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OBJECTIFS DE SEMIOLOGIE NEUROLOGIQUE

Atteinte des fonctions supérieures

Connaissances requises

Ref anat 
Bases anatomiques de la mémoire
Bases anatomiques du langage

Objectifs pratiques

Savoir reconnaître

Un trouble phasique avec différenciation entre une aphasie de Broca et de Wernicke
Un trouble mnésique avec différenciation entre un trouble d’encodage et de rappel
Une apraxie
Une agnosie
Un syndrome frontal
Introduction

Le système nerveux traite de l’information grâce au codage effectué par les neurones. Ce paragraphe concerne la séméiologie des fonctions les plus élaborées (parfois appelées supérieures): les fonctions cognitives
 et le contrôle du comportement. Il est restreint à l’examen des troubles de l’adulte ayant eu des acquisitions normales.
Le tableau 1 présente les principales fonctions étudiées couramment en clinique en séparant les termes concernant les déficits acquis de l’adulte et les déficits d’acquisition de l’enfant.
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Déficit d’acquisition
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Dysarthrie
écriture
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Acalculie


Dyscalculie
Gestualité 





Apraxie gestuelle

Dyspraxie
Dessin et activités visuo-constructives

Apraxie constructive

Exploration spatiale




Héminégligence visuo-spatiale








Syndrome de Balint
Conscience d’un déficit



Anosognosie

Schéma corporel conscient



Asomatognosie

Intégration et identification perceptive

Agnosie

Mémoire





Amnésie 

Raisonnement, planification de l'action

Syndrome dysexécutif ou frontal  

Tableau 1: principales fonctions et déficits cognitifs.

Ces fonctions sont sous-tendues par les structures corticales (néocortex associatif supramodal notamment), sous-corticales (striatum, thalamus et centre ovale) et requièrent un transfert inter-hémisphérique efficient via le corps calleux. L’atteinte des fonctions cognitives constitue le motif de recours de nombreuses affections, et leur identification permet le diagnostic positif et étiologique de nombreuses pathologies neurologiques. En outre, l’atteinte de ces fonctions retentit sévèrement sur l’autonomie.

Connaissances requises

Anatomie des systèmes associés aux principales fonctions cognitives : langage, mémoire, praxie, gnosie, fonctions exécutives < ref : langage : coupe axiale ‘Charcot’ ; mémoire : circuit HMTFrontal, praxie : ?, gnosie : limiter aux 2 voies visuelles ?, fonctions exécutives lobes frontaux et boucles ?>
Sémiologie Pratique
L’examen des fonctions cognitives nécessite plus que tout autre étape de l’examen neurologique, une bonne coopération du patient. Cela implique que la vigilance soit normale, qu’il n’y ait pas de confusion, ni de troubles psychiatriques et que la compréhension orale ne soit pas trop perturbée. La confusion mentale réalise une perturbation globale des fonctions cérébrales prédominant nettement dans la sphère cognitive et comportementale associée à un déclin de vigilance. Elle est étudiée par ailleurs <réf confusion>
Mémoire

Objectifs pratiques

Savoir faire : Evaluation des fonctions mnésiques

Savoir reconnaître : Un déficit mnésique et différencier un trouble d’encodage et du rappel
Diagnostic positif d’un trouble mnésique
Evoqué face à des oublis des faits et ‘évènements’ rapporté par le patient ou son entourage
 :

· Les oublis sont le plus souvent répétitifs et gênants dans la vie quotidienne ou nécessitant une aide (aide-mémoire ou supervision par un tiers) 
· Les oublis concernent notamment les évènements récents (discussion, livre, actualité, film, prise du traitement, dépenses) ou à venir (rendez-vous, sortie, déplacement)

· Ils doivent être différenciés du manque du mot (trouble du langage défini par la difficulté à retrouver certains mots : cf langage), et de la désorientation spatiale, où le patient ne reconnaît plus le lieu ou l’itinéraire [diagnostic différentiel]

· Ils préservent les acquisitions sémantiques (savoir ‘universel’ scolaire) et motrices (conduite automobile..)

