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Syndromes majeurs de I’hémisphere
mineur

A. Carota, J.-M. Annoni, L. Piccardi, J. Bogousslavsky

Depuis plus de 50 ans, I’'hémisphere droit n’est plus considéré comme le partenaire mineur de notre
cerveau. Son réle dominant sur I’'hémisphére gauche a été reconnu a travers plusieurs syndromes qui se
manifestent préférentiellement aprés une lésion de I’"hémispheére droit, comme I’héminégligence,
I'anosognosie, la désorientation topographique et la dysprosodie. Ces pathologies montrent que, en
conditions physiologiques, I’'hémisphére droit est déterminant pour les processus attentionnels et
d’intégration sensorielle polymodale nécessaires a la compréhension du soi et de I’environnement. Les
aspects confabulatoires qui caractérisent I’‘anosognosie, les délires d’identification et les autres
syndromes neuropsychiatriques conséquents mettent particulierement en relief le réle des aires
associatives polymodales du cerveau droit pour les activités neurales qui sont impliquées dans cette
conscience de soi et de I'environnement. Un autre péle d’intérét dans I’étude des mécanismes cérébraux
concerne le réle de I’hémisphére droit dans les processus émotionnels, en particulier lors de la
communication. Bien que les fonctions lexicales et linguistiques dépendent de I’'hémisphére gauche,
I’hémisphére droit conditionne les aspects affectifs de la communication tels que la prosodie et la
compréhension des expressions faciales, et également d’autres aspects plus généraux comme la
compréhension abstraite et figurative du langage. L'individu qui est atteint d’une Iésion étendue de
I’hémisphere droit semble communiquer, presque toujours, sufisamment bien et sans déficits
phonologiques lors d’une conversation bréve et superficielle, mais lors d’un examen plus approfondi, il
peut apparaitre peu communicatif, détaché ou brusque ou bavard, et également moins perspicace, peu
sensible aux contenus émotionnels. A la différence de I’aphasie qui découle d’une atteinte hémisphérique
gauche, les déficits de communication spécifiques a I’'hémisphere droit s’intégrent encore peu dans des
modeéles cognitifs, mais ils font I’'objet d’une recherche neuropsychologique et neurophysiologique
intense.
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H Introduction

Perspective historique

L'hémisphere gauche a été le protagoniste de la recherche
clinique et cognitiviste depuis 1860, essentiellement pour ses
fonctions linguistiques qui ont, dans l'aphasie, leur corrélat
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Tableau 1.
Déficits spécifiques de I'atteinte unilatérale de I'hémisphére droit.

Héminégligence spatiale unilatérale

Apraxie constructive

Apraxie de I’habillage

Hypergraphie

Syndromes visuoperceptifs
Agnosie visuelle aperceptive
Prosopagnosie
Désorientation topographique

Déficits liés a la communication
Dysprosodie expressive et réceptive
Diminution de l'efficience et de la
spécificité du discours
Compréhension réduite des
expressions faciales

Syndromes neuropsychiatriques
Anosognosie et somatagnosie
Délires d’identification
Manie

fonctionnel. Puisque la communication a d’abord été exclusive-
ment liée aux faits linguistiques, le cerveau gauche est devenu
le cerveau dominant. Les études sur les patients commissuroto-
misés, dans les années 1960, ainsi que le développement des
techniques d’écoute dichotique et de tachistoscopie dans les
années 1970 permirent de comprendre le rble privilégié du
cerveau droit dans la perception visuelle. Ces études attribuérent
au cerveau droit la capacité d’'une analyse plus globale des
stimuli perceptifs et linguistiques, alors qu’elles attribuerent une
stratégie cognitive plus analytique a 1’hémisphere gauche. Ces
recherches déplacérent l'intérét vers les syndromes pour lesquels
I’hémisphere droit apparait comme dominant (héminégligence,
anosognosie, déficit de la mémoire visuelle et agnosies visuelles)
et vers les autres aspects communicatifs et non verbaux du
langage tels que la pragmatique et la prosodie. En particulier, les
modeles dynamiques postulent des fonctions « latentes » ou
modifiables de 'hémispheére droit en fonction du contexte. Il
Dans cet article, nous nous référerons particuliéerement aux
syndromes cliniques dérivant de l’accident vasculaire cérébral
(AVC) ischémique de I'hémispheére droit, car I’AVC est la
pathologie cérébrale dont l'incidence et la prévalence sont
majeures. Néanmoins, les troubles comportementaux sur lésions
droites se retrouvent également dans les pathologies dégénéra-
tives. Par exemple, des études anatomocliniques de patients
souffrant de démence frontotemporale 12l montrent que les
troubles de l'interaction sociale sont rares dans les atrophies
frontotemporales gauches, alors que la plupart des patients
ayant une dysfonction hémisphérique droite démontrée au
single photon emission tomography (SPECT) présentent des
troubles comportementaux et antisociaux.

Portrait du patient avec lésion
hémisphérique droite

L'individu atteint d'une lésion limitée a I’hémisphere droit
peut présenter, et ceci plus facilement dans la phase aigué de
I’AVC, une variété de déficits considérés spécifiques du cerveau
droit (Tableau 1).

Ces syndromes peuvent également survenir dans le cas de
lésions unilatérales gauches, mais la spécificité est due a leur
fréquence majeure et a leur sévérité en cas de lésion unilatérale
droite.

Dans la phase aigué et « floride » d'un AVC hémisphérique
droit, les patients apparaissent souvent distraits, désintéressés,
insensibles et ne suivent pas l'interlocuteur du regard. Ils
peuvent commencer ou terminer brusquement la conversation,
changer de sujet, ne répondre qu’en partie aux questions, et ils
sont peu concernés par l'effet de ces comportements. D’autres
fois, ils peuvent étre logorrhéiques, mais leurs discours sont un
ensemble de faits tangentiels, comme s’ils réfléchissaient a
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haute voix plutdét que converser. Les mots sont souvent pro-
noncés avec peu de couleur émotionnelle, ce qui rend l'interlo-
cuteur inconfortable, comme s'il écoutait quelqu'un qui
communique sans étre véritablement connecté. I3I

Dans sa forme extréme, chez 'individu avec une anosognosie
de I’hémiplégie ou avec une anosognosie d’'une héminégligence
spatiale sévere, ce discours peut devenir confabulatoire.

14 .
Point fort

En cas d’AVC, I'atteinte de I’'hémisphere droit peut se
traduire par des syndromes cliniques spécifiques
(Tableau 1).

B Héminégligence spatiale
unilatérale

Définition

L’héminégligence spatiale unilatérale (HSU) consiste en une
réponse diminuée aux stimuli présents ou survenant dans
I'hémi-espace contralésionnel. Par définition, I'HSU est supra-
modale, et elle ne doit pas étre expliquée par un déficit moteur
ou sensoriel, bien que ceux-ci soient souvent présents. L’'HSU se
vérifie le plus fréquemment et avec une sévérité majeure lors
d’une lésion hémisphérique unilatérale droite. [+ 5

Tests traditionnels

Les tests traditionnels sont en général utilisés pour détecter
I’'HSU, mais ils peuvent étre peu informatifs de sa sévérité dans
les cas les plus modérés. Il s’agit de tests papier-crayon utilisa-
bles au lit du malade. Dans la copie ou le dessin de mémoire,
le patient peut négliger la partie gauche du dessin entier ou la
partie gauche des différents €léments du dessin (Fig. 1). Le score
est obtenu en comparant le nombre de détails copiés ou
dessinés a droite et a gauche. Dans la copie de dessins comple-
xes, le patient peut déplacer les détails de la partie gauche du
dessin dans la partie droite du modele (cf. la mer dans Fig. 1),
un phénomene similaire a I'allochirie. Dans les tests de barrage,
le patient biffe les stimuli (lignes, lettres, nombres, signes,
formes géométriques, dessins) qui remplissent ’espace d'une
feuille de papier. Dans les tests de bissection, il doit marquer
d’un trait le centre d'une ligne, d'une série de chiffres ou de
mots. Un excellent test de dépistage est donné par la perception
de l'illusion de Wundt-Jastrow (Fig. 2). Bien que les deux
segments qui constituent l'illusion aient la méme longueur, les
sujets normaux percoivent généralement le segment inférieur
comme le plus long. Au contraire, les sujets avec HSU ne
percoivent pas l'illusion quand elle dépend de la partie gauche
du dessin.

La lecture (mots composés, phrases ou paragraphes situés au
centre de la feuille) et 1’écriture sous dictée font partie des tests
standards de screening. L'évaluation de 1’espace personnel peut
se fonder sur l'utilisation d’objets de toilette (peigne, rasoir,
brosse a dents). [¢ 71 Tl faut noter que les tests de dépistage
comme tous les autres tests plus complexes, sont sensibles a la
position du papier ou des stimuli en rapport aux coordonnées
spatiales du patient (yeux, téte et corps).

Déficit varié

L'HSU est un déficit hétérogene quant a sa sévérité et ses
manifestations cliniques (Tableau 2). La sévérité de I'HSU peut
varier entre une discréte augmentation des temps de réaction lors
de la détection des stimuli situés dans l’espace gauche, et la
situation extréme ou la totalité de ’hémi-espace gauche semble
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Figure 1. Copie sur modéle, effectuée par un peintre, 3 semaines aprés un accident vasculaire cérébral (AVC) pariétal droit.

L'illusion est créée par la :
partie gauche partie droite

o~ I\
N

Figure 2. |llllusion de Wundt-Jastrow.

avoir disparu. 81 Cette variabilité est influencée par le délai entre
I’AVC et ’évaluation clinique, ainsi que par I’étendue de la
lésion. I°!

Dans la phase aigué (heures ou jours), le patient est dans son
lit avec la téte et le regard constamment dirigés vers la droite.
Approché ou questionné a sa gauche, il peut regarder et se
tourner encore plus vers la droite (hyperhéminégligence). [10]

Apres quelques jours, la déviation spontanée du regard vers
la droite diminue, mais le patient reste attiré uniquement par
les personnes ou les objets situés a sa droite (« attraction
magnétique du regard »). 111 Il ne mange que dans la partie
droite de l'assiette, et méme de sa bouche (héminégligence
buccale), 121 il ne se rase/maquille qu’a droite, il ne pose ses
lunettes que sur l'oreille droite, il n’habille que la partie droite
du corps. De plus, il n’écrit que sur la moitié droite de la feuille
ou il fait des persévérations graphiques, il n’observe que la
partie droite des images sur les journaux ou a la télévision, il ne
lit que la moitié droite des mots, méme si les fragments lus ne
correspondent pas a des mots existants. Il n’essaie pas de bouger
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Tableau 2.
Formes de I'héminégligence.

Héminégligence visuelle
Dans les différentes cordonnées spatiales
Egocentriques :
—axe de la rétine
—axe de la téte
—axe du tronc
—axe du membre qui bouge
Allocentriques :
—héminégligence centrée sur I'environnement
—héminégligence centrée sur I'objet
Axe de gravité
Espace proche :
— espace personnel
—espace péripersonnel
Espace lointain
Dans I'espace mental (héminégligence représentationnelle)
Dans d’autres modalités sensorielles
Héminégligence auditive
Héminégligence tactile
Héminégligence olfactive
Héminégligence gustative
Héminégligence motrice
Hypokinésie
Hypométrie
Hypokinésie directionnelle
Impersistance motrice
Phénomenes liés a I’héminégligence
Extinction et allochirie
Vision aveugle et perception inconsciente
Anosognosie
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ses membres gauches, il n’est pas capable de se déplacer sans
frapper contre le c6té gauche des parois ou des portes. Dans une
phase successive, une récupération des déficits plus grossiers
commence a se manifester, mais le patient fait encore des
erreurs latéralisées aux tests papier-crayon. Apres des semaines
ou des mois, des stratégies de compensation sont évidentes,
mais les temps de réactions restent diminués pour les stimuli
gauches. En général, plus la tache est complexe et plus les
distracteurs sont nombreux dans I’hémi-espace ipsilésionnel,
plus il sera facile d’éliciter des signes d’HSU dans l’espace
contralésionnel. 3] La signification émotionnelle des stimuli [14]
et la motivation du patient 5] peuvent aussi influer sur la
performance aux tests. Par conséquence, 'HSU est considérée
comme un déficit qui dépend de la tache.

