auteurs partaient d’un constat identique au notre : le désordre d’identification digital
s’associe, le plus souvent, a une atteinte globale de fonctions générales phasiques, praxiques et
visuo-spatiales. Dans la pratique clinique, il est en effet trés rare de retrouver une agnosie
digitale sans déficits associés. Néanmoins, dans les années quatre-vingt-dix, des études de cas
purs, rapportées dans la littérature aprés lésion focale du gyrus angulaire hémisphérique
gauche, restaurent 1’idée d’autonomie du syndrome (Mayer & al., 1999 ; Roeltgen, Sevush, &
Heilman, 1983). En 2003, Roux et al. démontrent, de surcroit, que la stimulation corticale de
certaines aires spécifiques en chirurgie éveillée permet d’engendrer une agnosie digitale sans
autre trouble associé. Au sein de notre étude, nous devons tenir compte de 1’étiologie
particuliére de la maladie d’Alzheimer pouvant provoquer 1I’émergence Simultanée d’une
agnosie digitale et d’un déficit phasique, praxique ou visuo-spatial. Ainsi, la cooccurrence
d’une agnosie digitale avec certains troubles instrumentaux s’expliquerait par la proximité de
leur siege lésionnel mais ne nous autorise pas a affirmer un lien de dépendance entre ces

troubles.

Le deuxieme argument, théorique, se base sur les différents processus impliqués dans le geste
de désignation. De facto, si I’existence du syndrome d’agnosie digitale est désormais établie,
certains auteurs ont réfuté 1’unité de ce trouble. Pour Schilder (1931), le mécanisme
d’identification digitale sollicite différentes capacités qui dépendent de la nature de la
stimulation (verbale, tactile et visuelle) ainsi que du mode de réponse (dénomination ou
désignation). Selon la tiche, 1’agnosie digitale pourra alors étre qualifiée d’anomie digitale,
d’agnosie digitale visuelle ou encore d’apraxie digitale. Dans la méme lignée, Kinsbourne et
Warrington (1962) attribuent les erreurs de désignation des doigts aux performances requises
selon le type de tache. A I’instar de ces auteurs, nous pourrions considérer 1’agnosie digitale
comme la conséquence d’un trouble plus global langagier, praxique ou visuo-spatial.
Néanmoins, cette interprétation de type «bottom-up » sous-entend que les capacités

d’identification digitale reposent sur les fonctions élémentaires que sont le langage, la
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reconnaissance visuelle et les praxies. Or, il convient de s’interroger sur les fondements de
cette interprétation. Ne pourrions-nous pas arguer, a contrario, que le pointage représente une
fonction plus primitive qui serait a la naissance des fonctions instrumentales ? De fait, selon
une approche dite « top-down » 1’aphasie, 1’apraxie ou 1’agnosie visuelle représenteraient en
termes ontogénétiques les différenciations d’un déficit d’une fonction plus primaire :
I’agnosie digitale. Ainsi, a ’image de Degos et Bachoud-Lévi (2004), nous suggérons que le
pointage soit a l’origine du déficit associatif mais ne dépend pas de I’intégrité de ces
fonctions. Autrement dit, les troubles d’identification digitale ne proviennent ni d’un trouble
de la compréhension verbale, ni d’un déficit gestuel ni méme de désordres visuo-spatiaux.
L’agnosie digitale n’émane pas d’un trouble langagier car, si dans notre étude les résultats
montrent un lien entre ce désordre et les performances au Token test, il convient de noter que
cette épreuve n’est pas déficitaire (le score moyen se situe entre 29 et 36). De plus, leur
niveau cognitif global, ainsi que leur niveau de langage observé qualitativement a la plupart
des subtests du MT86a, ne laissaient aucun doute sur la compréhension des consignes. Les
mémoires d’orthophonie précédents (Terrenoire L. 2011 ; Lecomte, A. 2012) ont montré, en
outre, que les patients comprenaient et exécutaient la consigne de désignation pour certaines
parties du corps (axe, visage). Or, dans la mesure ou il ne concerne que certaines parties du
corps et épargne les autres mettant en jeu des consignes de méme niveau de complexite, le
trouble de désignation n’est pas réductible a un déficit global de compréhension.

L’agnosie digitale ne reléve pas non plus d’un trouble de 1’exécution du geste puisque, si les
performances de nos patients pour I’ensemble des épreuves praxiques apparaissent
significativement corrélées aux capacités d’identification digitale, des études récentes (Degos
et Bachoud-Lévi, 2004) ont montré que les désordres ne s’appliquaient pas aux objets
extérieurs ou méme aux vétements. De méme, les études de L. Terrenoire et A. Lecomte ont
mis en évidence un trouble de la désignation qui affecte le corps plus que les objets de
I’environnement, et les doigts plus que toute autre partie du corps. Or désigner un objet
extérieur au corps, une main ou un visage reléve de la méme complexité gestuelle.

Enfin, le deficit en désignation ne peut étre envisagé comme un trouble visuo-spatial car, bien
que les données de notre étude ne nous ont pas permi d’établir de conclusions, les travaux
antérieurs ont su le démontrer. De fait, Degos et Bachoud-Lévi ont constaté que leurs patients
pouvaient localiser et attraper les parties du corps qu’ils étaient incapables de déesigner, et les

mémoires d’orthophonie précédents ont montrés que les erreurs de localisation se focalisaient
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sur certaines parties du corps et épargnaient les vétements. Une altération globale du
traitement visuo-spatial ne pourrait expliquer une telle disparité.
L’agnosie digitale en tant que trouble somatotopoagnosique semble donc se distinguer donc

de I’aphasie digitale, de I’apraxie digitale ou encore de 1’agnosie digitale visuelle.

Enfin, le dernier argument, pratique, se fonde sur 1’analyse du profil d’erreurs d’identification
digitale de nos patients. En effet, au regard du taux d’erreurs total étudié selon chaque mode
de désignation (graphique 4), il apparait clairement que les désordres des patients se
concentrent essentiellement en condition autrui->soi et en condition soi—>autrui. Les patients
paraissent éprouver autant de difficultés pour désigner la main d’autrui (tche de désignation)
que pour comprendre le méme geste d’autrui sur leurs propres mains (tache de dénomination).
A Tinverse, les patients commettent aussi peu d’erreurs pour désigner sur eux-mémes
(pointage egocentré) que pour comprendre ce méme geste sur 1’examinateur (dénomination
allocentrée). Par conséquent, 1’agnosie digitale ne saurait étre imputée a un trouble de
comprehension puisque le déeficit en denomination ne concerne que la main du patient ; elle ne
pourrait non plus étre attribuée a un trouble praxique puisque le déficit en désignation
n’intéresse que la main de I’examinateur ; enfin elle ne pourrait s’expliquer par des
perturbations visuo-spatiales puisqu’elle est aussi peu représentée dans un espace egocentré
que dans un espace allocentré (position du patient versus examinateur). Les perturbations
langagiéres, praxiques ou Vvisuo-spatiales ne peuvent donc rendre compte du profil d’erreur

observé au sein de notre étude.