L’examen repose sur l’entretien du patient et de l’entourage dont le témoignage est ici essentiel: 

· il recherche la présence d’oublis dans les activités courantes (discussion, livre, actualité, film, prise du traitement, dépenses, rendez-vous, sortie, déplacement, lieu de rangement et pertes d’affaires) 

· il évalue leur retentissement (simple gêne, nécessité d’aide-mémoire, nécessité d’une supervision par un tiers)
· il précise les modalités d’installation, la durée d’évolution, la progression éventuelle

· il est utilement complété par un test de dépistage comme le test des 5 mots (cf annexe)

Le diagnostic positif repose sur l’observation d’oublis significatifs à un test de mémoire. Dans les déficits francs, l’atteinte significative d’un test de dépistage peut parfois suffire au diagnostic de déficit mnésique; dans le cas contraire, un avis spécialisé complété d’un test plus complet de la mémoire et des autres fonctions cognitives est nécessaire au diagnostic.

Parmi les formes cliniques, il est habituel de distinguer :

· l’amnésie antérograde: oubli des évènements survenus après la constitution de l’amnésie (Ex : oubli des évènements survenus après le 1/1/2004, date de la lésion cérébrale responsable d’amnésie)
· l’amnésie rétrograde: oubli des évènements survenus avant la constitution de la lésion (Ex : oubli des évènements survenus en 2003 chez un patient dont la lésion cérébrale responsable d’amnésie date du 1/1/2004) 
· l’amnésie lacunaire: oubli des évènements survenus durant une période donnée, volontiers observée après une confusion, un ictus amnésique, ou une crise épileptique
· L’amnésie
 liée à un trouble de l’encodage (ou enregistrement de l’information à mémoriser) et de la consolidation de la trace où les indices ne facilitent pas le rappel de souvenirs (cf annexe) est volontiers différenciée de l’amnésie liée à un trouble des processus de récupération (trouble du rappel) où les indices facilitent le rappel des souvenirs
Diagnostic étiologique
Les amnésies antérogrades sont liées à une lésion ou dysfonction du circuit hippocampo-mamillo-thalamo-frontal en rapport avec différentes pathologies dont les plus fréquentes sont rapportées dans le tableau 2.

Tableau 2 principales causes d’amnésie antérograde
	Amnésie
	Etiologie 

	Transitoire 
	Ictus amnésique

	
	Crise d’épilepsie partielle complexe

	Durable et installation aiguë
	Traumatisme crânien grave

	
	Encéphalite virale (herpétique)

	
	Encéphalopathie de Korsakoff 

	
	Anoxie cérébrale et intoxication au CO
Accident vasculaire cérébral

	Durable et installation progressive
	Démence (maladie d’Alzheimer)

	
	Tumeur cérébrale

	
	Encéphalite paranéoplasique


<Annexe présenter le test des 5mots avec illustration d’amnésie encodage et récup>

Langage

Objectifs pratiques

Savoir faire Evaluation du langage

Savoir reconnaître : Un trouble phasique avec différenciation entre les aphasies de Broca, Wernicke et globale
L’examen du langage repose sur l’évaluation de l’expression et de la compréhension orale. 
L’expression orale est évaluée durant l’interrogatoire qui est utilement complété par une épreuve de dénomination d’objets usuels présentés visuellement (Ex: stylo, ciseaux, montre, crayon, lunette…) ou de répétition de mots (Ex: stylo, nouilles, spectacle, embonpoint, exception…) qui permettent d’affirmer plus précisément les perturbations; 
Le trouble de la compréhension orale est suspecté chez un patient faisant répéter à plusieurs reprises, répondant de façon inadaptée ou exécutant de façon erronée les consignes en l’absence d’autre explication évidente (dont la plus fréquente est la surdité); L’examen repose sur une désignation d’objets usuels ("montrez moi le stylo, la porte"...) et l’exécution d'ordres de complexité croissante ("levez les 2 mains, fermez les yeux, levez 2 fois la main droite puis une fois la main gauche"...) ;
Le diagnostic du trouble du langage, relativement aisé à l’examen clinique dans les formes franches, nécessite une évaluation spécialisée qui permet de dépister plus finement les troubles discrets et de mieux préciser le profil des troubles
Les troubles du langage oral différencient la dysarthrie, correspondant à un trouble isolé de l’articulation du langage, et l’aphasie correspondant à un trouble de l'utilisation d’une langue acquise
Dysarthrie 
Diagnostic positif 