Le caractere « instable » de l’espace gauche est une autre
source de variabilité. L’espace est une dimension mentale
fondée sur des coordonnées spatiales différentes. L’'HSU peut
donc se manifester différemment selon les coordonnées égocen-
triques (axe de la rétine, de la téte et de la ligne médiane du
tronc ou d'un membre qui bouge) ou allocentriques (de 1’envi-
ronnement). Dans ce dernier cas, I'’héminégligence peut s’appli-
quer a l'environnement dans sa globalité (héminégligence
centrée sur l'environnement), ou sur chaque objet pris isolé-
ment (héminégligence centrée sur 1'objet). Parfois, elle peut
s’étendre a l'espace ipsilésionnel (héminégligence ipsilésion-
nelle), et étre indépendante de l'orientation des objets (hémi-
négligence alignée sur les objets). On a également décrit des
coordonnées s’alignant sur l’axe de gravité : si le patient est
couché sur un flanc et doit pointer des stimuli qui ont subi sa
rotation, les réponses seront retardées aux stimuli a gauche de
l’axe de gravité et non a la gauche de la ligne médiane du
corps. [0l Dans le champ visuel gauche, les réponses aux stimuli
du quadrant inférieur gauche sont, en général, plus lentes par
rapport au quadrant supérieur. ['7] Le role des différentes
coordonnées spatiales de référence ne peut étre analysé valable-
ment que dans les expériences ou les réponses des patients sont
mesurées avant et apreés la modification isolée de chacune des
coordonnées alors que les autres restent constantes. Toutefois, la
mise en évidence qu'un de ces facteurs prédomine sur les autres
peut, dans certains cas, dépendre de la tache utilisée et non de
la dysfonction cognitive sous-jacente. (18

L'HSU peut aussi se manifester différemment dans l’espace
proche ou lointain de l'individu. I'°! L’espace proche comprend
un espace personnel (le corps et les membres) et un espace
péripersonnel (le périmetre d’action des membres), dans lesquels
les tests papier-crayon sont effectués. L’espace lointain se situe
en dehors du périmetre d’action des membres et il peut étre
évalué avec un test de barrage ou de bissection par pointeur-
laser sur un écran lointain. Un patient héminégligent a montré,
lors de cette tache, des performances différentes selon qu’il a
utilisé un laser ou un baton, ce qui démontre que l'effet de la
distance est aussi lié au type de gestes moteurs requis par la
tache. 1201

L’héminégligence spatiale peut également se manifester dans
I’espace imaginatif (héminégligence représentationnelle).
Toutefois, une forme pure d’héminégligence représentationnelle
est rare, c’est-a-dire sans signes d’HSU aux tests traditionnels. 2%
22] 1’évaluation de cet espace est effectuée en demandant au
patient de comparer mentalement les angles formés par les
aiguilles d’'une montre a certaines heures (O’Clock Test) (23] ou
de nommer les villes comme elles pourraient étre imaginées sur
une carte de France. [24]

Bien que 1'héminégligence visuelle soit la forme la plus
fréquente et la plus sévere, les signes d’'HSU peuvent se mani-
fester dans d’autres modalités sensorielles (auditive, tactile,
olfactive). L’HSU a également une répercussion sur les mouve-
ments. L’héminégligence motrice correspond a une sous-
utilisation des membres contralésionnels, non explicable par
I’hémiparésie. Certains patients avec une héminégligence
motrice sévere donnent l'impression d’étre hémiplégiques alors
qu’ils sont capables de bouger quasi normalement leurs mem-
bres gauches quand leur attention est sollicitée, par exemple en
déplacant le bras gauche dans le champ visuel ipsilésionnel.
L’héminégligence motrice se manifeste par une bradykinésie,
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une hypométrie et une impersistance motrice (incapacité de
maintenir une posture) des membres contralésionnels. Les
patients avec une héminégligence motrice se positionnent de
maniere inappropriée, ils trainent leurs bras passivement lors
des changements de position, leur participation aux taches
bimanuelles et aux ajustements posturaux est minime, et leur
réponse d’évitement a la douleur est retardée. Un phénomene
lié a I'héminégligence motrice qui touche le tronc, la téte, les
yeux et les membres contra- et ispilésionnels est 1’hypokinésie
directionnelle, qui se manifeste par une difficulté a orienter le
mouvement vers l'espace contralésionnel. L’hypokinésie direc-
tionnelle contribue aux scores déficitaires dans les tests papier-
crayon qui demandent des mouvements oculaires et gestuels
dirigés vers la gauche. La dyslexie, la dysgraphie et les dyscal-
culies spatiales représentent l'effet de I’'HSU sur la lecture et le
graphisme, qui demandent également une programmation
visuomotrice.

Différentes taches ont été élaborées pour analyser séparément
la composante perceptive de la composante motrice et pour
individualiser les cas ou une composante prédomine sur
l'autre. [25-271 Ces taches consistent en une condition congruente
(mouvement du bras et exploration visuelle dans la méme
direction) ou incongruente (mouvement du bras et exploration
visuelle dans des directions opposées). Toutefois, la condition
incongruente demande 1'utilisation de ressources attentionnelles
majeures et un contrdle sur les automatismes, qui peuvent étre
déficitaires, indépendamment de la présence d’HSU.

L’évaluation de I'HSU devrait donc inclure le plus grand
nombre de variables impliquées, non seulement pour construire
un profil spécifique du patient et définir le programme de
réhabilitation le plus adéquat, mais aussi pour évaluer le rapport
entre ce profil et le role de la 1ésion de I’hémispheére droit.

Autres phénomeénes liés a ’'héminégligence

L’extinction correspond a la difficulté de répondre aux
stimuli contralésionnels dans le cas d'une double stimulation
simultanée bilatérale. Ce phénomeéne se manifeste uniquement
dans le cas d’'une compétition des stimuli. [4l Bien que I’hémi-
négligence puisse se manifester en absence d’extinction, 28! il
est plus fréquent que 'HSU et l'extinction coexistent. Un
phénoméne apparenté a l’extinction est l’allochirie qui corres-
pond a la localisation erronée (symétrique ou asymétrique) dans
I’espace ipsilésionnel d’un stimulus survenant dans 1’espace
contralésionnel La compétition de stimuli a la base de l'extinc-
tion laisse supposer un déficit attentionnel de nature spatiale,
mais l'interprétation de 1’allochirie en ces termes est plus
problématique.

Les patients avec HSU peuvent présenter les signes d'une
vision aveugle ou d’une perception inconsciente du coté
négligé. L'exemple le plus connu est celui de la patiente qui
devait indiquer si deux dessins d'une méme maison étaient
identiques ou non ; 1?1 dans un de ces deux dessins figurait un
incendie dans la partie gauche de la maison. Bien que la
patiente ait rapporté que les dessins étaient similaires lors de
plusieurs épreuves, elle a invariablement choisi la maison sans
incendie pour y habiter. Le phénomeéne de la perception
inconsciente, qui a été répliqué dans de nombreuses études et
qui se manifeste également en cas d’extinction, indique qu'une
analyse perceptive initiale de I'espace négligé a lieu, mais celle-ci
ne se poursuit pas aux étapes de plus haut niveau. Ce phéno-
mene semble confirmé par une étude qui a montré, a l'aide
d'un paradigme de résonance magnétique fonctionnelle, que les
stimuli émotionnels activent régulierement ’amygdale et les
régions orbitofrontales chez un patient avec HSU méme si ces
stimuli sont négligés ou ignorés. 130]

L’anosognosie pour I'’hémiparésie, décrite dans les sections
successives, s'associe fréquemment a I’'HSU sévere, bien que, trés
rarement, les deux conditions puissent se dissocier. Cependant,
les patients avec HSU sont souvent anosognosiques de ’'HSU ou
inattentifs a ses conséquences. L'anosognosie pour I'HSU, qui a
fait I'objet d’investigations peu nombreuses, est un facteur qui
peut conditionner la récupération de l'autonomie fonction-
nelle. [31] La relation entre HSU, anosognosie de I'HSU et
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I'anosognosie de I'hémiparésie en termes de circuits neuraux ou
de modeles cognitifs reste peu déterminée.

D’autres déficits attentionnels, non latéralisés (diminution de
I'alerte, vigilance et attention divisées) sont trés souvent
observables et quantifiables chez les patients avec HSU et
peuvent contribuer a la sévérité de ’héminégligence. 32!

Localisation de la lésion

L'interprétation des études sur la neuroanatomie de 'HSU
doit tenir compte du fait qu’elles ont utilisé différents paradig-
mes et que les manifestations cliniques et le diagnostic méme
de 'HSU peuvent dépendre des taches utilisées.

Néanmoins, les localisations plus déterminantes pour une
HSU sont la jonction temporopariétale, le lobule pariétal
inférieur et le gyrus supramarginal et angulaire (aires 39 et 40)
de I’hémisphere droit. 133, 341 Le role de la 1ésion du gyrus
temporal supérieur reste controversé. 134 351 L’'HSU est plus
sévere et persistante en cas de lésion pariétale droite, particulie-
rement dans ses parties postérieures et inférieures. Moins
fréquemment, une lésion frontale prémotrice (aire 44, 6 et
8),%6du gyrus cingulaire 137 et, au niveau sous-cortical, du
thalamus, du pulvinar,®®du colliculus supérieur, 3% du bras
postérieur de la capsule interne, du putamen et du noyau
caudé 136, 381 peut causer une HSU. En cas de lésion frontale, la
sévérité de I'HSU est moindre et le pronostic est plus favorable.
Le volume de I’AVC est aussi un facteur déterminant pour le
pronostic. 13l

En cas de lésion pariétale, les manifestations cliniques
caractéristiques de I’'HSU sont l’extinction, ’'héminégligence
visuelle, la difficulté de désengager l'attention de l’espace
ipsilésionnel 1291 et 1’hypokinésie directionnelle controlatérale.
Les lésions limitées aux régions frontales ont été corrélées plus
spécifiquement a ’héminégligence motrice et a un déficit de
l'orientation du corps et du regard. 115 36, 40l La 1ésion du gyrus
cingulaire modifie les programmes prémoteurs et la motivation
a l'action. L’atteinte thalamique, le plus souvent dans sa région
postérieure, semble affecter davantage la capacité d’engager
I'attention vers les stimuli controlésionnels. Les noyaux de la
base et le bras postérieur de la capsule interne font probable-
ment partie des réseaux et des connections cortico-thalamo-
corticales impliquées dans l'attention spatiale.

Pour préciser le lien entre les signes cliniques de I'HSU et
la localisation de la lésion, il faut tester des hypotheéses avec
des paradigmes de neuro-imagerie fonctionnelle (élec-
troencéphalogramme [EEG] mapping, imagerie par résonance
magnétique fonctionnelle [IRMf]). Ce type d’investigation
devrait étre développé également dans la phase aigué de '’AVC
quand les manifestations de I’'HSU sont plus florides et les
mécanismes de plasticité neuronale (par exemple I’émergence de
patterns alternatifs d’activation a l'intérieur du réseau fonction-
nel qui inclut la région endommagée, l'utilisation de stratégies
compensatoires de la part d’autres systéemes neuraux) ne sont
pas encore entiérement opérationnels.

Théories neuropsychologiques
de I'héminégligence

Les théories sur les dysfonctionnements cognitifs qui ménent
a I'HSU doivent pouvoir rendre compte de la variété de ses
formes cliniques et des caractéristiques invariantes. Ces phéno-
meénes sont : 'association préférentielle avec les lésions de
I’hémisphere droit, l'attraction envers l'espace ipsilésionnel, la
présence de signes d’HSU également dans l’espace ipsilésionnel,
le lien entre I’héminégligence visuelle et 1’héminégligence
imaginative, une condition qui est indépendante de la stimula-
tion externe, la modulation de I'HSU par des paradigmes de
manipulation de l'attention. Nous discuterons les deux catégo-
ries plus générales qui résument les théories de I'HSU : les
théories représentationnelles et les théories attentionnelles.