Au final, si les analyses statistiques ont révélé une autonomie de 1’agnosie digitale par rapport
aux fonctions mnésiques et exécutives, nous n’avons pu prouver cette autonomie par rapport
aux fonctions instrumentales. Néanmoins, nombre d’arguments défendent 1’absence de liens
directs entre la perturbation de la désignation et les fonctions phasiques, praxiques et
gnosiques. La cooccurrence d’un déficit dans d’autres domaines, du fait de la progression des
lésions spécifiques de la maladie d’Alzheimer, ne doit pas remettre en cause I’existence du

trouble.
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I11- ETUDE DES MECANISMES SOUS-JACENTS AU
GESTE DE DESIGNATION

Partant du fait que 1’autonomie de 1’agnosie digitale a été établie dans la littérature par
différents auteurs (Guariglia et al., 2002) et que la co-existence d’un déficit dans d’autres
domaines ne doit pas remettre en cause son existence; nous avons voulu déterminer dans un
deuxiéme temps, les fonctions primitives qui sous-tendent le trouble d’agnosie digitale. Pour
cela, nous avons analysé I’impact des différents facteurs (latéralité, doigt, attribution,
agentivité, rapport d’homologie) qui interviennent dans le mécanisme d’identification digitale

(désignation et dénomination) sur le type et le nombre d’erreurs.

Tout d’abord, nous avions émis I’hypothése de I’influence de la latéralité manuelle et du type
de doigt sur le taux d’erreurs. Plus précisément, nous pensions que les patients allaient
commettre un plus grand nombre d’erreurs lorsque la tache d’identification digitale concernait
la main droite plutét que la gauche, et ’index plutdét qu’un autre doigt. Or, les données de
I’analyse de variance se sont avérées non significatives pour chacune de ces variables réfutant
ainsi ’existence d’un effet de la latéralité manuelle ou du type de doigt sur les performances

des patients.

Cette absence d’effet significatif nous a permis d’analyser globalement sur la main I’influence
des facteurs attribution et agent sur les erreurs commises et d’y combiner les effets de la

coincidence entre la main désignée et la main qui désigne.

Au-deld de nos attentes, les données statistiques ont révelé un effet tres significatif de
I’attribution sur les erreurs de latéralité, de I’agent sur les erreurs en miroir et de la
combinaison des facteurs attribution et agent sur les erreurs d’inversion. En effet, les erreurs
de confusion droite-gauche de nos patients priment quand la main désignée ou dénommée
appartient a I’examinateur et ce type d’erreurs survient quel que soit 1’agent (qu’il s’agisse du
patient ou de I’examinateur lui-méme). Les erreurs en miroir surviennent essentiellement
quand I’examinateur est I’auteur du geste de désignation et ce, quelle que soit la main
désignée (qu’il s’agisse de celle du patient ou de 1’examinateur). Enfin, les erreurs d’inversion
apparaissent majoritairement lorsque la personne qui désigne et celle dont la main est
désignée représentent deux personnes distinctes c'est-a-dire en situation d’hétérodésignation,
ce résultat se vérifiant quel que soit le sens de la désignation (d’autrui a soi et de soi a autrui).

A contrario, ces erreurs se sont avérées quasiment inexistantes en situation d’autodésignation
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(de soi a soi ou d’autrui a autrui). Ces erreurs qui affectent avec la méme intensité le corps du
patient et celui de I’examinateur, vont a I’encontre des observations de Felician et al. (2003)
qui pronent I’existence de régions corticales distinctes impliquées dans la représentation du

corps propre et dans celle du corps d’autrui.

Nous nous sommes penchés par ailleurs, sur ’effet du rapport (homologue ou hétérologue)
entre main désignante et main désignée sur chacun des types d’erreurs. L’analyse de variance
a alors montré de facon significative que les erreurs en miroir surviennent plus souvent en
condition hétérologue et que les erreurs d’inversion sont plus fréquentes en condition

homologue.

A partir de ’examen détaillé de chacun de ces résultats, nous allons chercher & comprendre
les mécanismes qui pourraient étre a ’origine des erreurs d’identification digitale de nos

patients.

Si ’on s’intéresse dans un premier temps aux effets de I’attribution sur les erreurs de
latéralité, une interprétation envisageable serait que les patients pergoivent les mains d’autrui
comme s’il s’agissait des leurs en miroir. De fait, la main droite d’autrui étant considérée par
le patient situé face a I’examinateur comme le reflet de sa propre main, il la verra comme une
main gauche. Il parait alors justifié que les erreurs de latéralité surviennent majoritairement
sur autrui tant en désignation qu’en dénomination. En outre, la prédominance des erreurs
d’inversion en condition homologue vient entériner cette supposition car face & un miroir,
pointer I’index de la main opposée est un acte inenvisageable. En effet, en situation
d’hétérodésignation (soi—>autrui ou autrui->soi), le patient face a son reflet peut atteindre par
pointage la main hétérologue (main droite-main gauche) mais en aucun cas croiser la ligne
médiane (main droite-main droite). Néanmoins, si cette interprétation rend compte 1) des
erreurs de latéralité observées quand I’examinateur est la cible et 2) de la prédominance des
erreurs d’inversion en condition homologue, elle ne permet pas d’expliquer les erreurs en
miroir retrouvees lorsque 1’examinateur est le pointeur (effet agent). Car, dans le cas ou le
patient envisagerait les mains d’en face comme le reflet de ses propres mains, les désignations
effectuées par autrui sur soi ne pourraient donner lieu a des réponses telles que « c’est votre

main » (erreurs en miroir) comme il a été observé.