· Il est le plus souvent évident face à un trouble isolé de l'articulation, ne concernant donc qu'un stade tardif de l'expression orale

· L’articulation du langage est déformée en raison d’une motricité buccolinguofaciale dysharmonieuse donnant volontiers que le patient ‘accroche’ ou ‘bute’ sur les mots ou que certaines syllabes sont prononcées de façon explosive ou au contraire sont ‘avalées’

· Le retentissement sur l’intelligibilité peut être mineur, seulement détecté par le patient et ses proches, et au maximum, majeur empêchant une communication orale efficace
Diagnostic étiologique
Les dysarthries sont observées en cas de lésion ou dysfonction des multiples systèmes permettant une motricité fine, rapide et harmonieuse ; le niveau de l’atteinte influence les caractéristiques cliniques. On distingue schématiquement:

· dysarthrie parétique observée au cours du déficit facial, bulbaire ou pseudobulbaire, 

· dysarthrie parkinsonienne et des affections extrapyramidales, qui s’accompagnent volontiers d’une hypophonie
 

· dysarthrie cérébelleuse, volontiers scandée, explosive 
· La plupart des affections cérébrales (vasculaire, dégénérative, inflammatoire, infectieuse, tumorale) sont susceptibles d’entraîner une dysarthrie
Aphasie

Définie par le trouble de l'utilisation d’une langue acquise, les perturbations associent à des degrés divers l’atteinte de l’expression et de la compréhension du langage oral et écrit, ce dernier n’étant pas présenté ici

Diagnostic positif
Troubles de l’expression orale 

Les perturbations associent à des degrés divers des troubles du débit de langage (troubles quantitatifs) et des déformations de la production du langage (troubles qualitatifs):
· Troubles quantitatifs: débit du langage

-réduction de débit:

réalise une production de langage limitée à des phrases simples et courtes, voire limitée à 1 ou 2 mots ;  au maximum, elle réalise un mutisme; 
la production nécessite souvent une incitation de l’examinateur

la réduction de débit est caractéristique des aphasies non fluentes (parmi lesquelles les aphasies globales et de Broca sont les plus fréquentes et les plus sévères), 


-débit normal ou augmenté: 
le débit est le plus souvent normal;

de façon rare, l’augmentation de débit réalise une véritable logorrhée avec de nombreuses déformations; 

la préservation ou l’augmentation de débit caractérise les aphasies fluentes parmi lesquelles l’aphasie de Wernicke est la plus fréquente
· Troubles qualitatifs: les déformations aphasiques associent à des degrés divers :

-troubles de l'articulation, qui ne sont pas isolés à la différence de la dysarthrie,

-paraphasies phonémiques
 : erreurs de sélection des phonèmes constitutifs d’un mot (Ex : "balavo" pour lavabo...), 


-paraphasies verbales : erreurs de sélection d’un mot, souvent remplacé par un mot proche (Ex : "oiseau" pour canard ; "table" pour chaise...), 


-néologisme : réalise une association de déformations dont la nature n’est plus identifiable ("flitak" pour crayon...) ; le terme de jargonaphasie est utilisé lorsque l’ensemble du langage devient incompréhensible en raison de nombreuses déformations et néologismes, 


-manque du mot : le sujet n’arrive pas à produire le mot requis, parfois avec ‘l’impression de l’avoir sur le bout de la langue’ ; le mot manquant est souvent remplacé par une  périphrase (Ex : "pour écrire" pour stylo…).