Théories représentationnelles

Les théories représentationnelles considérent I'HSU comme le
résultat d'une désintégration d’'un espace mental. Cet espace
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consiste en un hémi-espace droit représenté dans 1’'hémisphere
gauche et un hémi-espace gauche représenté dans I’hémisphére
droit. La lésion modifie cette topographie mentale en détermi-
nant une sous-répresentation de l’espace contralésionnel.
Plusieurs données cliniques et expérimentales soutiennent les
théories représentationnelles. Les patients peuvent omettre les
détails a gauche lors de la description de mémoire de places
familiéres, 1411 mais ils peuvent corriger leurs oublis s’ils sont
forcés a les reconstruire mentalement dans la perspective
opposée. Pendant la phase REM du sommeil 42/ ou pendant
I’exploration d’'une chambre en condition d’obscurité, [43] les
mouvements oculaires des patients avec HSU sont réduits vers
I'espace contralésionnel. Ces deux conditions, dépourvues de
stimulation externe, supposent la mise en jeu d’un processus
spatial représentationnel. Les patients avec HSU font des erreurs
a gauche en comparant le coté gauche et le coté droit de paires
de figures abstraites se déplacant derriere une fente centrale, ce
qui oblige une reconstruction mentale. [44/ L'héminégligence
olfactive gauche est due a l'atteinte de ’'hémisphere droit bien
que les afférences olfactives ne soient pas croisées, 1431 ce qui
doit étre interprété en termes d’espace mental et non de
mécanismes perceptifs.

Néanmoins, d’autres données sont contraires a I’hypothese
représentationnelle. Il s’agit d’observations de patients avec
héminégligence visuelle sans héminégligence représentation-
nelle, 461 et de I’évidence que I’'HSU est généralement plus
sévere et plus fréquente dans la modalité visuelle que dans la
modalité imaginative. I8! L’héminégligence représentationnelle
pourrait constituer un phénomeéne isolé seulement dans les
phases plus tardives de I’AVC lorsque 1'héminégligence visuelle
est significativement compensée. (3l

Une théorie alternative considere que l'espace mental n’est
pas sous-représenté, mais plutdt modifié, distordu, rétréci 1471 ou
dilaté, [48] en raison des erreurs que les patients font en
dessinant la partie gauche d’une ligne horizontale dont seule la
partie droite est présentée, ou lors de la comparaison de formes
horizontales de longueurs différentes. [48-511 Toutefois, ces taches
sont influencées par la présence ou non d'un déficit du champ
visuel 1521 et la nature des stimuli utilisés. [53] En fait, les
performances s’améliorent sensiblement si le patient effectue
une bissection de lignes virtuelles ou seuls les points initial et
final sont dessinés, ou encore si dans un test de barrage les
lignes ne sont pas biffées mais plutdt effacées. Ces données
indiquent que la nature des stimuli modifie le degré de I'HSU
et, en conséquence, que cet effet est mal expliqué par la seule
distorsion d'un espace mental.

Une autre théorie considere I'HSU comme l'effet d'un dépla-
cement des coordonnées spatiales de références égocentriques.
Cette théorie s’appuie sur deux arguments. Tout d’abord, il
s’agit de la tendance des patients avec HSU a dévier vers
I'espace ipsilésionnel, alors qu’ils doivent pointer droit devant
eux avec les yeux bandés. Le second argument est 1’effet positif,
meéme s'il est temporaire et non constant, des manipulations
expérimentales qui activent les afférences vestibulaires (par les
prismes, la stimulation calorique et optocinétique) ou proprio-
ceptives (par la stimulation électrique nerveuse transcutanée)
vers 'espace contralésionnel. Toutefois, cette théorie ne permet
pas d’expliquer certains aspects de I'HSU comme le fait que
I’héminégligence centrée sur les objets soit aussi présente dans
I'espace ipsilésionnel, le fait qu'une déviation de la référence
égocentrique puisse se manifester sans héminégligence en cas
d’hémianopsie ou d’ataxie, le fait que 1'aggravation de I'HSU se
manifeste en général sous la guidance visuelle. De plus, une
étude n’a pas montré de corrélation entre les performances aux
tests de pointage et aux tests traditionnels de 'HSU. [54]

Les théories représentationnelles n’expliquent donc pas
suffisamment bien ni la variété clinique de I'HSU ni les phéno-
menes communs a toutes les héminégligences.

Théories attentionnelles

Les théories attentionnelles soutiennent qu'une anomalie de
I'attention est a l'origine de 'HSU. Ces théories se fondent sur
le fait que I'HSU (soit visuelle, soit représentationnelle) s’amé-
liore en stimulant (dans les différentes modalités sensorielles)
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Figure 3.

l’attention des patients vers l’espace contralésionnel. Ce
phénomene est démontré par une série d’expériences qui ont
mesuré le temps de réaction a des stimuli latéralisés. Dans le
paradigme de Posner, [551 qui est le prototype de ces expériences,
les stimuli-cibles sont précédés a 1’écran par une facilitation
(latéralisée ou centrale dans le cas de la fleche), dans une
position valable ou non (Fig. 3).

La facilitation présentée a une durée inférieure a 200 ms,
empéche la saccade et la vision fovéale et, en conséquence,
I'activation volontaire des ressources attentionnelles. Pour les
stimuli présentés a gauche, les temps de réaction des patients
avec HSU sont plus rapides en cas de congruence spatiale entre
la facilitation et la cible, et sont augmentés en cas d’incon-
gruence. La neuro-imagerie fonctionnelle montre, chez les sujets
normaux confrontés a ce paradigme, que la facilitation active
un réseau bilatéral dans lequel certaines régions de I'hémisphere
droit sont sélectivement impliquées (le gyrus frontal inférieur,
I'aire motrice supplémentaire, le gyrus cingulaire et la jonction
pariétotemporale). 156, 571

Le paradigme de Posner suggere que trois types d’opérations
interviennent dans la distribution spatiale de l'attention : un
désengagement (extraire son attention de la fixation initiale), un
mouvement (I'orientation vers la nouvelle localisation) et un
réengagement (la fixation sur la nouvelle cible). La défaillance de
ces opérations dans l’espace contralésionnel explique plusieurs
phénomeénes de I'HSU : 'attraction vers les stimuli ipsilésionnels,
I'extinction, et l'aggravation de 1’héminégligence suite a l'aug-
mentation des distracteurs dans l’espace ipsilésionnel.

Les théories attentionnelles permettent de construire un
modele qui explique l'association de I’'HSU avec l'atteinte
hémisphérique droite. Ce modele attribue a chaque hémisphére
la capacité de diriger l'attention vers 1'espace contralatéral, mais
I’hémispheére droit a la capacité d’orienter 1'attention également
vers 1'espace ispilatéral, ce qui explique la plus rare occurrence
ou la sévérité moindre de I’'HSU en cas de lésion gauche. Des
données cliniques et expérimentales soutiennent le modeéle
attentionnel. Deux patients avec HSU due a une lésion de
I’hémisphere droit ont montré une sensible amélioration de
I'HSU aprés une seconde lésion de I'hémispheére gauche. 139, 58I
La stimulation magnétique transcrdnienne qui inhibe ’hémi-
sphere gauche peut améliorer les signes d’HSU dus a la lésion
du lobe pariétal droit, [59 ¢0l alors que la stimulation magnéti-
que inhibant le lobe pariétal droit peut induire des signes d’'HSU
chez les sujets normaux. [°!l Le modéle est compatible avec la
plupart des phénomenes cliniques de I’'HSU, et peut étre
appliqué a l’espace mental et aux modalités sensorielles non
visuelles.

Une autre théorie attentionnelle considere, a la base de
I’HSU, un déficit plus général, et pas uniquement spatial, de
I'attention dirigée. L’orientation de l'attention ne serait qu'un
aspect d’'un systeme plus complexe qui comprend 1’éveil, la
vigilance, 'attention soutenue et l'attention sélective et qui
serait conditionné par d’autres processus cognitifs moins
automatisés comme la motivation, l'intention d’agir et 1’évalua-
tion de la pertinence des stimuli. En fait, lors d’épreuves de
détection de cibles, les patients avec HSU ont des temps de
réactions plus lents, non seulement pour les stimuli controlaté-
raux a la lésion cérébrale, mais également aux stimuli dans
I’espace ipsilésionnel ou en position centrale. Ce ralentissement
peut étre minimisé en faisant précéder la stimulation d'une
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Paradigme de Posner.

courte alarme qui améliore la vigilance (index d’alerte phasi-
que). (62l Ces théories postulent donc qu’un dysfonctionnement
global de ce réseau attentionnel (spatial et non spatial) serait a
I'origine de 1'HSU.

(14 .
Points forts

L’héminégligence spatiale unilatérale (HSU) gauche se
traduit par une réponse absente ou diminuée face aux
stimuli présentés dans la partie gauche de I'espace.

L'HSU est un déficit supramodal qu’il n’est pas possible de
rattacher a un déficit moteur ou sensoriel isolé.

L'HSU peut étre mise en évidence dans toutes les
modalités sensorielles, mais elle est en général plus
fréquente et plus sévere dans la modalité visuelle.

Les tests papier-crayon (barrage, bissection de lignes,
copie, dessin, lecture) sont généralement utilisés pour le
dépistage et le diagnostic de I'HSU, bien qu’ils ne soient
pas les plus sensibles.

L'espace est un concept modulaire qui comprend un
espace personnel, un espace péri- et extrapersonnel, ainsi
qu’un espace « mental ». L’espace peut également étre
défini sur la base de coordonnées égocentriques (ligne
médiane de la téte, des yeux, du corps ou d’'un membre)
et allocentriques (perspective spatiale globale ou centrée
sur les objets).

D’autres phénomenes cliniques, souvent associés a I'HSU,
sont I’extinction a la double stimulation, I’allochirie, la
perception implicite, 'anosognosie et d’autres déficits
spatiaux non latéralisés.

Le réseau neuronal dont la lésion cause I'HSU comprend
différentes régions cérébrales (lobe frontal, pariétal,
thalamus). La lésion la plus fréquente met en cause la
jonction temporopariétale (lobule pariétal inférieur et le
gyrus supramarginal).

Un trouble de I'attention spatiale explique la plupart, mais
non la totalité, des phénomenes cliniques de I’'HSU.

B Apraxie constructive

Selon la définition de Kleist (1934), l'apraxie constructive
correspond a la difficulté a reproduire la configuration spatiale
correcte d'un objet par le dessin ou la construction de l'objet
par l'assemblage de ses parties, sans que ce déficit soit expliqué
par un trouble sensoriel ou par I’'HSU. Dessiner et construire un
objet dépendent de l'intégration de différentes ressources
cognitives (attention soutenue, raisonnement, planification,
habiletés motrices et perceptives). Cependant, l'apraxie cons-
tructive s’identifie premierement par un déficit de nature
spatiale : [63] ]e patient comprend moins ou a des difficultés a
reproduire les relations spatiales des constituants des objets
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MODELE /\

COPIE
patient avec apraxie constructive

COPIE
patient avec héminégligence spatiale

Figure 4. Copie : patient avec apraxie constructive et patient avec héminégligence.

(Fig. 4). L’évaluation devrait se fonder sur ’administration
combinée de tests graphomoteurs (copie, dessins) et constructifs
(assemblage). Ces tests devraient inclure des stimuli de com-
plexité croissante, ils devraient avoir des normes fondées sur les
sujets normaux en contrdlant le niveau scolaire, et ils devraient
dépendre le moins possible de ressources cognitives non
spatiales. La copie est le test le plus simple et direct de I'apraxie
constructive. Puisque la copie d’objets familiers est conditionnée
par le niveau culturel et qu’elle peut se fonder sur la mémoire
procédurale, 1'utilisation de figures complexes et non familiéres
(par exemple la figure de Rey) est probablement la plus adé-
quate et permet d’individualiser les formes moins séveres.
Toutefois, la copie d'une figure complexe demande la formula-
tion de stratégies grapho-spatio-motrices nouvelles, ce qui est
une tache exécutive. En effet, a la tendance a copier les figures
avec une rotation différente du modele correspond bien le
défaut de planification typique des patients avec lésions
frontales. 14 Le dessin de mémoire, bien qu’il donne beaucoup
d’informations sur la construction des images, peut également
utiliser des ressources non spatiales, lexico-sémantiques et
d’imagerie mentale. Comme corollaire ultérieur, il faut préciser
que la copie et le dessin de mémoire, pour une évaluation
correcte de l'apraxie constructive, ne doivent pas étre altérés par
un trouble du graphisme, ce qui peut étre le cas chez des
patients aphasiques. En effet, les patients aphasiques peuvent
étre déficitaires dans les taches de dessin, mais ils effectuent
correctement les taches d’assemblage. (5 Le block design subtest
de la Wechsler adult intelligence scale (WAIS), 1661 le three-
dimensional block construction, 1671 le test de la boite de Trojano
et al. 168] sont des tests d’assemblage possédant des normes.