Par conséquent, nous avons cherché a interpréter dans un deuxiéme temps, les effets de

I’agent mis en exergue sur les erreurs en miroir. Nous pensons alors, que les erreurs en miroir
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rapportées lorsque 1’examinateur exécute le geste, pourraient rendre compte d’une confusion
entre le pointeur et le pointé. Autrement dit, le patient qui confond le signifié et le signifiant,
focalisera davantage son attention sur la main qui désigne que sur celle qui est montrée. La
survenue plus fréquente d’erreurs en miroir en condition hétérologue et d’erreurs d’inversion
en condition homologue viennent appuyer cette hypothése. Pour bien comprendre : lorsque
I’examinateur désigne sur autrui ou sur lui-méme il utilise son index droit ; le patient qui
confond alors le signifié et le signifiant devrait répondre pour chaque désignation « votre
main droite ». Ce modéle prédit, ipso facto, une erreur de latéralit¢ quand 1’examinateur
pointe sa propre main gauche, une erreur en miroir quand il pointe la main gauche du patient
et une erreur d’inversion quand il pointe sa main droite. Or, nous avons vu que les erreurs de
latéralité apparaissent bien quand le pointage s’adresse a I’examinateur (autrui), les erreurs en
miroir quand autrui est agent et particulierement en condition hétérologue, enfin que les
erreurs d’inversion surviennent quand le pointeur et le pointé ne sont pas la méme personne et
essentiellement en condition homologue. Cependant, si cette interprétation permet de rendre
compte de la totalité des erreurs qui surviennent quand autrui est agent, elle n’explique pas les
erreurs de latéralité observées quand le patient pointe sur autrui (effet attribution). En effet,
cette seconde interprétation supposerait qu’une désignation requise de soi vers autrui
(« Montrez mon index droit ») donnerait lieu a une réponse sur le patient lui-méme (celui qui

désigne) et non a une erreur de confusion droite-gauche comme cela a €té retrouve.

In fine, si notre premiére interprétation permet d’expliquer les erreurs observées lorsque
I’examinateur est la cible du geste de désignation et notre seconde, les erreurs quand il en est
lauteur, aucune des deux ne rend compte de I’ensemble du comportement
hétérotopoagnosique de nos patients atteints par la maladie d’Alzheimer. Ces interprétations
se basent essentiellement sur les erreurs de latéralité pour la premiére et sur les erreurs en
miroir pour la seconde. Or, nous avons vu que les erreurs d’inversion dépendent a la fois de
I’attribution et de 1’agent. Nous nous sommes donc concentrés dans un troisieme temps sur
1I’étude de ces erreurs afin d’apporter un nouvel éclairage a notre réflexion. L’interaction des
facteurs agent*attribution*rapport d’homologie a mis en évidence une nette prévalence des
erreurs d’inversion lorsque le pointeur et le pointé représentent deux personnes différentes et
particulierement lorsque la main désignée et celle qui désigne sont homologues. Aussi, nous
suggerons, que I’ensemble des erreurs d’identification digitale pourraient témoigner d’une
indistinction du patient entre son corps propre de celui de I’examinateur. Autrement dit, le

comportement du patient traduirait ici la réduction du geste d’hétérodésignation a un geste
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d’autodésignation entre les mains d’une seule personne. En effet, les résultats montrent qu’en
désignation lorsque I’examinateur demande au patient « Montrez mon index droit », ce
dernier indiquera le sien (erreur d’inversion). De méme, en dénomination quand
I’examinateur pointera 1’index gauche du patient et interrogera « Quel est ce doigt? », le
patient comprendra qu’il s’agit de 1’index gauche de I’examinateur (erreur d’inversion). Cette
derniére interprétation éluciderait également le trés faible taux d’erreurs d’inversion relevées
en condition soi-soi ou autrui-autrui, I’ambiguité d’intégration d’une deuxiéme personne étant
levée. De surcroit, I’hypothese d’une confusion entre I’image du corps propre et celui d’autrui
prédit la prépondérance d’erreurs d’inversion en condition homologue que 1’on a observée. En
effet, pour le patient qui forme une personne unique avec 1’examinateur, la coincidence entre

deux mains droites est inconcevable.

De fagcon remarquable, ce dernier modéle permettrait une interprétation exhaustive de
I’ensemble des erreurs de nos patients selon chaque mode de désignation (graphique 4).

Dans le sens soi->soi, le nombre non significatif d’erreurs se justifie aisement par la
simplification d’une situation dans laquelle autrui est absent. Par ailleurs, la prédominance du
nombre total d’erreurs dans les tdches hétérodésignation témoigne d’un comportement
restreint aux mains d’une seule personne. Dans le sens soi—>autrui, hous avons vu que la
confusion de nos patients s’exprime d’une part, par un nombre important d’erreurs
d’inversion et d’autre part, @ un niveau moindre, par des erreurs de latéralité. Ces derniéres se
justifient par I’'impossibilité pour le patient qui ne compte plus qu’une seule paire de main, de
désigner sur autrui une main homologue a la sienne. Il pointe par conséquent, la seule main
hétérologue qui se présente face a lui. Dans le sens autrui->soi, les réponses inexactes se
traduisent la encore par des erreurs d’inversion, mais aussi par des erreurs en miroir pouvant
s’expliquer par une interprétation du geste d’hétérodésignation en un geste d’autodésignation.
Enfin, dans le sens autrui—>autrui, les patients commettent essentiellement des erreurs de
latéralité et des erreurs en miroir. Nous pensons alors que le patient qui observera
I’examinateur désignant sa main gauche avec la droite comprendra qu’il pointe une main
gauche mais la considére comme sienne (erreur en miroir) ; 1’autodésignation de deux mains
hétérologues étant interprétée naturellement comme impliquant deux personnes (avec une
seule paire de mains). Ou bien, lorsque I’examinateur pointe avec son index droit, le patient
imaginera qu’il montre cet index, la désignation de sa propre main se faisant naturellement en

présentant cette main (erreur de latéralite).

En conclusion, les erreurs d’identification digitale que 1’on retrouve spécifiquement pour le
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corps d’autrui, t¢émoignent d’une incapacité a faire coincider de fagon homologue les mains de
deux personnes distinctes comme si le patient ne formait plus qu’un avec I’examinateur. Le
comportement d’agnosie digitale refleterait de fait, chez le malade Alzheimer, une
indistinction entre leur corps propre et le corps d’autrui de fagon analogue a ce qui existe aux
premiers stades de développement chez I’enfant. Aussi, a I’instar des affirmations de Degos et
Bachoud-Lévi (2004), la désignation ne prend sens que dans une relation de communication
avec autrui. Cette fusion des images du corps pourrait alors trouver un retentissement dans
certains comportements aphasiques le langage ne pouvant s’établir que dans un objectif de
communication, ou dans certains comportements apraxiques comme 1’accolement a

I’examinateur (closing-in).