Typer l’aphasie
A l’issue de l’examen clinique des troubles aphasiques, il est souvent utile de typer l’aphasie en fonction de l’association des troubles observés ; 
parmi les nombreux syndromes aphasiques, 3 syndromes sont fréquemment rencontrés notamment dans les situations d’urgence : les aphasies de Broca, Wernicke et globale ; elles sont aisément différenciées selon leurs caractéristiques cliniques (tableau 3). Très schématiquement, l’aphasie globale associe les caractéristiques des aphasies de Broca et Wernicke, est la plus fréquente à la phase aigue de lésion cérébrale et a le pronostic le plus réservé.
Tableau 3 : caractéristiques générales de trois syndromes aphasiques principaux
	
	Aphasie de Broca
	Aphasie de Wernicke
	Aphasie globale

	Expression Orale : débit
	Non fluente
	Fluente
	Non fluente

	Principales déformations 
	Articulation
	Paraphasies, Néologisme
	Production nulle ou

 limitée à de rares mots

	Compréhension Orale 
	Préservée
	Déficit
	Déficit

	Répétition
	Déficit
	Déficit
	Déficit

	Conscience du déficit
	Préservée
	Anosognosie
	Anosognosie

	Lésion
	Frontale
	Temporale
	Fronto-temporale


Diagnostic différentiel
L’aphasie doit être distinguée de :

· La dysarthrie qui réalise un trouble isolé de l'articulation 
· Le mutisme akinétique diffère du mutisme aphasique (forme majeure de l’aphasie non-fluente) par l’absence de tentative de communication en particulier par les gestes et le regard
· La confusion mentale qui peut parfois poser des problèmes diagnostiques avec l’aphasie de Wernicke, notamment dans les formes avec logorrhée et nombreuses paraphasies ; l’aphasie réalise un trouble du langage alors que la confusion concerne l’ensemble des fonctions cognitives, et s’associe à un déclin modéré de vigilance dont témoignent notamment la fluctuation des troubles

· La surdité par atteinte otologique est aisément différenciée des troubles de la compréhension orale aphasique; toutefois une évaluation neurologique approfondie est nécessaire pour diagnostiquer les rares surdités par atteinte cérébrale sans aphasie associée.
Diagnostic étiologique
L’aphasie traduit une lésion ou dysfonction corticale ou sous-corticale des régions périsylvienne
’ de hémisphère gauche chez le droitier ; en pratique cela concerne les régions frontale latérale (incluant la partie postérieure de la 3° circonvolution frontale appelée aire de Broca), temporale latérale (incluant la partie postérieure de la 1° circonvolution temporale appelée aire de Wernicke), le striatum, thalamus et la substance blanche sous-corticale. 

Les nombreuses étiologies sont dominées par l’accident vasculaire cérébrale et les lésions traumatiques, alors que les causes tumorale et infectieuse sont plus rares ; au cours des démences des troubles aphasiques sont fréquents et surviennent à un stade plus ou moins précoce en fonction de l’affection en cause
Apraxies 
Les apraxies correspondent à l’atteinte de la combinaison de séquences d’actions en un ensemble finalisé; en pratique, on distingue les apraxies
 gestuelle, constructive et de l’habillage.

L’apraxie gestuelle
Réalise une perturbation des gestes acquis non expliquée par un désordre moteur ou perceptif,
Est examinée par la réalisation de gestes élémentaires (pianoter, faire l’anneau avec le pouce et l’index…), d'utilisation d'objets (peigne, brosse à dents, clé, scie...) et symboliques (au revoir de la main, poing menaçant....) sur imitation ou commande verbale
Diagnostic positif

Repose sur l’observation de perturbations de l’exécution des gestes: le patient commençant un geste sans l’achever, ou persévérant (reproduisant de façon inappropriée) sur un geste effectué précédemment 
Facile dans les formes franches il nécessite une évaluation spécialisée dans les formes plus modestes
Diagnostic différentiel