L'utilisation de tests différents ainsi que la possible interférence
avec d’autres troubles cognitifs (syndrome dysexécutif, apraxie
gestuelle, héminégligence, aphasie) ont eu une répercussion sur
les recherches de corrélation anatomoclinique de l’apraxie
constructive. Les études controlant l'effet de I'héminégligence ont
démontré une prévalence similaire de l'apraxie constructive en
cas d’atteinte unilatérale des deux hémisphéres. 19 701 Cepen-
dant, de nombreuses études ont montré que les deux hémisphe-
res se distinguent en termes qualitatifs. 169 71, 72I Les patients avec
lésion droite ont tendance a produire des dessins dont la distor-
sion spatiale concerne le modéle entier, alors que les patients avec
Iésion gauche tendent a simplifier ou a omettre les détails tout en
conservant les relations spatiales les plus grossieres. Ces études
supportent I’hypothése que I'apraxie constructive s’associe, en cas
de lésion droite, a un déficit visuoperceptif spécitique et distinct
de I'héminégligence alors qu’elle s’associe plutot a des troubles
sémantiques ou de la programmation graphomotrice en cas de
lésion de I'hémisphere gauche.

Les essais de modélisation de 'apraxie constructive ainsi que
les tentatives d’analyser les processus relevent une composante
visuoperceptive, permettant l'identification d’éléments connus
lors de la copie du modele, une composante d’imagerie visuelle,
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utilisée en l’absence de modele, ainsi qu'une composante
exécutive. 163, 701 Notons également I'importance du « calepin »
visuospatial de la mémoire de travail. 73]

Quant a la localisation intrahémisphérique, 'apraxie cons-
tructive peut s’observer lors des lésions corticales antérieures
(lobes frontaux) et postérieures (région pariéto-occipitale) ou
méme parfois lors de 1ésions sous-corticales. 74 Les différences
cliniques liées a ces différentes localisations peuvent étre
également qualitatives, avec un déficit visuospatial plus impor-
tant en cas de lésions postérieures et un déficit de programma-
tion motrice pour les 1ésions les plus antérieures. [74]

L’étude des corrélats neuraux de la neuroanatomie du dessin et
de l'assemblage demande une approche cognitive systématique,
car différentes composantes sont impliquées dans la perception et
la reproduction de 1'objet. Celles-ci sont 'exploration complete
du dessin, la reconnaissance de l'objet ou son interprétation
symbolique, I'analyse des relations spatiales entre les détails et la
totalité, la définition d’une stratégie de reproduction, 1'exécution
dans l'espace et la procédure de vérification des erreurs.

(14 .
Points forts

L'apraxie constructive désigne la difficulté a reproduire la
configuration spatiale correcte d’un objet par le dessin ou
par I'assemblage de ses parties, sans que ce déficit puisse
étre expliqué par un trouble primaire sensoriel, visuel ou
gestuel.

L’évaluation comprend des tests graphomoteurs et
constructifs de différents degrés de complexité. La copie
de dessins est le test le plus utilisé mais non le plus
sensible.

L'apraxie constructive associée a une Ilésion
hémisphérique droite est caractérisée par une distorsion
globale des relations spatiales du dessin alors que, dans le
cas de lésions gauches, le déficit porte sur les détails qui
sont simplifiés ou manquants.

L’apraxie constructive peut étre associée a une lésion
corticale antérieure (lobe frontal) ou postérieure (lobe
pariétal) et, moins fréquemment, a une atteinte
sous-corticale.

H Apraxie de I’habillage

L’apraxie de I'habillage indique l'incapacité de s’habiller ou
d’effectuer correctement l'acte de s’habiller (par exemple passer

7



17-022-E-10 m Syndromes majeurs de ’hémisphére mineur

la téte dans la manche de sa veste ou étre incapable de faire le
noeud de se cravate), sans que cette difficulté soit expliquée par
un déficit moteur ou sensoriel primaire ou par une détérioration
cognitive globale. L'évaluation clinique consiste a demander au
sujet de s’habiller ou d’habiller un mannequin ou une poupée,
ou encore d’indiquer la succession correcte de dessins montrant
les différentes étapes de 1’habillage. Pour une évaluation
correcte, il est préférable de filmer les patients dans des
conditions uniformes. Dans le cas de l'atteinte de I’hémispheére
droit, I'apraxie de I'habillage concerne le membre controlatéral
et elle est généralement associée a ’héminégligence, 75! bien
qu’un déficit des fonctions exécutives, de l'imagerie et de la
rotation mentale, du schéma corporel, et des habiletés cons-
tructives puisse aussi y contribuer. En cas de lésion pariétale
gauche, l'apraxie de 1'habillage est liée a un défaut de program-
mation gestuelle. 75!

Chez les patients déments, l'apraxie de 1'habillage est diffé-
rente. D’autres anomalies comportementales aspécifiques
s’ajoutent aux difficultés a orienter et a ajuster les vétements par
rapport au corps propre, et se répercutent sur l’habillage :
passivité, perplexité, activité désordonnée ou stéréotypée,
dispersion, etc.

14 .
Points forts

L'apraxie de I’habillage est la difficulté a orienter et a
ajuster des vétements par rapport au corps propre. Elle
peut se manifester par une perplexité, une passivité, des
comportements stéréotypés ou des activités
désordonnées.

En cas d’atteinte de I’'hémisphere droit, I'apraxie de
I'habillage est souvent associée a une HSU.

H Hypergraphie

L'hypergraphie correspond a une hyperactivité de l'écriture
dans laquelle le patient s’engage spontanément ou sur une
injonction mineure. La production, qui peut continuer semi-
automatiquement pendant de longues périodes, se manifeste
généralement dans les phases aigués de I’AVC. L’hypergraphie
est un syndrome spécifique de I’hémispheére droit. 76l La 1ésion
impliquée est généralement située dans le lobe pariétal ou
frontal I76: 771 ou dans la région cingulaire et du corps cal-
leux. 178! Les manifestations cliniques associées sont la présence
de signes de dysgraphie spatiale et d’héminégligence (utilisation
de la partie droite de la feuille, écriture en diagonale du haut
vers le bas, omission de la partie gauche des mots), de persévé-
rations graphiques (duplication de lettres, de lignes, de mots),
agrammatisme ou inattention aux regles syntaxiques, incohé-
rence sémantique et « incontinence » verbale et idéique.

Ce comportement anormal de 1’écriture est similaire au
discours, parfois logorrhéique, monotone et tangentiel des
patients avec une lésion hémisphérique droite étendue.

Les mécanismes pathogéniques restent incertains. L’hyper-
graphie semble bien correspondre a un comportement d’utilisa-
tion. Dans le cas de I’AVC, l'atteinte des régions prémotrices ou
de leurs connexions avec le lobe frontal ou pariétal droit
pourrait modifier la motivation a écrire ou a désinhiber les
régions de I’hémisphére gauche qui gerent les comportements
graphomoteurs.

B Syndromes visuoperceptifs

Agnosie visuelle

L’agnosie visuelle est la difficulté a reconnaitre les objets par
la seule modalité visuelle, sans que cette difficulté puisse étre
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Figure 5. Modele cognitif simplifié de la reconnaissance visuelle des
objets.

(14 .
Points forts

L’hypergraphie associée a un AVC droit (en général
frontopariétal ou cingulaire) se présente comme un
comportement compulsif d’écriture.

Les caractéristiques sont lI'incontinence graphique,
I'incohérence du discours, la présence de signes de
dysgraphie spatiale, les persévérations graphiques,
I"'omissions de lettres ou jambages et la perturbation des
regles syntaxiques et grammaticales.

expliquée par un déficit de langage, d’héminégligence, de
mémoire ou de détérioration cognitive globale. L’agnosie
visuelle peut étre de type associatif ou aperceptif selon le stade
de l'atteinte dans le processus de la reconnaissance (Fig. 5). Ce
modele est compatible avec la majorité des données et des
hypothéses sur les mécanismes de la reconnaissance de catégo-
ries spécifiques de stimuli (visages, animaux, objets inanimés,
scenes, mots). [791 Bien que ce symptome se retrouve en général
dans les atteintes occipitotemporales bilatérales, les observations
cliniques attribuent a I'hémisphere droit un réle préférentiel
pour le traitement perceptif des formes et des couleurs, des
coordonnées spatiales des objets et des visages. L’atteinte
unilatérale de I'hémisphere droit est donc considérée suffisante
pour causer une agnosie visuelle aperceptive. 891 Par opposition,
I'agnosie associative (déficit d’identification visuelle de l'objet
par la difficulté d’acces a ses caractéristiques sémantiques,
possibilité de copier ou coupler visuellement les stimuli, mais
impossibilité de les dessiner de mémoire) de méme que l'apha-
sie optique (incapacité a dénommer les objets par la voie
visuelle malgré leur reconnaissance) dépendent d’une facon
critique de la dysfonction de structures postérieures de 1’hémis-
phére gauche. [79]

Agnosie visuelle aperceptive

L’agnosie visuelle aperceptive est un déficit de reconnaissance
des objets qui a lieu au niveau perceptif, a un stade ou les
caractéristiques sensorielles des stimuli sont élaborées et ou leur
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description structurelle est atteinte. 81, 821 Pour diagnostiquer
cette condition, il faut s’assurer que l'acuité visuelle, la percep-
tion de la luminosité, le champ visuel, la perception du
mouvement, la discrimination des couleurs, ainsi que la
mémoire visuelle et sémantique ne sont pas affectés. 182
Certains patients présentant une agnosie aperceptive ne sont
pas capables de reconnaitre les formes (agnosie pour les formes)
alors que les jugements sur les propriétés de surface des objets
(couleur, texture, luminosité) sont adéquats. En général, ces
patients échouent a copier ou a compléter des dessins et ils
doivent manipuler les objets ou en suivre les contours avec les
doigts pour les reconnaitre. Un autre déficit possible en cas
d’agnosie visuelle aperceptive est la difficulté de reconnaissance
des objets selon leur perspective. [83-851 Ce phénomeéne semble
confirmer que, pour que 'on puisse accéder a une représenta-
tion structurelle d’'un objet et le reconnaitre, les formes non
canoniques doivent étre comparées a un code mental prototy-
pique invariant de 1’'objet. La majorité des patients avec agnosie
visuelle aperceptive semble ignorer le déficit ou l'attribuer a un
probléme de vision, alors que d’autres essaient de le minimiser
ou de le cacher. 80l Les patients avec agnosie visuelle apercep-
tive ont en général de bonnes performances aux tests d'imagerie
mentale. [87] La difficulté a intégrer les détails correctement
percus dans la forme globale ou holistique de 1'objet correspond
a une forme intégrative de 1’agnosie. [80, 88-901 Tes patients avec
une agnosie visuelle intégrative sont capables d’identifier les
formes élémentaires et de distinguer l'orientation de lignes,
mais ils ont des performances déficitaires dans la séparation de
figures enchevétrées ou dans l'individuation d’une cible qui
présente quelques ressemblances avec le distracteur par 1'orien-
tation de ses éléments constitutifs (par exemple distinguer les
lettres T dans un groupe de lettres L). 80, 88l

La Birmingham object recognition battery (BORB) — batterie de
Birmingham pour la reconnaissance des objets [°1] est un
support utile pour analyser les différents processus de l’analyse
des caractéristiques perceptives et sémantiques des objets.

En termes de corrélations anatomocliniques, un des premiers
cas décrits est celui d’'une patiente atteinte d'une forme tres
sévere d’agnosie visuelle aperceptive, qui est toutefois capable de
saisir les objets avec rapidité et avec une orientation correcte de
la main. Ce cas a suggéré 'existence, en conditions physiologi-
ques, de deux différentes fonctions perceptives finalisées
respectivement a la reconnaissance et a I'action. 92 231 Ces deux
systémes sont constitués respectivement par les connexions
occipitotemporales (la voie ventrale, le quoi) et par les
connexions occipitopariétales (la voie dorsale, le ou). Cette
spécialisation fonctionnelle trouve confirmation dans de
nombreuses études expérimentales chez les sujets normaux 94l
et les primates. [°°1 Une autre évidence en faveur de l'existence
des deux systemes est fournie par les cas de patients avec lésion
pariétale droite qui présentent un déficit de reconnaissance de
I'orientation des objets (agnosie de l'orientation) malgré une
identification correcte. [°¢: 971 Le degré et les modalités d’inté-
gration fonctionnelle des deux systémes continuent de faire
I'objet de recherches.