V- LIMITES DE L’ETUDE

Notre étude visait a explorer 1’agnosie digitale au sein d’un groupe de patients atteints
de la maladie d’Alzheimer a un stade débutant. Nous nous sommes interrogés d’une part, sur
I’autonomie de ce syndrome par rapport aux troubles mnésiques, langagiers, gnosiques et
praxiques. Puis, nous avons cherché a comprendre d’autre part, les mécanismes qui sous-

tendent les erreurs d’identifications digitales.

Afin de mener a bien notre étude, les patients étaient soumis a la fois a une batterie
neuropsychologique standard et a un test d’identification digitale. Or, entre chacune des deux
épreuves nous avons eu a déplorer quelques « perdus de vue » (détérioration de leur état de
santé, déménagement, souhait d’arrét du protocole...). En outre, la passation compléete du
protocole et notamment du bilan neuropsychologique, étant relativement longue et
cognitivement codteuse, nous avons di exclure certains patients pour lesquels il était trop

difficile de passer I’intégralité des épreuves.

Par ailleurs, si dans la maladie d’Alzheimer I’atteinte précoce et symétrique de la région
temporo-pariétale en fait un mode¢le d’étude des fonctions instrumentales, 1’autonomie du
syndrome d’agnosie digitale n’en est que plus difficile a démontrer. En effet, la progression
des lésions selon les stades évolutifs de Braak et Braak permet d’imaginer que les troubles

d’identification digitale apparaissent de concert avec le déficit instrumental. Dés lors,
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I’atteinte Iésionnelle entraine la cooccurrence de troubles praxiques, phasiques ou gnosiques
avec 1’agnosie digitale et rend difficile la démonstration d’indépendance de ce syndrome au

sein d’une telle pathologie.

Enfin, concernant I’étude des mécanismes qui sous-tendent 1’agnosie digitale, nous aurions pu
approfondir notre raisonnement grace a I’analyse de la répartition des erreurs d’identification
digitale. En effet, afin d’entériner notre hypothése selon laquelle 1’agnosie digitale refléterait
une indistinction entre le corps propre et le corps d’autrui, il et fallu montrer que les patients
font plus d’erreurs de symétrie autour de I’axe médian de la main (confusions
index/annulaire) que d'erreurs de contiguité anatomique (confusion index/majeur, par
exemple). La prépondérance d’erreurs de symétrie indiquerait alors que les patients traitent la

main d’autrui comme une main complémentaire et non comme le reflet de leur propre main.
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CONCLUSION

Apres avoir exposé les différentes étapes du développement de 1’image du corps chez
I’enfant et sa distinction progressive de celle d’autrui, les données de la littérature nous ont
permis de mettre en évidence une région cérébrale impliquée dans cette image corporelle : la
jonction temporo-pariétale. En effet, I’atteinte 1ésionnelle de cette région entraine : a droite,
des troubles asomatognosiques, et a gauche, une somatotopoagnosie. Les articles présentés
dans notre travail nous indiquent également que cette méme zone est altérée dans la maladie
d’Alzheimer de fagon précoce et bilatérale. Ainsi, bien que les troubles de la désignation
présents dans la MA ont été jusqu’alors trés peu relatés dans la littérature, ils apparaissent des

le stade léger et semblent inaugurer le déficit instrumental.

Nous avons donc voulu préciser 1’origine du déficit en nous intéressant plus spécifiquement

aux doigts, région du corps la plus latéralisée et la plus différenciée.

En premier lieu, nous avons cherché a démontrer 1’autonomie de 1’agnosie digitale par rapport
aux troubles mnésiques, exécutifs et instrumentaux de la pathologie Alzheimer. Les résultats
de I’étude statistique réalisée dans ce travail, montrent que le déficit d’identification digitale
s’aggrave en fonction de 1’atteinte cognitive globale. L’agnosie digitale semble indépendante
des troubles mnésiques et exécutifs, néanmoins son autonomie n’a pu €tre prouvée par rapport
au déficit instrumental. Notons cependant qu’au sein de la littérature, 1’autonomie de ce
syndrome a été étayée par de nombreux arguments. Aussi, la cooccurrence d’un déficit dans
d’autres domaines induit par la progression des lésions specifiques de la MA ne doit pas

remettre en cause 1’existence du trouble.

En second lieu, dans le but de proposer un outil diagnostique de la MA basé sur 1’agnosie
digitale, nous avons étudié le profil d'erreurs d'identification digitale de nos patients en tenant
compte de plusieurs facteurs : doigts, latéralité manuelle, attribution, agentivité et rapport
homologue ou hétérologue entre la main désignante et la main designee. Les facteurs doigts et
latéralité manuelle n’apportaient aucune information significative a nos interrogations mais
les données statistiques ont révélé un effet tres significatif de 1’attribution sur les erreurs de
latéralité, de 1’agent sur les erreurs en miroir et de la combinaison des facteurs attribution et

agent sur les erreurs d’inversion.
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De facon manifeste, les patients ont éprouveé autant de difficultés a désigner la main d’autrui
qu’a comprendre ce méme geste sur leur propre main alors que les taches d’autodésignation
¢taient globalement réussies. Les erreurs d’inversion apparaissaient presque exclusivement
lorsque la personne désignée et celle qui désigne sont différentes mais que leurs mains
entretiennent un rapport homologue. Dés lors, les patients incapables de pointer une deuxiéme
main droite semblaient considérer la main d’autrui comme si il s’agissait de la leur. lls se
comportaient comme si la tiche d’hétérodésignation entre deux personnes se réduisait a une
autodésignation entre les deux mains d’une méme personne. NoOus pensons que ce
comportement témoigne d’une indistinction entre le corps propre et le corps d’autrui a I’image

du petit enfant qui, a la naissance, ne différencie pas son corps de celui de sa mére.

Au final, le test d’agnosie digitale proposé aux patients atteints de la maladie d’Alzheimer
permettrait de donner une indication précieuse de 1’évolution de leur pathologie de fagon
rapide et acceptable. Un déficit d’identification des doigts refléterait alors chez le patient une
indistinction entre son corps propre et le corps d’autrui. Cette interprétation ouvre de
nombreuses pistes de recherches tant sur la compréhension des troubles phasiques ou
praxiques du malade Alzheimer que sur le paralléle pouvant étre fait entre la pathologie

neuro-dégénérative et les étapes du développement infantile.