Il repose sur l'exclusion des troubles moteurs, extrapyramidaux, proprioceptifs, cérébelleux et nécessite de s’assurer que la compréhension orale permet la compréhension de la consigne
Diagnostic étiologique
L'apraxie gestuelle témoigne plus volontiers d'une lésion de l'hémisphère gauche chez le droitier et concerne surtout les régions temporale, pariétale ou frontale ; 
Les étiologies sont similaires à celles des aphasies ; au cours d’un syndrome démentiel, la constatation d’une apraxie à un stade précoce oriente vers une dégénérescence cortico-basale.
Apraxie constructive
Elle réalise une perturbation des activités graphiques et de construction tridimensionnelle (agencement de cubes) non expliquée par un désordre moteur ou perceptif,
Elle est examinée par la réalisation de dessins simples (carré, cercle, marguerite…) et éventuellement plus complexes (cadran d’horloge, dessin de figure complexe de Rey, agencement de cubes…) effectués sur copie ou sur ordre verbal

Le diagnostic positif repose sur la mise en évidence d'une désorganisation (orientation des traits, structure générale du dessin, mise en page...) du dessin
Le diagnostic différentiel repose sur l'exclusion des troubles moteurs et perceptifs
Diagnostic étiologique

L'apraxie constructive peut être observée dans les lésions de l’hémisphère gauche et droit, avec des caractéristiques légèrement différentes ;

Les lésions peuvent concerner de multiples régions cérébrales, les perturbations les plus sévères s’observeraient principalement au cours des lésions pariéto-temporales

Les causes sont multiples : vasculaire, dégénérative, traumatique, tumorale, inflammatoire, infectieuse
Apraxie de l'habillage

Elle réalise un trouble rare de l'habillage non expliqué par un déficit moteur ou perceptif 

Le diagnostic positif repose sur l’observation de perturbations durant l'habillage avec notamment des erreurs de position des habits par rapport au corps ("membre supérieur droit dans la manche gauche"....) et des erreurs d'agencement entre habits ("pull au dessus de la veste"...)
Le diagnostic différentiel repose sur l'exclusion des troubles moteurs et perceptifs

Diagnostic étiologique

L'apraxie de l’habillage est rare et est surtout observée au cours des lésions pariéto-temporales,

les formes les plus sévères s’observent dans les lésions bilatérales, des formes plus modérées pourraient être observées au cours de lésion unilatérale droite chez le droitier,

Les causes sont multiples et concernent plutôt des pathologies diffuses (anoxie cérébrale, dégénérative, traumatique, infectieuse…)
Héminégligence visuospatiale

Elle associe à des degrés divers un déficit de perception des informations (qui sont donc négligées) provenant d’un hémiespace (gauche ou droit) et d’orientation des mouvements dirigés vers un hémiespace (gauche ou droit)

Elle est observée dans l’hémiespace contralatéral à la lésion, et touche surtout l’hémiespace gauche car les lésions responsables concernent plus fréquemment l’hémisphère droit

Elle est fréquemment observée notamment au cours des lésions aiguë de l’hémisphère droit où sa présence constitue un signe de gravité

Evoquée chez un patient méconnaissant les objets situés dans un hémiespace (fourchette, pain, habit, rue…), elle est examinée par l’inspection de l’orientation de la tête et des yeux du patient, et durant des tâches nécessitant d’explorer et d’effectuer des actions simples vers la gauche et la droite du patient, la plus utilisée en consultation étant les tâches de barrage de lignes disposées sur une feuille,
Le diagnostic positif repose :

· Dans les formes franches, sur l’observation d’une déviation de la tête et des yeux du côté ipsilatéral à la lésion (le plus souvent du côté droit) avec une incapacité du sujet à orienter son regard vers le côté contralatéral à la lésion (le plus souvent du côté gauche)
· Dans les formes plus discrètes, sur la mise en évidence d’omissions d’informations provenant de l’hémiespace contralatéral à la lésion (le plus souvent du côté gauche) comme par exemple l’absence de barrage de lignes situées à la gauche d’une feuille (figure 1) ; le diagnostic nécessite souvent une évaluation spécialisée
Le diagnostic différentiel est quasi inexistant à l’exception de rares déficits de la latéralité du regard observé dans la pathologie de fosse postérieure; L’hémianopsie latérale homonyme, fréquemment associée à l’héminégligence, n’explique pas de telles difficultés dans les situations de la vie courante
Diagnostic étiologique