En termes de latéralisation de la fonction, I'hémisphere droit
serait spécialisé dans les processus qui integrent les caractéristi-
ques élémentaires (formes, orientations, contours) et la perspec-
tive de l'objet, qui est dans un code structurel prototypique de
I'objet confronté avec le prototype stocké en mémoire. L’orien-
tation de l'objet peut faciliter ou compromettre la discrimina-
tion des caractéristiques de base de l'objet et les patients avec
une lésion postérieure de 1’hémisphére droit montrent des
performances déficitaires aux tests de confrontation d’objets
dans des perspectives inhabituelles. [84 L’intégration de la forme
structurelle de l'objet, codée par 'hémisphére droit, avec ses
propriétés fonctionnelles et catégorielles, serait une étape
ultérieure supportée par ’hémispheére gauche. [°8] Le role
prédominant de I’hémispheére droit dans 1'analyse perceptive des
objets est aussi montré par les études portant sur les patients
avec commissurotomie. 99 1001
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Les lésions décrites avec l’agnosie visuelle aperceptive et
intégrative sont souvent bilatérales et 1’agnosie aperceptive est
fréquemment concomitante a d’autres formes d’agnosie (agnosie
pour les couleurs, prosopagnosie). Toutefois, une lésion droite
unilatérale (temporo-occipitale ventrale ou pariéto-occipitale)
peut étre suffisante pour l’émergence de l’agnosie
aperceptive. 180l

Ce concept de spécialisation hémisphérique dans ’encodage
de la structure des objets est toutefois redimensionné par
plusieurs études d’'imagerie fonctionnelle sur les sujets normaux
qui montrent une activation bilatérale des régions ventrales
occipitotemporales, et aussi des régions pariétales inférieures et
de la région frontale dorsolatérale, [101] ainsi que par des taches
de discrimination de formes, objets versus non-objets, orienta-
tions canoniques et non, détails versus forme globale. [101-105]

En effet, la reconnaissance des objets comprend une multitude
d’étapes qui concernent non seulement l’analyse des caractéris-
tiques visuelles primaires individuelles (forme, orientation,
groupement), mais aussi l'intégration de différentes fonctions
cognitives (mémoire visuelle, attention spatiale, imagerie
mentale, manipulation spatiale des images, catégorisation
sémantique). Ces opérations doivent étre liées a un réseau neural
diffus qui permet la compréhension instantanée du monde réel
malgré sa complexité impressionnante et ses changements
continus. Les études cliniques prouvent que 1’hémisphere droit
a un role privilégié, bien que non exclusif, dans 1’analyse
perceptive des caractéristiques élémentaires des objets et dans la
programmation motrice pour interagir avec ces objets.

(14 .
Points forts

L’agnosie visuelle (AV) désigne un déficit de la
reconnaissance des objets dans la seule modalité visuelle,
sans que ce déficit puisse s’expliquer par un trouble
perceptif visuel primaire (par exemple la diminution de
I'acuité visuelle) ou par I'HSU. Les formes pures d’AV sont
trés rares.

Dans I’AV aperceptive, le déficit se produit a un stade
précoce de I'élaboration visuelle (par exemple : formes,
contours) et la copie est aussi perturbée.

Bien que I’AV aperceptive soit souvent causée par des
|ésions bilatérales, une Iésion unique hémisphérique droite
(temporo-occipitale ventrale ou pariéto-occipitale) peut
étre suffisante pour générer le syndrome.

Prosopagnosie

La prosopagnosie est l'incapacité a reconnaitre des visages
familiers en absence d’autres troubles visuoperceptifs élémentaires
ou de détérioration cognitive globale. Il s’agit d'un déficit de
I'identification des traits physionomiques et de l'identité alors que
la reconnaissance de I'expression émotionnelle, de la voix et du
genre est généralement intacte. Le patient prosopagnosique sait
qu’un visage est un visage, cependant, il n’arrive pas a l'identifier
et le déficit ne concerne en général que les visages humains. Dans
le cas le plus sévere, le patient ne reconnait pas le visage de ses
proches ou méme son propre visage, et il doit se fonder sur
d’autres indices tels que la voix ou la démarche. Dans l'atteinte
la plus légere, le déficit est limité aux amis ou aux connaissances
rencontrées hors d’'un contexte précis, ou aux personnes célebres.
On distingue une prosopagnosie aperceptive et une prosopagnosie
associative. [196¢]1 Le modele proposé par Bruce et Young
(Fig. 6), 11971 selon lequel le systéme neural de la reconnaissance
des visages est spécifique et modulaire, prévoit la distinction dans
ces deux étapes. Selon ce modele, la premiere analyse se fonde sur
les caractéristiques perceptives et non émotionnelles. Sa finalité
est d’arriver a un code structurel du visage. Si le code appartient
a un visage connu, il active une représentation abstraite en
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Figure 6. Modeéle de la reconnaissance visuelle des visages.

mémoire, ce qui produit un sentiment de familiarité. Ensuite,
I'information progresse vers des « nceuds » d’identité avec
I'activation d’un secteur de la mémoire qui contient toutes les
caractéristiques sémantiques de la personne. Un module séparé est
chargé de récupérer les noms propres et 1’accés a ce module ne se
produit que par les « nceuds » d’identité.

Dans le cas de la prosopagnosie associative, 1’analyse percep-
tive est adéquate, mais la reconnaissance n’a pas lieu du fait
d’une difficulté d’acceés aux informations sémantiques. Cette
condition est généralement associée a l’atteinte bilatérale des
régions corticales inférieures occipitales et temporales (aires
18 et 19) et de la région temporale postérieure (aire 37).

La prosopagnosie aperceptive émerge avec une lésion bilaté-
rale de la région ventrale du lobe temporal et, dans la plupart
des cas, elle est concomitante a d’autres formes d’agnosie (par
exemple la topagnosie), a 1'achromatopsie ou a un déficit du
champ visuel. 108] Toutefois, la lésion unilatérale de 1’hémi-
sphere droit dans les aires visuelles associatives occipitopariéta-
les ou occipitotemporales se révele suffisante pour que le
syndrome se manifeste. [109-1121 Le role dominant de 1’hémis-
phére droit dans les premiéres phases de la reconnaissance d'un
visage est également suggéré par les investigations neurophysio-
logiques et de neuro-imagerie fonctionnelle sur les sujets
normaux.

La réponse électrocorticale a la présentation de visages
consiste en une premiere activation constante (N170) bilatérale
au niveau du lobe temporal qui est toutefois majeure pour
I'hémisphere droit. [113-115] Cette premiére réponse, peu modi-
fiée par 'expression émotionnelle [''¢! et indépendante de la
familiarité du visage, [117] semble correspondre a la premiere
phase de l’encodage structurel du modele de Bruce et Joung. Les
études par positron emission tomography (PET) et IRMf ont
identifié, a l'intérieur de la région ventrale du lobe temporal,
dans le gyrus fusiforme médian, une région discrete, définie
comme l'aire fusiforme pour les visages, qui répond davantage
aux visages qu’aux objets. [118-121] Cette activation se confirme
également quand les caractéristiques perceptives élémentaires
des stimuli (luminance, contraste) sont contrélées [104] et pour
plusieurs catégories de visages [122! (visages avec les yeux fermés,
visages de chats, visages de bandes dessinées). Dans la majorité
de ces études, l'activation de 1'aire fusiforme pour les visages est
bilatérale, mais elle est plus intense dans 1’'hémisphere droit.

Les données expérimentales plus récentes ont ouvert le débat
si la région fusiforme (Face Form Area) est activée spécifiquement
lors de la présentation d'un visage ou si elle fait en réalité partie
d’un systeme plus étendu de représentation d’objets ou l'on
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procede sur prototypes perceptifs et catégoriels. Dans cette
derniere hypothese, I'activation de cette région dépendrait aussi
de l'expertise du sujet dans la catégorie des stimuli. [123-125] Bien
que le déficit de reconnaissance des visages chez les patients
prosopagnosiques soit généralement considéré comme spécifique
aux visages humains, 126 dans la majorité des cas publiés (sinon
dans la totalité) le déficit va au-dela des visages, [127] surtout si
I’évaluation se base, non seulement sur le nombre d’erreurs, mais
aussi sur les temps de réponse. 1211

Le déficit de base de la prosopagnosie aperceptive pourrait
correspondre a un déficit de 1’analyse globale du visage. Cela
correspond a 1'idée plus générale que la stratégie d’élaboration
des stimuli de I'’hémisphére droit est holistique et différente de
celle de 'hémisphére gauche qui est davantage analytique ou
qui se fonde sur la dénomination des objets.

Une étude de IRMf a mis en évidence 'activation de la région
médiale fusiforme de I'hémisphere droit lors de taches d'inté-
gration des parties de visage, alors que la région homologue
gauche est activée par des taches de discrimination de parties de
visage. 11281 Deux patients avec prosopagnosie sévere suite a des
lésions étendues du lobe temporal droit médian ont montré,
lors de la présentation de visages, une activation des parties
postérieures de la région fusiforme gauche probablement en
raison d'une compensation insuffisante aux lésions homologues
droites. 1291 Des résultats similaires, quant a la latéralisation
hémisphérique de l'atteinte en faveur de la région temporale
droite, ont été obtenus sur un groupe de patients avec une
prosopagnosie développementale. [130

(14 .
Points forts

La prosopagnosie est la forme d’AV ou la difficulté de
reconnaissance concerne les visages.

Une lésion isolée des régions temporo-occipitales de
I’hémisphére droit peut étre suffisante pour déterminer
une prosopagnosie.

L'étude de cas cliniques et de données expérimentales
indique I'existence d'une région cérébrale spécifique pour
la reconnaissance des visages. Cette région siege dans le
gyrus fusiforme du lobe temporal avec une dominance
hémisphérique droite.

Désorientation topographique

La désorientation topographique (DT) fait référence a la
difficulté a se déplacer ou a «naviguer » dans un environne-
ment. Par définition, ce syndrome ne doit pas étre expliqué par
un déficit visuoperceptif élémentaire ou par une détérioration
cognitive globale et il doit étre distingué des troubles d’orienta-
tion liés a une perception erronée des distances, des localisa-
tions des objets dans l'espace et de I’héminégligence spatiale.
L’atteinte est généralement plus fréquente et grave pour les
lieux étrangers que pour les lieux familiers. La sévérité est
variable : certains patients ne sont pas capables de s’orienter
dans 1’'hopital ou leur appartement alors que d’autres manifes-
tent un déficit uniquement lors de l’examen (s’ils doivent
indiquer la position de villes ou pays sur des cartes, ou la sortie
d’un labyrinthe dessiné). Cependant, les patients avec DT
montrent plus précisément leurs difficultés lorsqu’ils doivent
apprendre la configuration spatiale d’un environnement
inconnu afin de s’y déplacer. 1311 Lors de leurs tentatives de
suppléer aux fonctions topographiques défaillantes, les patients
utilisent des descriptions verbales de leur environnement. Ils
décomposent alors les scenes en séquences linéaires, souvent
congues en termes de trajets (stratégie en réseau). Ces stratégies
de compensation représentent la contribution hémisphérique
gauche a l'orientation topographique.

Neurologie



Une évaluation de base doit exclure la présence de déficits
cognitifs ou perceptifs auxquels on pourrait reconduire les
difficultés d’orientation, alors qu'une évaluation plus détaillée
comprend des taches d’apprentissage et d’évocation différée des
caractéristiques topographiques d'un lieu ou d'un parcours.

Le test d’orientation extrapersonnelle 132/ demande au sujet
de se déplacer sur un terrain ou neuf disques colorés sont situés
en trois files. Le sujet doit suivre le parcours dessiné sur une
carte qui indique le nord et la position des disques colorés. Van
der Linden et Seron ont con¢u une série d’épreuves comme la
description verbale de trajets ou des erreurs ont été introduites,
I’appréciation de distances et de directions, la localisation de
lieux sur des cartes, le dessin de cartes topographiques. [133]
Récemment, la réalité virtuelle a été utilisée pour comprendre le
role des références égocentriques dans la navigation spa-
tiale. [134] D’autres tests plus écologiques prévoient 'apprentis-
sage d'un parcours en ville par la désignation des points de
repére et ensuite un test de vérification.