Comme nous 1’avons évoqué, notre travail s’inscrit iCi dans la continuité d’une vaste réflexion
sur I’étude de I’image du corps dans la maladie d’Alzheimer. Il est ainsi le fruit de la
poursuite d’autres mémoires d’orthophonie et a pour vocation d’étre étoffé. Afin de valider le
test d’agnosie digitale comme outil diagnostique, un travail de recherche (étude IMAGO) est

en cours sous la responsabilité du Docteur F. Du Boisgueheneuc.
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PERSPECTIVES ORTHOPHONIQUES

En raison du vieillissement de la population, la prévalence des syndromes démentiels
est en augmentation constante. Selon ’INSERM, le nombre de malades souffrant d’une
démence de type Alzheimer (DTA) devrait atteindre deux millions en France en 2020. Il s’agit
donc d’un enjeu médical, scientifique, social et économique majeur dans tous les pays

développés ou I’espérance de vie s’est accrue réguliérement depuis un siécle.

La MA se caractérisant par une altération des fonctions cognitives et par des troubles de la
communication, les orthophonistes vont étre de plus en plus souvent sollicités pour prendre en
charge ces patients. Le role de 1’orthophoniste se situe & deux niveaux : I’aide au diagnostic

dans un premier temps et la prise en charge des patients secondairement.

> Diagnostic précoce de la maladie d’Alzheimer

Aujourd’hui encore, le diagnostic de MA peut étre trop tardif, privant a la fois les patients et
leur entourage d’une prise en charge adaptée. Notre étude, en s’intéressant aux mécanismes
qui sous-tendent le geste de désignation, vise la validation un test d’agnosie digitale comme
outil diagnostic de la MA. Ce test, facilement utilisable par les médecins comme par les
orthophonistes, pourrait constituer une aide au diagnostic et un facteur prédictif de

I’apparition des troubles instrumentaux.

En orthophonie, 1’aide au diagnostic consiste en la passation d’une batterie d’examens
neuropsychologiques qui ont pour objectif d’une part de chiffrer le degré de sévérité de la
démence et d’autre part de voir si le profil d’atteinte neuropsychologique du patient peut
correspondre a une démence de type Alzheimer. Inclure notre test d’agnosie digitale au bilan
neuropsychologique du patient pourrait ainsi permettre un diagnostic plus précoce de
I’affection mais également fournir un indice précieux sur son degré d’atteinte. Ce test présente
pour avantages d’étre rapide, d’étre peu coliteux cognitivement pour le patient et de ne
nécessiter aucun matériel spécifique de la part de I’examinateur. Il est en outre supposé

indépendant du niveau socio-culturel.
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> Prise en charge orthophonique de la maladie d’ Alzheimer : nouvelle approche

Par ailleurs, dans le cadre d’une pathologie neurodégénérative, les objectifs rééducatifs de
1I’orthophoniste consistent essentiellement au maintien des capacités cognitives globales et
notamment des fonctions de communication, ainsi qu’au ralentissement de leur dégradation
inéluctable. La détection de signes d’agnosie digitale, élément annonciateur de la genése du
déficit instrumental, permettrait a 1’orthophoniste d’adapter son plan de soins ainsi que
I’accompagnement des aidants, au plus proche des besoins du patient dans un objectif de

prévention des troubles a venir.

Ainsi, s’il parait justifié pour I’orthophoniste de s’atteler en premier lieu aux troubles
mnésiques qui constituent la plainte majeure du patient, il conviendra de ne pas négliger le
renforcement des fonctions instrumentales fortement menacées lors de la détection de
I’agnosie digitale. Travailler en amont le maintien des fonctions praxiques, gnosiques et
langagiéres, informer 1’entourage du patient sur la détérioration a venir de ces fonctions et le

guider dans la mise en place de mécanismes compensatoires semble alors indiqué.

En outre, une approche rapportée dans notre partie théorique suggeére que 1’agnosie digitale
serait en réalité la partie émergente et la plus sensible d’un déficit plus large de désignation
des parties du corps (Degos & Bachoud-Levi, 1998). Nous pourrions donc travailler sur ce
point avec nos patients au cours de la rééducation. Il serait alors intéressant de proposer des
activités portant sur la représentation du corps, ainsi que différents travaux permettant
d’exercer la différenciation soi-autrui, condition essentielle au maintien des capacités de

communication.

» Compréhension et appréhension des troubles du pointage au sein de pathologies
développementales

Enfin notre étude, en s’intéressant spécifiquement aux mécanismes qui sous-tendent le geste
de désignation, permet une meilleure appréhension de cette fonction essentielle pourtant peu

explorée dans la littérature jusqu’alors.

Le geste de pointage s’établit dés la petite enfance. Accompagné de regards adressés a
I’interlocuteur et exécuté dans le but de partager une intention, il constitue le socle fondateur
de la Théorie de I’Esprit et est qualifié de pointage proto-déclaratif. Des altérations de ce

geste spécifique a ’homme, que 1’on sait indispensable a 1’élaboration du langage sont
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apparentes au sein de pathologies développementales auxquelles les orthophonistes sont

confrontés, notamment I’ autisme.

En effet, chez I’enfant autiste, on retrouve des troubles du langage pouvant aller de I’absence
de langage a des désordres pragmatiques. En 2000, Charman et al. démontrent que 1’aptitude
pour les comportements d’attention conjointe (et donc de désignation) est corrélée aux
capacités langagieres futures et aux capacités de représentation des états mentaux d’autrui
(Théorie de I’Esprit). En outre, les troubles sociaux chez les enfants porteurs d’autisme
semblent s’améliorer en cas de rééducation précoce des comportements d’attention conjointe.
A T’inverse, les enfants porteurs de trisomie 21 qui ont aussi un retard de langage sont
capables de désigner et ils possedent des compétences sociales normales. La désignation ou
ses mécanismes constituerait alors « le pivot du développement social de [’enfant » (Charman
et al., 2003).