L'héminégligence est surtout observée dans les lésions de l’hémisphère droit, notamment en cas de lésion aiguë

Les lésions responsables concernent plus fréquemment les régions temporo-pariétales, et à un moindre degré les régions frontales et thalamiques 
Les causes sont dominées par l’accident vasculaire cérébral et le traumatisme crânien grave
< figure négligence gauche>
Anosognosie et hémiasomatognosie

L’anosognosie réalise une méconnaissance d’un déficit pourtant franc
En pratique elle s’observe dans deux grands types de situation :

· Au cours d’une lésion aiguë responsable d’un déficit (notamment une hémiplégie) méconnu par le patient qui ne le mentionne pas spontanément (Examinateur : ‘’pourquoi êtes-vous venu à l hôpital ?’’ Patient: ‘‘Parce que j’ai fait une chute’’) voire qui ne le réalise pas même après que l’examinateur lui ait montré que son membre est paralysé ; dans ce cas la lésion siège volontiers dans la région temporo-pariétale droite et il s’agit le plus souvent d’un accident vasculaire cérébral
· Au cours de lésion chronique où le patient méconnaît ou minimise l’importance de ses difficultés (qui peuvent concerner la mémoire, le comportement, les aptitudes cognitives globales…) malgré la démonstration par l’examinateur; cette situation se rencontre au cours d’une lésion frontale (vasculaire, tumorale…) ou de lésions hémisphériques diffuses (affection neurodégénérative, traumatisme crânien grave…)
L’hémiasomatognosie réalise une perturbation du schéma corporel conscient d’un hémicorps

Le diagnostic positif est affirmé par l’incapacité du patient à désigner sur commande verbale (‘’Montrez moi votre…‘’) différentes parties de l’hémicorps contralatéral à la lésion comme le pouce, l’index, la main ou le bras, alors que cette épreuve est réussie sur l’hémicorps ipsilatéral à la lésion
Le diagnostic différentiel est quasi inexistant à l’exception 

Diagnostic étiologique : l’hémiasomatognosie est le plus souvent observée au cours de lésion aiguë de l’hémisphère droit (chez le droitier) avec une prédominance de la région temporo-pariétale ; les causes sont dominées par l’accident vasculaire cérébral et le traumatisme crânien grave
<appel au syndrome de l’hémisphère droit dans le chapitre grands syndromes topographiques>

Agnosies
Définies par le déficit de l’identification perceptive non expliquée par un trouble perceptif élémentaire, les agnosies peuvent concerner les modalités visuelle (agnosie visuelle), auditive (agnosie auditive) et tactile (astéréognosie). Les agnosies traduisent une lésion des aires d'association secondaire et doivent être distinguées de l'atteinte des traitements perceptifs élémentaires 
Il s’agit de troubles plus rares dont le diagnostic, évoqué à l’examen clinique, nécessite une évaluation spécialisée
Diagnostic positif

Le déficit d'identification est bien mis en évidence lorsque, après présentation d'un objet, le patient est incapable de le dénommer, de procurer des informations (fonction de l’objet, mime d’usage..) et de l'apparier avec une photo ou parmi une série d'objets 
L’identification tactile évalue la reconnaissance d’objets courants présentés dans la main, le sujet ayant les yeux fermés ; son déficit est appelé astéréognosie
L’identification visuelle est évaluée pour les formes élémentaires (carré, cercle...), les objets (agnosie visuelle d'objet), les visages (prosopagnosie), les couleurs (agnosie visuelle pour les couleurs) et la lecture (alexie agnosique)
L'identification auditive évalue les sons verbaux (surdité verbale pure), les sons musicaux (amusie) et les bruits de l'environnement (agnosie pour les bruits de l'environnement)
Diagnostic différentiel 
Le diagnostic d'agnosie nécessite de s'assurer de l'absence de troubles perceptifs élémentaires (visuel, auditif ou tactile) par une exploration détaillée 
L'aphasie perturbe la dénomination des objets mais pas leur identification : ainsi les patients aphasiques peuvent indiquer la fonction de l’objet, l’apparier avec un objet ou une photo identique alors qu’ils ne peuvent le dénommer
Diagnostic étiologique
L’astéréognosie est observée principalement après lésion pariétale postérieure à l’aire pariétale ascendante ; Les agnosies visuelles témoignent de lésions des régions temporo-occipitales inférieures uni ou bilatérales, et les agnosies auditives, de lésions temporales latérales uni ou bilatérales. Les causes les plus fréquentes sont l’accident vasculaire cérébral, l’anoxie et les affections neurodégénératives.