Une premiére classification sépare deux formes de DT sur la
base de l'atteinte cognitive prédominante, perceptive ou
mnésique : 1351371 I’agnosie et I'amnésie topographiques. Dans
le cas de l’agnosie topographique, 1'analyse visuelle des lieux,
des points de repéres ou l'orientation spatiale sont prioritaire-
ment déficitaires. Cette atteinte empéche une représentation
mentale des lieux. D’autres formes d’agnosie visuelle (par
exemple prosopagnosie et agnosie pour les couleurs) sont
souvent associées a 1’agnosie topographique. 138! Dans le cas de
I’amnésie topographique, l'analyse perceptive est suffisante,
mais le patient n’est pas capable de récupérer les informations
topographiques apprises avant la maladie. Il ne pourra plus dire
si le batiment rose était a droite ou a gauche de l'école et il
pourra difficilement reconstruire sur une carte les parcours qu'il
connaissait avant.

Une classification plus récente, 131 qui a une connotation
anatomoclinique, concoit quatre catégories d’agnosie
topographique.

1. L’agnosie pour les points de repere résulte de la lésion des
gyri fusiforme, lingual et parahippocampique de I'’hémisphere
droit. [138-140]

2. La désorientation égocentrique, qui indique l'incapacité de
représenter la position des objets par rapport a la personne,
survient avec la lésion des régions pariétales postérieures
droites. [141, 142

3. La désorientation directionnelle est la difficulté a établir la
direction a suivre d’un lieu a l'autre. Les quelques cas décrits
présentaient une lésion de la région postérieure du gyrus
cingulaire et du lobe pariétal médial. [143, 144

4. La désorientation antérograde est I'impossibilité de formu-
ler des représentations spatiales de lieux inconnus, 1145 146 bien
que tous les cas décrits montrent également quelques déficits
d’orientation pour les lieux familiers. Dans cette derniere
condition, la localisation de la 1ésion est similaire a celle de
I’agnosie pour les points de repeére, mais la région hippocampi-
que est épargnée dans certains cas. [146]

Cette classification trouve une correspondance avec les
données neurophysiologiques et de neuro-imagerie fonction-
nelle. Ces données configurent un réseau neural de la naviga-
tion spatiale, dominant dans I’hémisphere droit, constitué de
modules spécialisés. L’hippocampe est activé par les processus
de mémoire spatiale sur une large échelle. [147-151] 1/activation
de l'hippocampe gauche est en général moins intense et
probablement liée a des fonctions plus générales de mémoire
épisodique. [147, 1521 ['activation de la région parahippocampi-
que postérieure droite, produite isolément ou avec une activa-
tion hippocampique, est liée a 1’évocation de la localisation
d’objets ; 151156l ] y aurait également une activation spécifique
lors de taches de perspective [157] et d’évocation de points de
reperes de lieux, [158] par la direction de la téte 1591 et la
computation des trajectoires possibles. 1601 L'hippocampe, en
revanche, est spécialisé dans le rappel d’informations épisodi-
ques qui sont spécifiques au contexte, [161, 162l ]a consolidation
de mémoires topographiques nouvelles [163] et une analyse
spatiale holistique de ’environnement. [157, 164l T'activité
conjointe de 'hippocampe et de la région parahippocampique
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en cours de navigation spatiale, surtout dans les lieux
connus, 151 permettrait d’obtenir une carte mentale topogra-
phique flexible, mise continuellement a jour, et un parcours sur
cette carte. En revanche, le role de la région pariétale droite
serait d’intégrer cette carte avec la computation des coordon-
nées spatiales de références de 1’observateur [165, 166l et de
I'environnement 148 1671 afin que I'individu puisse s’y déplacer
rapidement. Le dysfonctionnement d’un tel systéme serait
compatible avec les phénomenes de ’'héminégligence représen-
tationnelle. Le systeme vestibulaire est aussi impliqué dans
l'orientation spatiale, la mémoire topographique et la mémoire
des trajets. [168]

D’autres régions cérébrales impliquées dans la mémoire et la
navigation spatiale sont les régions antérieure et postérieure du
gyrus cingulaire et les régions rétrospléniales, [144, 148, 169, 170] Je
précuneus, 1171 les régions préfrontales [172] et le noyau
caudé. 1173, 1741 L’activation de ces régions est en général
bilatérale. Le rdle de ces régions est probablement de définir une
stratégie de rappel des informations spatiales, d’attribuer les
ressources attentionnelles et la mémoire de travail, de traiter les
informations nouvelles, d'inhiber les interférences et de pro-
grammer les mouvements. 1481 Dans ce systeme, le noyau caudé
pourrait participer a 'automatisation de la tache et a 'augmen-
tation de la vitesse d’exécution. [173, 174]

(14 .
Points forts

La désorientation topographique peut étre classée en
plusieurs catégories : I'agnosie pour les points de repeéres,
la désorientation égocentrique, la désorientation
directionnelle et la désorientation antérograde.

Il existe un réseau neural de navigation spatiale, qui a une
dominance hémisphérique droite. Il inclut I’'hippocampe,
la région parahippocampique, le gyrus cingulaire, les
régions rétrospléniales, le précuneus, les régions
préfrontales et le noyau caudé.

H Déficits de communication

Dysprosodie

La prosodie résulte de 'intonation, de la cadence, de I'accent
et la durée physique des mots. La prosodie facilite I’élaboration
de certains aspects linguistiques et syntaxiques du langage oral :
la compréhension des noms composés, la différentiation des
phrases déclaratives, interrogatives, impératives ou empathiques
et une compréhension plus fine des contenus du discours. 3! Elle
permet de manifester ou de comprendre les émotions primaires
engagées dans le discours (rage, peur, tristesse, surprise, dégott,
plaisir), les affects plus complexes (ironie, sarcasme, déception,
ennui, réconfort) et 'état de confiance de l'orateur. Cependant,
pour diagnostiquer un déficit de prosodie (dysprosodie), il faut
exclure le role d'un déficit moteur (dysarthrie) ou de program-
mation motrice (apraxie du langage), un déficit phonologique ou
aphasique (agrammatisme, anomie), un trouble psychiatrique ou
émotionnel sous-jacent (idéation psychotique, dépression,
anxiété, manie), ainsi que le role d'un trouble attentionnel.

Un test standardisé comme le Florida Affect Battery, 1751 qui
comprend également un test de reconnaissance des émotions
faciales, peut étre un support utile a ’examen clinique.

Les patients avec dysprosodie expressive manifestent un
discours aplati, monotone, robotique, ou les informations
émotionnelles sont transmises davantage par la sémantique que
par l'accentuation, ou les phrases déclaratives ne se diversifient
pas bien des interrogatives, ou la cadence de la phrase n’est pas
sur les mots significatifs. Dans le cas de dysprosodie réceptive,
c’est la compréhension des informations émotionnelles ou des
mots composés et de la nature des phrases qui est déficitaire.
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Plusieurs études cliniques ont montré que les déficits de
prosodie sont fréquents chez les patients avec une lésion
hémisphérique droite, 176-1791 mais d’autres études [180-182] ont
montré une prévalence similaire en cas d’atteinte hémisphéri-
que gauche et d’aphasie.

Un modele célébre 1183, 1841 considere la distribution des
fonctions de prosodie dans I’hémispheére droit homologue a
celle de l'aphasie dans I’hémisphere gauche et prévoit des
syndromes aprosodiques (aprosodie motrice, aprosodie de
conduction, aprosodie réceptive) similaires aux syndromes
aphasiques. Selon ce modeéle, I'aprosodie motrice, comme
I'aphasie de Broca, est associée a la lésion des régions frontales
antérieures alors que les déficits de compréhension prosodique
sont dus a des lésions postérieures. Toutefois, ce modele a fait
I'objet de critiques. La majorité des études qui 'ont soutenu
n’ont pas utilisé de tests standardisés pour l'évaluation de la
prosodie et n’ont pas entierement vérifié I'interférence d’autres
déficits cognitifs. Selon d’autres études, le facteur déterminant
est I’étendue de la lésion dans ’'hémisphere droit plutdt que la
localisation. Plusieurs régions de 1’hémisphere droit ont été
impliquées dans 1’émergence d’'un déficit prosodique (lobe
frontal, temporal, pariétal, gyrus cingulaire, noyau caudé,
noyaux de la base, thalamus). Les noyaux de la base sont une
localisation fréquente, 185! ce qui amene a comparer la dyspro-
sodie aux troubles de l'élocution des patients atteints de
maladie de Parkinson.

La neuroanatomie des fonctions prosodiques a été investiguée
par la neuro-imagerie fonctionnelle (PET, IRMf) chez les sujets
normaux.

Un grand nombre de ces études montre une activation
hémisphérique bilatérale, mais prédominante sur I’hémisphére
droit. [186-1891 Une latéralisation droite pour la prosodie résulte
aussi des paradigmes d’écoute dichotique. [190-192] La neuro-
imagerie fonctionnelle propose la dominance de 'hémisphere
droit pour la prosodie affective, en particulier au niveau des
régions pariétales et frontales dorsolatérales, 193] et un réseau
bilatéral pour l’élaboration acoustique du langage, incluant les
régions temporales, dorso-fronto-latérales et motrices supplé-
mentaires. [194] Des données complémentaires indiquent une
spécialisation hémisphérique : les aspects prosodiques du
langage impliquent 1'hémisphere droit lors d'une élaboration
émotionnelle, et 'hémisphere gauche lors d’une élaboration
phonologique et linguistique. 1195 1961 D’autres données sugge-
rent une implication hémisphérique différentielle en fonction
des temps d’analyse des aspects prosodiques. L’hémisphere
gauche €labore les tons lexicaux au niveau syllabique, utilisant
donc des intervalles temporels courts, alors que I’hémisphere
droit traite les aspects prosodiques suprasegmentaux (au niveau
de mots, phrases) qui s’expriment ou sont percus sur des temps
plus longs. [197-2001 Des résultats parfois contradictoires émergent
quant a la latéralisation des fonctions prosodiques en rapport
avec le type d’émotion exprimé verbalement. Les patients avec
lésion droite manifesteraient une difficulté majeure de compré-
hension prosodique pour la rage, la tristesse et la peur. [201]

14 .
Points forts

La dysprosodie expressive est un trouble de I'intonation,
de la cadence, de l"accentuation et de la durée
d’énonciation des mots dont la conséquence est un
discours monocorde, parfois robotique.

L’'hémisphere droit est dominant dans les processus qui
déterminent la prosodie. Les régions impliquées sont les
lobes frontal, pariétal et temporal, le gyrus cingulaire, le
thalamus, le noyau caudé et les autres noyaux de la base.

Déficits linguistiques

Dans la majorité des cas, les patients avec lésion de I’hémi-
sphere droit (HD) ont des performances dans les normes aux
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batteries standardisées pour l'aphasie du fait que 1'élaboration
phonologique est intacte et qu’il n'y a pas de déficit de
compréhension. I3

Néanmoins, ces patients ont des performances déficitaires a
certains tests d’élaboration sémantique et syntaxique. Par
exemple, lorsqu’ils doivent donner un mot ou un concept, ils
échouent dans l'indication de concepts sémantiques apparentés,
moins familiers ou alternatifs, connotatifs ou métaphoriques. II
sera par exemple difficile d’indiquer pour le mot « chien », sans
facilitation contextuelle, des significations alternatives comme
«l’ami de I'homme ». Cela est considéré comme l'effet d'un
mode hémisphérique différent d’élaboration sémantique. En
conditions physiologiques, I'’hémisphére droit est plus adapté a
identifier les associations sémantiques plus faibles par un
processus mental qui demande des ressources attentionnelles
importantes. En revanche, 'hémisphére gauche serait activé de
maniere plus robuste, rapide et automatique par les significa-
tions dominantes des mots. [202, 203

D’autres déficits linguistiques considérés comme plus spécifi-
ques de la lésion de I'hémisphere droit sont la difficulté
d’individualiser la catégorie pour une série de stimuli, plus
particulierement s'il s’agit d’entités abstraites, d’établir s’il existe
une association sémantique entre deux noms, de générer des
noms dans une catégorie spécifique (fluence catégorielle). 31 Ces
déficits sont plus évidents quand la signification dominante des
mots est ambigué ou non supportée par le contexte. Toutefois,
I’émergence de ces difficultés pourrait étre en partie déterminée
par un trouble attentionnel et le lien avec la localisation de la
lésion dans 'hémisphere droit reste peu défini.

14 .
Point fort

Les déficits linguistiques liés aux lésions droites peuvent
étre subtils (difficulté de catégorisation ou d'évocation de
mots et concepts sémantiques complexes).

Déficits du discours

Le discours consiste en une série d’événements communica-
tifs, concrets ou abstraits, qui se produisent dans une situation
spécifique entre deux personnes ou dans un groupe de person-
nes. Par exemple, on pourrait distinguer, selon le contexte et la
finalité, un discours procédural, explicatif, narratif,
conversationnel.