Notre travail vient ici renforcer 1’idée que la prise en charge orthophonique d’une pathologie
telle que I’autisme ne peut étre pertinente sans un travail rééducatif appuyé et réfléchi sur
I’élaboration du geste de pointage. Ainsi, la rééducation des aptitudes au pointage proto-
déclaratif (pré-requis langagier) et des capacités a comprendre les intentions d’autrui sont
aussi une cible privilégiée pour la recherche de méthodes de rééducation précoce des troubles

de la sphere autistique.
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ANNEXE 1 : Consentement de participation a I’étude

CHU de Poitiers
Service de Neurologie
Unité de Neuropsychologie et Rééducation du langage

Il va vous étre proposé de passer certaines épreuves faisant partie d'un programme de
recherche. Certaines d'entre elles ont pour but d'explorer un certain nombre de fonctions,
notamment le langage, la mémoire, I'attention. D'autres épreuves ont pour objectif de dépister
des troubles du schéma corporel et plus particulierement les troubles de désignation des
parties du corps.

Le dépistage de troubles du schéma corporel et leur meilleure compréhension
permettra un meilleur diagnostic et une prise en charge rééducative adaptée.

Le résultat de ces épreuves est confidentiel. Il est enregistré informatiquement et pourra vous

étre communiqué si vous le désirez.

J& SOUSSIGNE(E)..-vevereeieeiesie ettt sttt , accepte de participer a
ce programme de recherche.

Si je le désire, je serai libre a tout moment d’interrompre ma participation. J’en informerai
alors le médecin responsable de I’étude dans le service de soins.

Poitiers,le [/ [/

Signature :



ANNEXE 2 : Evaluation du niveau socioculturel

Evaluation du niveau culturel (Gil, 2006, p.13)

NC1 : Hlettré.

NC2 : Sait lire, écrire, compter.

NC3 : Niveau de fin d’études primaires (5 années de scolarisation).

NC4 : Niveau de brevet d’études de premier cycle (au total, a partir du cours préparatoire, 9
annees de scolarisation) ; ou pour les métiers manuels, niveau CAP sans spécialisation.
NC5 : Niveau classe terminale (fin du deuxiéme cycle secondaire, 11 ou 12 années de
scolarisation) ou pour les métiers manuels, niveau ouvrier ou artisan avec responsabilités
techniques ou de gestion.

NC6 : Niveau baccalauréat ou métiers manuels hautement qualifiés avec cursus prolongés
comme les compagnons du tour de France.

NC7 : Niveau dipléme universitaire (14 années de scolarisation et au-dela).



ANNEXE 3 : Grille de cotation du protocole

Date de I'examen :

Nom :

Prénom:

Date de naissance :

Niveau socio-culturel (NSC)

Latéralité

lllettré

écrire

dessiner

Lire,écrire,compter

balle

Certificat d'étude

ciseaux

Brevet des colléges

brosse a dents

Terminale

couteau

cuillére

Baccalauréat

balai

~N (O[O AW N

Diplbme universitaire

allumette

boite

Evaluation globale des fonctions cognitives

MMSE

- Orientation

- Apprentissage

- Attention et calcul

- Rappel

- Langage

- Praxies constructives

BREF

- Similitudes

- Evocation

- Préhension

- Programmation
- Interférence

- Inhibition

Figure de REY

- Copie
Tps:

- Mémoire

Grober et Buschke (RL/RI 16)
- Rappel immédiat

- Rappel libre 1
- Rappel total 1
- Rappel libre 2

- Rappel total 2
- Rappel libre 3

/130
/10
/3
/5
/3
/8
/1

/18
/3
/3
/3
/3
/3
/3

/36 Type:

136 Type:

/16
/16
/16
/16
/16
/116



e VOSP (Visual Object and Space Perception Battery)

- Rappel total 3

- Rappel differé Libre
- Rappel différé Total
- Reconnaissance

- Total RL

- Rappels totaux

MT-86 alpha

- Compréhension orale

- Comprehension écrite
- Lecture a voix haute

- Ecriture copiée

- Ecriture dictée

- Répétition

- Dénomination

- Praxies bucco-faciales

Token test

DO80

Evaluation du langage

Evaluation des praxies

Praxies gestuelles : Batterie de Mahieux-Laurent

- Gestes symboliques
- Gestes mimes d’action
- Gestes abstraits

- Dot counting :

- Position discrimination :

- Number Location :
- Cube analysis :

e Autoportrait en pied

- Nombre de parties

- Déplacement de parties
- Multiplication de parties

Evaluation des gnosies

- Représentation droite/gauche

/16
/116
/16
/116

/11
/11
/13
14
7
/13
/116
/6

/5
/10
/8

/10
120
/10

/10

Evaluation du Schéma corporel

125

NR : FR:
148
148

136

/80

123



ANNEXE 4 : Quelques tests ou extraits du bilan neuropsychologique

MINI MENTAL STATE EXAMINATION

Mini Mental State Examination (MMSE) (Version consensuelle du GRECO)

Orientation
Je vais vous poser quelques questions pour apprecier comment fonctionne votre mémoire.

Les unes sont trés simples, les autres un peu moins. Vous devez répondre du mieux gue vous pouvez.
Quelle est Ia date compléte d”awjourd hui 7

51 1a réponse est incorrecte ou incompléte, posées les questions restées sans réponse, dans 1'ordre suivant
1. En quelle année sommes-nous 7
2. En quelle saison 7
3. En quel mois 7
4. Quel jour du mois 7
5. Quel your de la semaine ?

Je vais vous poser maintenant quelques questions sur I'endroit ol nous trouvons.
6. Quel est le nom de I"hopital ol nous sommes 7%
7. Dans quelle ville se trouve-t-1l 7
8. Quel est le nom du département dans lequel est située cette ville 7%
9. Dans quelle province ou région est sifuée ce département 7
10. A quel étage sommes-nous 7

Apprentissage
Je vais vous dire trois mots ; je vous voudrais que vous me les 1épétiez et que vous essayiez de les retenir
car je vous les redemanderai tout i I'heure.

11. Cigare Citron Fautenil
12. Fleur ou Cle ol Tulipe
13. Porte Ballon Canard

Répéter les 3 mots.