Syndrome dysexécutif et dysfonctionnement frontal

Connaissances requises

Les fonctions de contrôle de l’action et du comportement, principalement impliquées dans les situations non familières ou durant les actions finalisées dépendent principalement des lobes frontaux et impliqueraient également certaines structures sous  corticales comme le thalamus et le striatum
L’examen clinique recherche certains troubles neurocomportementaux et quelques épreuves de dépistage clinique ; une évaluation spécialisée complémentaire reste toutefois fréquemment nécessaire
La recherche de troubles neurocomportementaux s’effectue à l’interrogatoire idéalement avec un membre de l’entourage ; leur présence est affirmée en comparant le comportement actuel et antérieur du patient ;
L’examinateur recherche notamment:

· une réduction plus ou moins sévère de l’ensemble des activités avec une réduction des mouvements et du discours, une difficulté à achever une activité, un désintérêt, une baisse de motivation, et une platitude des affects ; cette perturbation s’observe dans les actes de la vie quotidienne (marche, alimentation, communication, vie relationnelle...) et dans les formes majeures, peut être évidente durant la consultation ; ce trouble nécessite d’éliminer une dépression
· A l’opposé, une hyperactivité globale peut être observée avec déambulation  ou mouvements posturaux incessants (donnant l’impression de ne pas tenir en place), grignotage incessant ou boulimie, logorrhée, distractibilité, ou une désinhibition du comportement pouvant conduire à des propos, ou actes inadaptés, déplacés voire transgressant les règles sociales 
· Les stéréotypies réalisent la répétition selon une présentation fixée, invariable de certains actes, propos ou pensées 
L’examen clinique recherche la présence de réflexes d’agrippement ou de succion pathologique et d’un comportement d’imitation pathologique 

· Le réflexe d’agrippement pathologique se recherche en effleurant la paume ouverte de la main du patient (à effectuer de chaque côté séparément) : il se traduit par une réaction d’agrippement qui typiquement augmente quand l’examinateur tente de s’y soustraire; dans les cas douteux, il est préférable de vérifier que ce réflexe persiste lors d’une 2° manœuvre après avoir expliqué au patient qu’il n’avait pas besoin d’agripper la main de l’examinateur
· Le réflexe de succion pathologique se recherche en approchant un objet (non prévu pour l’examen de la bouche) de la bouche du sujet; le réflexe de succion pathologique se traduit par l’ouverture de la bouche du patient donnant l’impression qu’il s’apprête à l’ingérer ; 

· Le comportement d’imitation pathologique se recherche en effectuant un geste orienté vers le patient (taper dans les mains, se gratter ostensiblement…) en évitant toute situation qui suggèrerait que l’examinateur lui demande de l’imiter (éviter de la regarder directement notamment); le comportement d’imitation pathologique est défini par une imitation du geste de l’examinateur : le patient affirme souvent avoir pensé que l’examinateur souhaitait être imité ; ce comportement persiste typiquement lors d’un 2° examen effectué 1 minute après avoir expliqué au patient qu’il n’avait pas besoin d’imiter;
L’interrogatoire et l’examen clinique peuvent être utilement complétés par une épreuve de dépistage comme la Batterie Rapide d’Evaluation Frontale (cf annexe)
Le diagnostic positif repose sur la présence de troubles neurocomportementaux spécifiques, ou d’un agrippement, succion ou comportement d’imitation pathologiques ; il est volontiers nécessaire de le confirmer par une évaluation spécialisée
Le diagnostic différentiel nécessite d’exclure une pathologie psychiatrique en cas de troubles neurocomportementaux isolés comme un syndrome dépressif ou psychopathique ; 
Au plan étiologique, le syndrome dysexécutif s’observe principalement au cours de pathologies de la région frontale, ou plus rarement des régions sous-cortico-frontales. Les pathologies responsables sont nombreuses incluant l’accident vasculaire cérébrale, le traumatisme crânien sévère, les affections neurodégénératives (démence frontotemporale, paralysie supranucléaire progressive, maladie d’Alzheimer, de Parkinson…), les tumeurs, les pathologies inflammatoires et infectieuses et l’hydrocéphalie.
Syndrome démentiel