Dans le discours, le patient avec une atteinte hémisphérique
droite peut manifester une réduction de sensibilité aux infor-
mations nouvelles, aux contenus émotionnels, aux informations
paralinguistiques (gestes, expressions faciales), a 1’échange des
idées, aux regles sociales de la communication (par exemple ne
pas interrompre brusquement ou ne pas étre distrait), a indivi-
dualiser le role de l'interlocuteur et de la situation. Le discours
de ces patients est peu flexible, parfois ralenti ou pauvre en
mots, parfois logorrhéique, ciblé sur des détails ou tangentiel,
sensible a l'intrusion, a la distraction et a la confabulation. I3
2041 La macrostructure du discours, ainsi que la hiérarchie
correcte des thémes sont affectées. Apres I’écoute d’'une histoire
bréve, le patient trouve difficile de générer un titre, d’extrapoler
une morale, de choisir une phrase qui résume l'histoire. La
compréhension du langage figuratif (métaphores, analogies,
proverbes), ou de vignettes humoristiques ou sarcastiques est
problématique. 2951 Ces déficits sont évidents dans la produc-
tion et dans la compréhension des discours. Ils ont été interpré-
tés en général comme un défaut de la théorie de l'esprit. Cette
faculté consiste a formuler des hypotheéses sur 1’état d’esprit des
autres par l'interprétation des discours et des comportements.
Les patients avec atteinte hémisphérique droite manifestent une
difficulté a interpréter les gestes et I’expression faciale, a guider
la conversation par le regard, a comprendre les motivations de
I'interlocuteur.
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Les troubles du discours consistent en une sensibilité
réduite aux informations nouvelles, aux contenus
émotionnels, aux informations gestuelles, en une
tendance a l'intrusion et a la confabulation, ainsi qu’en
une mauvaise compréhension des intentions de
Iinterlocuteur, des temps de la conversation, des
métaphores, des analogies et des proverbes.

Ces déficits du discours pourraient étre l’expression d’'un
déficit attentionnel plus général ou d'un trouble métalinguisti-
que ou encore de la faculté d’intégrer les informations et de
tracer les inférences. 1206, 207

Déficits liés a I'expression faciale

Les patients avec une lésion hémisphérique droite présentent
une expressivité faciale mineure 1208, 2091 et ils manifestent une
difficulté dans les tdches de reconnaissance des expressions
émotionnelles (indiquer si deux individus différents ont la
meéme expression faciale, identifier I'émotion exprimée par
I’expression faciale), [201, 210, 2111 bjen que ces données ne se
retrouvent pas dans toutes les études. 1212, 2131

A I’évaluation, on peut demander au patient de produire des
expressions faciales (posées), ou d’évaluer ces expressions lors de
conversations générales ou pendant la vision d'un film. Il est
toutefois difficile de comprendre la répercussion de ces difficul-
tés dans les situations de la vie quotidienne. Une étude com-
portementale 1214l a montré que les patients avec lésion droite
montrent une tendance a ne pas dévier le regard vers des scenes
dramatiques d’'un film, ce qui peut indiquer une activation
émotionnelle générale mineure. Cette diminution de la réponse
aux émotions apres lésion de I’hémisphére droit est mise en
évidence avec la réduction de la réponse électrodermale des
patients suite a la présentation de stimuli émotionnels. [215]

L'imagerie fonctionnelle sur les sujets normaux montre une
activation majeure des régions frontales de I'hémisphere droit a
la vision de visages émotionnels. [216] Dans les études avec
présentation tachistoscopique, '’hémisphere droit est plus rapide
a identifier et mémoriser les visages émotionnels. [217, 218I Sur le
visage humain 2191 et sur le visage des singes, 1220, 221l Jes
émotions sont exprimées de facon plus intense sur ’hémivisage
gauche, ce qui plaide en faveur de I’hypothése que le cerveau
droit est dominant pour I'élaboration émotionnelle. 1222

(14 .
Point fort

La mimique du patient et I'interprétation de la mimique
de l'interlocuteur peuvent étre perturbées.

B Syndromes neuropsychiatriques

Anosognosie

I existe deux types d’anosognosie : une anosognosie percep-
tive, caractérisée par la non-conscience du trouble, survenant
dans les lésions hémisphériques droites — qui sera décrite ici —
et une anosognosie plus comportementale, ou les patients ne
percoivent pas leur propre comportement (s'il est adéquat ou
non face a une situation ou a une personne). Cette seconde
anosognosie, plus « frontale » n’entre pas dans les pathologies
spécifiques de ’'hémispheére mineur.

Neurologie
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Le prototype de l’anosognosie « perceptive » est décrit chez
des patients hospitalisés pour une hémiplégie gauche sur AVC
pariétal droit. Lorsqu’ils arrivent aux urgences et qu’on leur
demande « Quel est votre probléme ? », ils répondent « je ne
sais pas ». Plus spécifiquement, ils ne sont pas conscients de leur
hémiplégie. L’anosognosie correspond donc a un manque de
discernement, total ou partiel, pour un déficit (paralysie,
hypoesthésie, hémianopsie, héminégligence, amnésie, etc.)
conséquent a une lésion cérébrale. En cas d’AVC de 1’hémi-
sphére droit, les comportements du patient avec anosognosie de
I’hémiplégie sont en général les plus bizarres. Ce patient peut
refuser la paralysie avec obstination et soutenir, contre toute
évidence, que le membre bouge. Dans les cas les plus extrémes,
le patient nie 'appartenance a soi (asomatognosie), l'existence,
l'intégrité ou la nature humaine du membre paralysé (somato-
paraphrénie) ou indique sa reduplication ou multiplication
(pseudoplymélie). Ces croyances absurdes contrastent fortement
avec l'intégrité relative des autres processus cognitifs et sont
généralement rapportées avec indifférence (anosodiaphorie).
Moins fréquemment, le patient est profondément dérangé et
menacé par le membre paralysé et demande son éloignement
(misoplégie). Certains patients reconnaissent la paralysie d'un
seul membre de 1'hémicorps gauche alors que les deux sont
paralysés, et d’autres reconnaissent la paralysie mais I'attribuent
a d’autres pathologies que 1’AVC (grippe, arthrose, etc.). Une
dissociation entre la conscience du déficit et sa conséquence est
aussi possible. 2231 Le comportement peut étre adéquat a
I’anosognosie (le patient cherche a sortir du lit ou a quitter
I'hopital, a exécuter avec les deux mains des tdches bimanuel-
les), alors que, dans d’autres cas, il contraste avec la négation de
la paralysie (mystérieuse acceptation de rester au lit ou dans la
chaise roulante refus d’effectuer des taches bimanuelles), ce qui
indique une connaissance implicite du déficit. L’anosognosie ou
sa sévérité peuvent étre fluctuantes et la négation de 1’hémipa-
résie peut changer ou varier selon I'examinateur et d'une heure
a l'autre.

Les explications absurdes et les autres croyances sur les
membres paralysés constituent des confabulations. Bien qu'il
n’en existe pas une seule définition, la confabulation peut étre
considérée, en regle générale, comme une conviction erronée
formulée sans aucun effort envers l’erreur. (2241

Le degré de ’anosognosie de I'hémiparésie peut étre quantifié
sur la base de criteres cliniques 12251 ou d’interviews cliniques
structurées. 1223 226, 2271 D’autres questionnaires s’adressant aussi
aux familles permettent d’évaluer un déficit de la perception
plus général de sa propre maladie. [228 2291

Dans la phase aigué de 1’AVC, l’'anosognosie pour 1’hémia-
nopsie est plus fréquente (70-90 %) que celle pour I'hémiparésie
(33 %). 12301 Les deux conditions sont généralement associées et
coexistent avec une héminégligence, bien que des doubles
dissociations aient été rapportées. 12311 Les patients avec
anosognosie de I'hémianopsie ne se plaignent généralement pas
de leurs déficits méme s’ils ne voient qu'une partie des objets
ou des visages.

L’anosognosie est un syndrome de la phase aigu¢ de I’AVC, car
elle peut s’améliorer, généralement plus rapidement que I'hémi-
négligence spatiale a laquelle elle est fréquemment associée, 31
2311 et son rdle pour la récupération fonctionnelle a long terme
fait I'objet de débats. 12321 Les cas chroniques - persistance du
déficit au-dela de 1 mois [233] — sont rares et les cas publiés sont
résumés dans les articles de Cocchini et al. et de Pia et al. [23% 235

L’anosognosie pour I'hémiparésie et 1’anosognosie pour
I’hémianopsie partagent la localisation de la 1ésion dans le lobe
pariétal droit, dans le territoire de l'artere cérébrale moyenne.
L’anosognosie pour I’'hémianopsie est moins fréquente en cas de
lésion occipitale ou du territoire de l'artere cérébrale posté-
rieure. 1230, 236 ['association stricte de 1’'anosognosie a l'atteinte
hémisphérique droite est aussi confirmée par les études qui ont
montré que, bien que l'aphasie puisse contribuer a sous-estimer
la fréquence de 'anosognosie pour la paralysie aprés injection
carotidienne gauche d’amytal, cette fréquence reste indubitable-
ment plus élevée en cas d’injection carotidienne droite. 1237, 238l

L’anosognosie pour I’hémiparésie peut également se manifes-
ter avec lésions frontales et sous-corticales droites 1236l
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- thalamus, 239 région capsulolenticulaire, 1240 pons, 12411 tronc,
encéphale [242] — et, dans ces cas, un diaschisis cortical frontal
ou pariétal est évoqué.

Les différents comportements quant a la compréhension de la
paralysie, sa localisation et 'identité des membres suggérent que
différents déficits cognitifs pourraient contribuer a une anoso-
gnosie. Ces déficits incluent I’héminégligence spatiale ou
motrice, 225 2431 yne diminution générale des ressources
attentionnelles et une perturbation des afférences propriocepti-
ves qui empéche la reconnaissance de la paralysie, [233] un
défaut du schéma corporel 1244l ou, plus généralement, de la
conscience de soi, un trouble de l'imagerie spatiale, une
défaillance des processus qui adaptent les références spatiales
égocentriques et les afférences perceptives aux mouvements en
cours, 12451 un déficit de l'intention de bouger, [24¢I la dysfonc-
tion d'un systéme qui contréle constamment I'état du corps en
fonction de la réalité. [235 247, 248

Bien que ces théories se fondent individuellement sur des
observations valides, la plupart d’entre elles expliquent préfé-
rentiellement un seul des déficits associés plutot qu'un déficit
central au syndrome et l’on a montré sur des groupes de
patients que le degré de I'anosognosie peut ne pas corréler aux
déficits associés (héminégligence, parésie, hypoesthésie, déficit
du champ visuel). 31 2231 Par exemple, 'amélioration transitoire
de l'anosognosie par stimulation calorique vestibulaire, comme
dans le cas de 'héminégligence, suggere comme étiologie une
perturbation des coordonnées spatiales de référence, 1243, 249, 2501
mais n’explique pas la nature des confabulations.

Aucune théorie n’explique suffisamment l'association entre
I’anosognosie et la 1ésion de I’'hémisphere droit. L’hypothése
d’une disconnexion visuomotrice interhémisphérique [251, 2521
est réfutée par différentes données. La présentation et la
manipulation de l'extrémité parétique dans le champ visuel
droit ne modifient pas le syndrome 2531 et I'anosognosie peut
se manifester également en cas d’atteinte de 1’hémisphere
gauche. (246l

Le role d’'un mécanisme psychologique de défense envers une
réalité inadmissible a été redimensionné. Il n’explique pas
I'association avec la latéralisation hémisphérique du déficit, les
confabulations, et 1’évidence que les patients avec anosognosie
peuvent développer un syndrome dépressif. 2541 Le role d'une
détérioration cognitive générale, d'un défaut de raisonnement
ou de mémoire est également difficile a accepter, car de
nombreux patients avec anosognosie de 1’hémiparésie ne
montrent pas ces déficits. 1223, 234, 245]

Les confabulations, les mouvements illusoires des membres
paralysés et le manque de discernement pour le déficit sont des
comportements indissociables de 1’anosognosie, [25% 256l mais
leur lien avec la lésion cérébrale est également peu clair.