Attention et calcul
Voulez-vous compter  partir de 100 en retirant 7 a chaque fois 7

14. 03
15. 26
16. 79
17. 72
18. 65

Pour tous les sujets, méme pour ceux qui ont obtenu le maximum de points, demander
Voulez-vous épeler le mot MONDE a 'envers 7%*

Rappel

Pouvez-vous me dire quels étaient les 3 mots que je vous a1 demandes de répéter et de retenir tout a I"heure ?
11. Cigare Citron Fautenil
12. Fleur ou Cle ol Tulipe
13. Porte Ballon Canard

[angage

Montrer un crayon. 22. Quel est le nom de cet objet 7

Montrer votre montre. 23. Quel est le nom de cet objet 7**

24. Ecoutez bien et répétez apres moi - « PAS DE MAIS, DE SL NI DE ET »***

Poser une feuille de papier sur le bureau. la montrer au sujet en hu disant : « Ecoutez bien et faifes ce que je vais vous dire -

25. Prenez cette fenille de papier avec votre main droite,
26. Pliez-1a en deux.
27. Et jetez-la par terre. »****

Tendre au sujet une feuille de papier sur lagquelle est écrit en gros caractére : « FERMEZ LES YEUX » et dire au sujet
28. « Faites ce qui est écrit ».

Tendre au swjet une feuille de papier et un stylo. en disant -
29. « Voulez-vous m’écrire une phrase, ce que vous voulez, mais une phrase entiére. »*****

Praxies constructives
Tendre an swjet une feuille de papier et lui demander : 30. « Vounlez-vous recopier ce dessin 7 »

I
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BATTERIE RAPIDE D’EVALUATION FRONTALE (BREF)

Batterie Rapide d'Efficience Frontale (D

ubois et Pillon)

Cotation

1- EPIEHV\E des similitudes . les trois réponses correctes =3
Demander en quot se ressemblent . 2 réponses seulement =2
O une orange et uns banane . 1 réponse =1
o une chaise et une table . Aucune réponse =0
o une tulipe, une rose et une marguerite

2- Epreuve de fluence verbale . plus de 10 mots =3
Demander au patienf de donner le . entre 5 et 10 mots =2
maximum de mots commengant . entre 3 et 5 mots =1
par la letfre & . moins de 3 mots 0

3- Comportement de pl’éhﬂﬂﬂ-iﬂﬂ . le patient ne saisit pas les mains de l'examinateur =3
Lexaminateur 5'assoif devant le patient . lz patient hésite et demande ce gu'il doit faire =2
dont les maims reposent sur l2s genouy. . lz patient prend les mains sans hésitation =1
Il place alors ses mams dans celles du . le patient prend les mains alors gue l'examinateur
patient afin de voir 51 va les saisir i demande de ne pas le faire =0
spontanément.

4- Séqueuces motrices de Luria . 1= patient réussit seul 6 séguences consécutives =3
Le patient doit reprodhuire la ségquence . lz patient réussit seul au moins 3 séguences
“tranche - poinf - paume” aprés que | consécutives =2
examinateur b aif montré seul 3 fois, ef . le patient peut ¥ arriver seul mais réussit correcte-
aprés qul l'ail réalise 3 fois avec Nexami- ment avec l'examinateur =1
nafeur. . le patient n'est pas capakle de réussir 3 séguences

correctes méme avec 'examinateur =

o- Epreuve des consignes . AUCURE erreur =3
conflictuelles . seulement 1 ou 2 erreurs =2
Demander au patient de taper 1 fois . plas de 2 erreurs =1
lorsgque Vexaminateur tape 2 fois . le patient suit le rythme de 'examinateur =0
ef vice-persa [SEquUence proposes
I-1-2-1-2-2-2-1-1-1-2}

6- Epreuve de Go - No Go . AUCUnE ErFeur =3
Le patient doit taper 1 fois quand I' . seulement 1 ou 2 erreurs =3
examinateur fape 1 fois ef ne pas . plus de 2 erreurs =1
taper lorsque lexaminateur tape . le patient est perdw ou suit le rythme de 1
2 fois (1-1-2-1-2-2-2-1-1-1-2) examinateur =0

Total

Vi




EXTRAIT DU MONTREAL-TOULOUSE 86 VERSION ALPHA

COMPREHENSION ECRITE 6
LA CANALISATION N'A PAS ETE OBTENUE 0
. CIGARE PIPE GUITARE |CRAYON AUTRE
2. RATEAU PLOCHE BATEAU |PEIGNE AUTRE

3. LAMPE BOUGILE RAMPE CHAMPIGNON| AUTRE

a. SAPIN | ARBRE LAPIN TENTE AUTRE

5. GATEAU I GLACE CHATEAU |PNEU AUTRE
+ Si =3 4

NaTE -+ Moins de 4

LA CANALISATION N'A PAS ETE OBTENUE O

1. LA FEMME ECRIT LA FEMME LIT L'HOMME ECRIT L'HOMME LIT

2. LE CHIEN SAUTE LE CHIEN bORT LE CHAT SAUTE LE CHAT DORT

3. LE CAMION DESCEND{ LE CAMION MONTE | LE TRAIN DESCEND | LE TRAIN MONTE

.

* Si=42
++ Moins de 2

NOTE

LA CANALISATION N'A PAS ETE OBTENUE O
1. LE CHIEN VLA FILLE LE CHIEN LA FILLE
TIRE TIRE SUIT SUIT
LA FILLE LE CHIEN LA FILLE LE CHIEN
2. LE CAMION SUIT LE GARCON SUIT LA VACHE SUIT LA VACHE ET \
LE GARCON LA VACHE LE GARCON LE CAMION
ET LA YACHE £T | F CAMION EI LS SUIVENT |E GARCON
5, LE GROS POUSSE LE GROS POUSSE LE MAIGRE POUSSE | LE MAIGRE POUSSE |
LE MAIGRE SUR LA CHAISE SUR LE GROS SUR LA CHAISE SUR
LA CHAISE LE MAIGRE LA CHAISE LE_GROS
I i
- |« Si =-d 1
) T [+« si=230
| 1
REMARQUES :

Vil
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EXTRAIT DU TOKEN TEST

TOKEN TEST

Disposition des jetons :

Examinateur

@ €
H &
SN ®

o @
.