Connaissances requises

Définition d’un syndrome démentiel

Objectifs pratiques

Savoir faire

Faire passer un MMS
Le syndrome démentiel est défini par l’association de déficits cognitifs multiples incluant nécessairement la mémoire, responsable d’un déclin des aptitudes sociale et professionnelle de façon durable. 

Sa présence peut être évoqué dans de multiples situations, notamment face à un trouble mnésique, du langage ou neurocomportemental dysexécutif
L’examen :

· recherche la présence de troubles cognitifs, notamment mnésiques, aphasiques, comportementaux ou de l’orientation spatiale (cf infra)
· Et apprécie le retentissant sur l’autonomie et la présence d’une éventuelle dépendance évaluée sur les difficultés avec les activités instrumentales (notamment comptabilité, prise des traitements, trajets, activités professionnelles, sociales et de loisirs…)
· est utilement complété par un test de dépistage comme le MiniMental State Examination

Le diagnostic positif est volontiers affirmé durant une consultation spécialisée

Le diagnostic différentiel est dominé par la dépression (réalisant un trouble de l’humeur qui peut retentir sur l’autonomie) et le syndrome confusionnel, qui réalise une dysfonction cognitive et comportementale globale dominée par le trouble attentionnel (comme en témoigne la fluctuation nycthémérale des troubles, les inversions du cycle veille-sommeil), d’installation aiguë et d’évolution réversible
Le diagnostic étiologique est dominé par les affections neurodégénératives, au premier rang des quelles la maladie d’Alzheimer et les démences vasculaires

MMSE
BREF

5 mots

< figure négligence gauche>
� Cognitive : qui permet la connaissance et le savoir ; par extension, ensemble de fonctions permettant la mémorisation, la communication, le repérage et la représentation de l’espace, le contrôle de l’action et du geste, le raisonnement et la résolution de problèmes et le contrôle du comportement.


� Il existe plusieurs types de mémoire avec très schématiquement les mémoires sémantique (mémoire des connaissances et du savoir universel), épisodique (mémoire d’épisodes que l’on peut assimiler schématiquement aux évènements vécus par le sujet), procédurale (mémoire des apprentissages de procédures, notamment motrices), et mémoire de travail permettant le maintien temporaire d’information. Les troubles de la mémoire dans l’acception commune et médicale correspondent à l’atteinte de la mémoire épisodique.


� L’autre symptôme, beaucoup plus rare, du déficit mnésique est la confabulation ; il s’agit de souvenirs involontairement créés (et plausibles) ou reconstruits par le patient.





� Schématiquement, la mémorisation repose sur l’enregistrement (appelé encodage) des informations, la formation d’une trace mnésique qui doit être consolidée et enfin la récupération des informations


� réduction du volume de la voix


� le phonème constitue la plus petite unité signifiante en linguistique ; en pratique les erreurs de sélection de phonèmes peuvent être grossièrement rapprochées des erreurs de sélection des syllabes


� régions localisées autour de la scissure latérale de Sylvius


� le terme d’apraxie de la marche a été proposé pour désigner certains troubles de la marche associant troubles de l’équilibre (où prédomine volontiers une rétropulsion) et troubles de l’initiation et de l’enchaînement des mouvements de la marche contrastant avec une relative préservation des capacités motrices notamment testées en position allongée. Toutefois il s’agit davantage d’un trouble moteur et il sera abordé dans le chapitre spécifique





