Les autrices
Valérie Hahn et Élodie Guichart-Gomez sont psychologues cliniciennes spécialisées en neuropsychologie (diplômées de Paris Cité), enseignantes et psychothérapeutes. Elles ont exercé dans le service de neurologie du GHU de la Pitié-Salpêtrière, puis dans le GHU Paris psychiatrie & neurosciences.


Introduction
L’approche neuropsychologique des modifications cognitives et/ou comportementales repose sur une évaluation spécifique et exhaustive afin d’aboutir à une représentation du fonctionnement global intégrant les points forts comme les points faibles du patient. Cette démarche rigoureuse apporte une nouvelle grille de lecture aux patients et aux aidants qui permet d’envisager une adaptation bienveillante du quotidien. L’approche neuropsychologique représente également un support clinique à confronter à l’imagerie cérébrale comme à l’ensemble des examens médicaux complémentaires.
Ce guide clinique formalise la démarche incontournable de tout clinicien, psychologues et neuropsychologues, orthophonistes, ergothérapeutes, médecins neurologues et gériatres, exerçant auprès de patients souffrant de modifications cognitives et/ou comportementales ou auprès de leurs aidants.
En proposant une aide à l’exploration et au décryptage des symptômes cognitifs et neuropsychiatriques, ce guide contribue à une meilleure identification d’un profil neuropsychologique.
Ce guide se décline en 3 grandes parties :
	un premier chapitre dédié aux substrats neuro-anatomiques de la cognition. Il propose un aperçu global des grandes régions cérébrales responsables des grands syndromes cognitifs, indépendamment du type de pathologie, avec des fiches de synthèses ;

	un second chapitre consacré aux présentations cliniques des pathologies neurodégénératives à expression cognitivo-comportementale, avec des arbres décisionnels facilitant la démarche diagnostique ;

	une annexe répertoriant les derniers critères diagnostiques consensuels des maladies neuroévolutives sur lesquels repose la démarche médicale.


Nous souhaitions proposer un guide synthétique et facile à transporter, un mémo permettant d’avoir à portée de main des informations pertinentes sur lesquelles s’appuie la pratique clinique en neurologie cognitive.
Ce mémo ne peut se substituer au Guide de diagnostic neuropsychologique (des mêmes autrices, paru aux éditions De Boeck Supérieur, 2020), mais en constitue plutôt une synthèse sous la forme d’un aide-mémoire.



Partie 1
Anatomie cérébrale et cognition (spécialités lobaires et hémisphériques)
Les spécialités lobaires et hémisphériques du système nerveux central seront abordées sous l’angle des grandes fonctions cognitives ; les aspects moteurs et sensoriels ne seront pas abordés.
Chaque lobe possède des expertises dans la cognition et/ou le comportement :
Schéma no 1. Les lobes et leurs spécificités cognitivo-comportementales
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Les maladies neuro-évolutives à expression cognitive et/ou comportementale sont le reflet d’une perte neuronale progressive qui se traduit par une atrophie de régions cérébrales spécifiques. Si la perte neuronale est un phénomène physiologique normal, elle devient pathologique quand elle s’accélère et génère l’installation insidieuse et progressive de symptômes cognitivo-comportementaux. De ce fait, les maladies neuro–cognitives ont fortement contribué à une meilleure connaissance des réseaux neuronaux corticaux et sous-corticaux et de leur implication dans les phénomènes cognitifs complexes.
À la naissance, notre cerveau est doté de nombreux précâblages mais la région préfrontale finit son développement tout au long de l’enfance et de l’adolescence pour jouer à terme un rôle crucial dans l’intégration de toutes les fonctions cognitives. Véritable manager de la cognition, le cortex préfrontal potentialise toutes les compétences prises en charge par les autres lobes et en assure le contrôle. Son rôle de chef d’orchestre optimise le fonctionnement de nos boîtes à outils afin notamment d’appréhender le monde sensoriel et d’enrichir nos différentes mémoires.
La région corticale la plus postérieure de notre cerveau sera abordée en premier lieu pour terminer sur la région la plus antérieure dont la maturité est plus tardive.
1. Le lobe occipital
Schéma no 2. Vue latérale et supérieure de l’encéphale
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1.1. Les compétences du lobe occipital
Le lobe occipital est impliqué dans le traitement de l’information visuelle provenant de la rétine. Il joue un rôle primordial dans l’extraction, l’analyse et l’intégration des caractéristiques structurales de toute information visuelle. Le cortex occipital assure le codage de la luminosité, des couleurs, des formes (et de leur orientation), de même que le mouvement du signal visuel. Le champ visuel représente notre écran sur lequel s’inscrivent toutes les perceptions visuelles de notre environnement. La localisation de la lésion sur le trajet de la voie rétino-géniculo-corticale (voies visuelles primaires) définit le déficit spécifique du champ visuel (quadranopsie, hémianopsie latéralisée cf. schéma no 3). Selon la zone cérébrale lésée (voies visuelles primaires et/ou secondaires), le déficit visuel varie (cf. schéma no 4).
Grâce aux connexions du cortex occipital (voies de traitement visuel) avec les régions corticales temporales inférieures et les régions pariétales, la perception visuelle prend du sens tant au niveau conceptuel (cortex temporal – voie visuelle ventrale) que spatial (cortex pariétal – voie visuelle dorsale). De la rétine aux aires cérébrales, l’information visuelle est découpée en éléments caractéristiques (la forme, la couleur et le mouvement) et transférée jusqu’aux aires corticales spécialisées permettant la reconstitution d’une image pertinente.
Les aires visuelles se distinguent :
	V4 pour la couleur ;

	V3 et V4 pour la forme ;

	V3 et V5 pour le mouvement.