L’hypothése de la disconnexion interhémisphérique 12511
considere les confabulations comme le résultat d'une fonction
verbale incorrecte de ’'hémispheére gauche qui se produit en
I’absence d’information sur la dysfonction de I'hémisphere
droit. Néanmoins, contre cette hypothese, il semble évident que
les patients avec anosognosie montrent également un déficit
non verbal de reconnaissance de la paralysie. 2571 Selon une
autre hypotheése, les confabulations résultent de l'incapacité
d’inhiber des réponses incorrectes.

En conclusion la variété des phénomenes visuoperceptifs,
spatiaux, moteurs et confabulatoires qui s’associent a l’anoso-
gnosie et les différentes localisations lésionnelles laissent
entrevoir, comme pour I'héminégligence spatiale, 1’association
de plusieurs mécanismes controlés par un réseau neural qui est
diffus et pour lequel I'hémisphere droit est dominant. Il faut
souligner que ce réseau est impliqué, en conditions physiologi-
ques, dans la conscience de soi.

Délires d’identification

I s’agit de conditions rares ou le patient attribue une fausse
identité aux personnes, places, objets ou événements. La
paramnésie reduplicative indique la conviction d’étre dans un
lieu différent. Il peut s’agir d'une reduplication pour les lieux (le
patient croit en l'existence de deux lieux identiques avec le
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Points forts

L’anosognosie est une conscience altérée ou abolie d’'un
ou de plusieurs déficits ou de la maladie.

L'anosognosie de I’'hémiparésie et de I'hémianopsie est
souvent la conséquence d’une Iésion étendue pariétale ou
pariéto-occipitale.

L’anosognosie est probablement le résultat d’'un
dysfonctionnement d’un réseau plurimodal et diffus qui
serait impliqué dans la conscience de soi. Ce réseau
semble avoir une dominance hémisphérique droite.

méme nom, mais géographiquement séparés), 1258 I'assimilation
chimérique entre sa propre habitation et I’hdpital (sa maison a
été transformée en 1'hopital), et d’autres formes de localisation
spatiale aberrante (il croit étre dans un autre lieu, généralement
familial).

Dans le syndrome de Capgras, le sujet est convaincu qu’une
ou plusieurs personnes intimes ont été remplacées par des
traitres, des imposteurs, des sosies ou robots ou aliens, ce qui
constitue généralement un danger important. L'attribution
d’une fausse identité peut concerner également les objets [259
ou les voix. [260, 2611 Dans le cas des doubles subjectifs, le patient
croit que lui-méme a été remplacé par quelqu’un d’autre. 1262

Le syndrome de Fregoli correspond a la croyance qu’une
personne intime a pris 'apparence d'un étranger. A la différence
du syndrome de Capgras, dans le syndrome de Fregoli c’est
I’apparence physique et non l'identité qui a changé; il s’agit
donc d’une hyperidentification. Un syndrome similaire est
I'intermétamorphose dans laquelle les personnes, les animaux ou
les objets changent d’identité entre eux. 2631 Dans le cas de la
paraprosopagnosie, le visage d'une personne connue ou méme
son propre visage se transforme en un masque grotesque
(monstre, vampire, loup-garou). Le patient qui présente un délire
de négativisme croit étre mort et demande d’avertir ses proches
ou d’organiser ses funérailles (observation des auteurs d’'un
patient avec AVC pariéto-occipital droit). D’autres fausses
identifications (syndrome d’Othello, érotomanie) ont été décrites
et plusieurs variétés peuvent coexister chez le méme patient. (264
265] Le mélange entre la réalité et les éléments délirants peut étre
extrémement variable et de rares fois, le patient peut cacher ses
convictions craignant de ne pas étre crédible.

Toutes ces conditions rares, dont les plus fréquentes sont le
syndrome de Capgras et la reduplication des lieux, se placent a
I'interface de la neurologie et de la psychiatrie du fait qu’elles
peuvent se manifester lors d’'une maladie neurologique (AVC,
hématome sous-dural, maladie d’Alzheimer, intoxication médica-
menteuse ou par hallucinogenes, épilepsie, traumatisme cranien,
maladie de Parkinson, maladie de Fahr) ou psychiatrique (sans
lésion cérébrale) telle que la schizophrénie ou les troubles de
I'humeur. En cas d’AVC, la durée de ces syndromes est générale-
ment limitée mais des cas chroniques ont été décrits. 1266

Les études cliniques sur les cas neurologiques montrent que
I'atteinte de I’hémisphere droit est prédominante bien que,
généralement, elle se situe dans le contexte d'une atrophie
corticale ou d'un dysfonctionnement cérébral frontobilatéral ou
plus diffus. [267-2721 La localisation lésionnelle pour les param-
nésies reduplicatives est dans les régions frontale, pariétale et
thalamique, [273-275] et pour le syndrome de Capgras dans la
région frontale 276 et la jonction pariéto-occipitale droite. 12771

Différentes théories étiologiques ont été formulées. La
paramnésie reduplicative s'associe fréquemment, en cas d’AVC,
a des troubles mnésiques [258] ou attentionnels ou a des troubles
visuospatiaux (surtout héminégligence) et de désorientation
topographique, 12661 mais elle n’est pas entiérement expliquée
par ces déficits cognitifs et peut s’en dissocier.

Le syndrome de Capgras a €té interprété selon un modele
cognitif de la reconnaissance des visages qui est constitué par
deux voies. [278] La premiére est responsable de l'identification
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alors que la seconde évoque la réponse affective du visage. La
dysfonction de la premiere voie méne a la prosopagnosie alors
que celle de la seconde a comme effet une non-reconnaissance
affective, une incongruence qui serait a l'origine du syn-
drome. 12791 Ce modéle est soutenu par le fait que les patients
psychiatriques avec le syndrome de Capgras ne montrent pas de
variation de la conduction cutanée aux visages connus (célébri-
tés), 12801 alors que les patients prosopagnosiques montrent une
réponse électrodermale aux visages familiers méme en absence
d’identification. 12811 Quant aux corrélats neuroanatomiques, les
données expérimentales et cliniques indiquent que la région
déterminante pour la reconnaissance des visages (la premiere
route) se situe dans le gyrus fusiforme du lobe temporal droit.
La localisation de la deuxieme voie, celle de la reconnaissance
affective, reste toutefois incertaine. Il pourrait s’agir d’'une route
dorsale (jonction pariéto-occipitale, lobule pariétal inférieur,
sulcus temporal supérieur, gyrus cingulaire, amygdale) 1279, 281l
ou d’une route collatérale a la route ventrale qui se situe dans
le lobe temporal méme.

Bien que les données sur la réponse électrodermale cutanée
doivent étre confirmées a l’aide de séries plus grandes de
patients en controlant exactement la valence affective et le
degré de familiarité des stimuli, la possibilité d'un processus
indépendant pour l'identification et la réponse émotionnelle
aux visages dans le syndrome de Capgras a mené a un nouveau
modele cognitif de 'identification des visages. [282] Ce nouveau
modele integre le modele de Bruce et Joung avec le module de
la réponse affective (Fig. 7).

En parallele, la paramnésie reduplicative serait le résultat
d’une disconnexion des aires cérébrales spécialisées dans la
reconnaissance des lieux (gyrus hippocampique et parahippo-
campique) des régions plus antérieures et médiales du lobe
temporal droit ot les mécanismes de rappel et de reconnais-
sance visuelle sont localisés. [283, 284l

Une hypotheése complémentaire considere l'atteinte de la
mémoire de travail due a une lésion frontale droite comme
responsable de la difficulté a gérer en méme temps l'informa-
tion affective et I'information relative a I'identité. 265, 285

Une disconnexion interhémisphérique pourrait avoir comme
conséquence une analyse des personnes, lieux ou objets diffé-
rents pour chaque hémisphere. [286] Selon une autre théorie, les
fausses reconnaissances sont le résultat combiné d’un déficit
d’un systeme qui traite les idées sur le soi localisé dans le lobe
frontal et d’'un déficit perceptif dG a une lésion pariéto- ou
occipitotemporale postérieure droite. 2871 Cette derniére théorie
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Figure 7. Modele de la reconnaissance des
visages intégrant la composante affective.
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l'identité

donne davantage de «relevance » aux sentiments d’étrangeté,
d’irréalité ou de dépersonnalisation qui sont communs aux cas
neurologiques et psychiatriques, [262. 2881 et qui rappellent
également le phénomeéne du déja-vu ou d’autres manifestations
de I'épilepsie du lobe temporal. Le role de la neurotransmission
dopaminergique doit aussi étre investigué, car les symptomes
des syndromes reduplicatifs peuvent étre controlés par les
médicaments antidopaminergiques.

L’étude du lien neurobiologique entre les délires d’identifica-
tion et la fonction physiologique des régions de 1’'hémisphere
droit impliqués peut amener, comme dans le cas de I’anosogno-
sie, a une meilleure compréhension des processus d’intégration
perceptivocognitive et émotionnelle qui sont nécessaires a la
conscience de soi et de l'environnement. Dans ce parcours
heuristique, on peut également progresser dans la connaissance
de la neurobiologie de la schizophrénie paranoide.

(14 .
Points forts

Les délires d’identification sont rares et, parmi eux, les plus
connus sont le syndrome de Capgras (conviction qu’une
personne familiere a été remplacée par un sosie) et la
paramnésie reduplicative des lieux (conviction d’étre dans
un lieu différent).

En cas d’AVC, ces syndromes sont souvent associés a une
Iésion temporale ou temporo-occipitale droite bien que
ces patients aient en général une atteinte cérébrale diffuse
ou une détérioration plus globale des fonctions cognitives.
Le réle d’une dissociation entre un systéme intact de
reconnaissance visuelle des visages et des lieux et un
systeme perturbé d’activation émotionnelle a été proposé.

Manie

La manie comme symptdme concomitant a un AVC aigu est
rare (1 % des cas) 2891 mais la majorité des cas décrits est la
conséquence d’'une lésion de I’hémisphere droit. [290-293] Chez
trois patients avec lésion sous-corticale, I’examen PET montrait
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un hypométabolisme dans la région inférieure du lobe temporal
droit, qui était considéré comme le résultat d'un phénomeéne de
diaschisis. 12891

Une forme peu invalidante associée a une hyperphagie et a
une préférence spécifique pour la nourriture fine a été décrite
dans un groupe de 36 patients dont 34 avaient une lésion
antérieure de I’hémisphere droit (lobe frontal, noyaux de la
base, lobe limbique). [294] Ces patients montraient également
d’autres symptomes de désinhibition, ce qui laissait entrevoir,
comme mécanisme étiologique, une perte de contrdle pour les
impulsions envers la nourriture.

Les régions orbitofrontales et ventrotemporales impliquées
dans I'expérience émotionnelle ont des connexions denses avec
les régions corticales associatives d’intégration polymodales de
I’hémisphere droit impliqué dans 1’élaboration des stimuli
visuoperceptifs. Une déconnexion de ces régions pourrait
amener a des comportements désinhibés finalisés.

66 .
Point fort

Bien qu’exceptionnels a la suite d'un AVC, des épisodes de
manie pure peuvent se développer aprés une lésion
hémisphérique droite (frontale, pariétale ou thalamique).

Bl Conclusions

L’étude des phénomenes associés aux syndromes de 1’hémis-
phere droit suggere la dominance de cet hémisphére pour les
dimensions physique et émotionnelle de I'individu qui permet-
tent de prendre conscience de soi, de la relation du soi avec
I'environnement et des émotions qui en dérivent. Les 1ésions
droites modifient la perception externe (héminégligence,
agnosie visuelle aperceptive, désorientation topographique) du
schéma corporel et de la conscience de soi (orientation de
I'individu par rapport a ’environnement, 1’anosognosie et
I'anosodiaphorie) et peuvent perturber profondément l’expres-
sion ou la compréhension émotionnelle (platitude affective,
dysprosodie) et 1'intégration des valences émotionnelles avec les
réalités perceptives (syndromes de fausses identifications) ou le
contrdle des impulsions (manie). Ces modifications sont aussi
potentialisées par un défaut du systeme attentionnel a différents
niveaux, ce qui contribue a donner au patient avec atteinte de
I’hémispheére droit 'image d’un individu moins vital ou moins
connecté (réaction d’indifférence). Alors qu’une conscience
linguistique et analytique appartient a ’hémisphere gauche, une
conscience fondée sur l'expérience perceptive et émotionnelle
est celle de 'hémisphere droit.

* Les auteurs tiennent & remercier Claudia Cardoso pour son apport au
manuscrit.

Cette publication a été rendue possible grace a la Fondation Biaggi, au Fonds
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