Patient

Consignes :
SUBTEST 1 : disposez les jetons conformément 2 la présentation ci-dessus

: Touchez un rond

: Touchez un carré

: Touchez un jeton jaune
: Touchez un rouge

: Touchez un noir

: Touchez un vert

N N L AW

: Touchez un blanc

VIl
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EXTRAIT DE LA VOSP

a) Dot counting

b) Position discrimination




¢) Number Location

d) Cube Analysis
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Dot Counting
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The Visual Object and Space Perception Battery

VOSP
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EVALUATION DU SCHEMA CORPOREL

o Autoportrait en pied réalisé par le patient

(« Dessinez de fagon schématique un bonhomme qui vous représente »)

- Nombre de parties

O

O O O O O O O 0 0 o0

Oreilles
Yeux
Bouche
Nez

Cou
Torse
Abdomen
Jambes
Pieds
Bras
Mains - Doigts

- Déplacement de parties
- Multiplication de parties
- Représentation droite/gauche
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ANNEXE 5: Critéres diagnostiques de la maladie d’Alzheimer, NINCDS-ADRDA

Critéres diagnostiques de la maladie d’Alzheimer, NINCDS-ADRDA

1. Critéres de maladie d’Alzheimer probable :

- syndrome démentiel établi sur des bases cliniques et documenté par le Mini-Mental State
Examination, le Blessed Dementia Scale ou tout autre test équivalent et confirmé par des preuves
neuropsychologiques

- déficit d’au moins deux fonctions cognitives

- altérations progressives de la mémoire et des autres fonctions cognitives

- absence de trouble de conscience

- survenue entre 40 et 90 ans, le plus souvent au-dela de 65 ans

- en I’absence de désordres systémiques ou d’une autre maladie cérébrale pouvant rendre compte par
eux-mémes, des deficits mnésiques et cognitifs progressifs

2. Ce diagnostic de maladie d’Alzheimer probable est renforcé par :

- la détérioration progressive des fonctions telles que le langage (aphasie), les habilités motrices
(apraxie) et perceptives (agnosie)

- la perturbation des activités de la vie quotidienne et la présence de troubles du comportement
- une histoire familiale de troubles similaires surtout si confirmés histologiquement

- le résultat aux examens standards suivants :

- normalité du liquide céphalo-rachidien

- EEG normal ou siége de perturbations non spécifiques comme la présence d’ondes lentes

- présence d’atrophie cérébrale d’aggravation progressive

3. Autres caractéristiques cliniques compatibles avec le diagnostic de maladie d’Alzheimer
probable aprés exclusion d’autres causes :

- période de plateaux au cours de I’évolution

- présence de symptdmes tels que dépression, insomnie, incontinence, idées délirantes, illusions,
hallucinations, réactions de catastrophe, désordres sexuels et perte de poids. Des anomalies
neurologiques sont possibles surtout aux stades évolués de la maladie, notamment des signes moteurs
tels qu’une hypertonie, des myoclonies ou des troubles de la marche.

- crises comitiales aux stades tardifs

- scanner cérébral normal pour I’age

4. Signes rendant le diagnostic de maladie d’Alzheimer probable incertain ou improbable :

- début brutal

- déficit neurologique focal tel que hémiparésie, hypoesthésie, déficit du champ visuel, incoordination
motrice a un stade précoce

- crises convulsives ou troubles de la marche en tout début de maladie

5. Le diagnostic clinique de 1a maladie d’ Alzheimer possible :

- peut Etre porté sur la base du syndrome démentiel, en 1’absence d’autre désordre neurologique,
psychiatrique ou systémique susceptible de causer une démence, en présence de variante dans la
survenue, la présentation ou le cours de la maladie ;

- peut étre porté en présence d’une seconde maladie systémique ou cérébrale susceptible de produire
un syndrome démentiel mais qui n’est pas considérée comme la cause de cette démence ;

- et pourrait étre utilisé en recherche clinique quand un déficit cognitif sévére progressif est identifié
en ’absence d’autre cause identifiable.

6. Les critéres pour le diagnostic de maladie d’Alzheimer certaine sont :

- les critéres cliniques de la maladie d’Alzheimer probable ;
- et la preuve histologique apportée par la biopsie ou I’autopsie.
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ANNEXES 6 : Aire de Brodmann 39

En rouge, aire de Brodmann 39 : Gyrus angulaire du lobe pariétal inférieur.

(en haut, néocortex cOté externe ; en bas, néocortex coté interne)
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L'aire 39 de Brodmann correspond au gyrus angulaire, structure du cortex pariétal et point
de jonction entre les cortex occipital, pariétal et temporal. Le gyrus angulaire entoure

I'extrémité caudale du sillon temporal.
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PROPOSITION D’UN OUTIL D’EVALUATION DE LA MALADIE
D’ALZHEIMER BASE SUR L’AGNOSIE DIGITALE

Résumé

Un déficit spécifique de la désignation des parties du corps (somatotopoagnosie) est décrit
dans les lésions de la jonction temporo-pariétale, région d'association atteinte de facon
précoce et bilatérale dans la maladie d'Alzheimer. Afin de préciser 1’origine du déficit nous
nous sommes intéressés spécifiquement a I’agnosie digitale qui constitue une altération
sélective des éléments les plus latéralisés et les plus différenciés de 1’image du corps.
L’évaluation de 1’agnosie digitale se présente comme un test a la fois simple, acceptable pour
le patient et susceptible de révéler un déficit des fonctions instrumentales avant la perte
d'autonomie ; nous avons pour objectif de proposer ce test comme outil diagnostique de la
MA. Notre étude compte 40 patients a un stade précoce de la pathologie, soumis a une
batterie neuropsychologique standard et a une tache plus spécifique d’exploration de I’agnosie
digitale. D’une part, nous avons cherché a démontrer 1’autonomie de ce syndrome par rapport
aux déficits cognitifs observés. D’autre part, nous avons identifié le profil d’erreur le plus
sensible et le plus spécifique de la MA défini par le type et le nombre d’erreurs
d’identification digitale, en tenant compte de plusieurs facteurs : doigt, latéralité manuelle,
attribution, agentivité, et rapport homologue ou hétérologue entre la main désignante et la
main désignée. Bien que le trouble d’identification fut indépendant des fonctions mnésiques et
exécutives, nous n’avons pu prouver son autonomie par rapport a certains troubles
instrumentaux. Par ailleurs, I’analyse de I’interaction des facteurs agent, attribution et rapport
d’homologie nous a permis d’observer que les difficultés des patients se manifestaient
remarquablement lorsque la personne désignée et celle qui désigne étaient différentes mais
que leurs mains entretenaient un rapport homologue. Nous pensons que ce comportement
témoigne d’une indistinction entre le corps propre et le corps d’autrui a I’instar de ce qui

existe aux premiers stades du développement.

Mots-clées
Agnosie digitale- Maladie d’ Alzheimer- Somatotopoagnosie- Image du corps-

Développement de I’enfant- Désignation- Jonction temporo-pariétale