L’aire visuelle primaire (V1) détecte les signaux visuels basiques qui sont ensuite adressés aux aires visuelles secondaires (V2 à V5) qui se distinguent par leur spécificité fonctionnelle dans l’interprétation de l’information visuelle :
	V2 traite les formes complexes et affine l’interprétation initiale ;

	V3 analyse les angles, la position, la profondeur, la direction et la vitesse ;

	V4 est impliquée dans la perception de la couleur et de la forme. Ces informations vont être adressées au cortex temporal inférieur qui va permettre la reconnaissance consciente (comparaison avec les souvenirs visuels stockés).

	V5, correspondant à l’aire temporale moyenne, évalue la direction globale de l’objet en mouvement (traitement égocentré – voie dorsale) au détriment de ses parties constituantes (traitement allocentré – voie ventrale) et va adresser les informations au cortex pariétal qui va estimer la position d’un objet par rapport à l’observateur (traitement égocentré – voie dorsale), de manière inconsciente, pour pouvoir agir rapidement sur l’environnement (cf. schéma no 4).


Schéma no 3. La voie rétino-géniculo-corticale et les déficits du champ visuel associés
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Schéma no 4. Les voies de traitement visuel secondaires
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La voie dorsale occipito-pariétale relie le cortex visuel primaire à la partie postérieure du lobe pariétal. Cette voie est particulièrement impliquée dans le traitement des données spatiales et du mouvement (perception du mouvement aire V5 et capacité à guider visuellement un mouvement).
Le monde que nous percevons ne dépend pas que de traitements bottom-up (traitements ascendants) mais est également modulé par les connaissances antérieurement stockées (traitements top-down ou descendants) qui nous permettent de nous émanciper d’un traitement servile (bottom-up) de l’image et générer des représentations (top-down).


Le lobe occipital prend donc en charge toutes les informations visuelles par les voies visuelles primaires (voies optiques) et les deux voies visuelles secondaires qui assurent la perception visuo-spatiale.
Ces deux grandes voies de traitement visuel partent du cortex occipital et s’orientent vers deux régions corticales (cortex pariétal ou temporal) selon la fonction à accomplir :
[image: ]
	Identifier est sous-tendu par la vision dédiée à la perception (cortex temporal).

	Agir est sous-tendu par la vision dédiée à l’action (cortex pariétal).




1.1.1. La voie occipito-pariétale dite « dorsale »
Cette voie de traitement visuel dorsale permet de traiter une cible visuelle en mouvement, d’estimer la profondeur et la position d’un objet par rapport à l’observateur et à ses propres mouvements dans l’espace. Le point de vue dépendant de l’observateur représente le référentiel égocentré assujetti à nos contraintes corporelles. De fait, ce référentiel égocentré n’est efficient que si la cible est à la portée du corps de l’observateur et notamment à la portée de ses mains. Si le traitement concerne une information statique non à portée de soi alors le recours à la voie ventrale sera nécessaire.
Cette voie dorsale a pour fonction principale la localisation spatiale de l’objet (vision périphérique) en favorisant notamment la saisie. Pour attraper un objet, notre corps doit être à une distance suffisante de la cible. Agir signifie donc que notre corps est en mesure d’avoir un impact sur un objet. Les traitements égocentriques sont réalisés en temps réel (traitements on-line) et requièrent le calcul de tous les paramètres indispensables à l’action en fonction de notre corps et de la cible ainsi que ses mouvements dans l’espace. Cette voie permet notamment la mise à jour de cartes spatiales indispensables au traitement de notre environnement dès qu’un mouvement est en jeu. C’est une voie plus coûteuse en énergie mentale puisqu’elle traite en temps réel et ne s’appuie pas sur des stocks d’informations paramétrées.

1.1.2. La voie occipito-temporale dite « ventrale »
Cette voie de traitement visuel ventrale permet de relier un percept au stock de toutes les connaissances sémantiques, à un savoir encyclopédique facilitant l’identification ou l’accès à une représentation. Il s’agit de nommer les percepts et de faire des inférences concernant les propriétés conceptuelles. Cette voie ventrale est supportée par un référentiel allocentrique qui offre une vision centrée sur l’objet (vision centrale) et de ce fait est indépendant du point de vue de l’observateur. Pour identifier une information visuelle, nous ne sommes notamment pas contraints d’être à proximité de la cible. L’accès au stock des représentations visuelles accélère le traitement du percept (traitement top-down) puisque nombre d’informations visuelles sont déjà paramétrées et stockées en mémoire (stock des pictogènes ou représentations structurales, stock des connaissances sémantiques).
La voie ventrale est de ce fait moins coûteuse que la voie dorsale car le traitement ne se fait pas en temps réel (traitement off-line) et ne nécessite pas de réajustements.
Les structures perçues sont transformées en « objets » en ce sens qu’elles ont bénéficié d’une signification (représentations), ce qui optimise la maîtrise de notre environnement, en les rendant accessibles à toute sorte de manipulation mentale et physique.
Identifier ou reconnaître, c’est confronter une information que l’on perçoit à une information précédemment perçue et traitée (stock de représentations).
Si cette voie ventrale est supportée par la vision centrale ou fovéale, une voie complémentaire est toutefois nécessaire afin d’assurer le traitement dépendant de la vision périphérique (traitement de l’espace via la voie dorsale).
En résumé, le cortex occipital entretient des relations privilégiées avec, d’une part, le cortex temporal inférieur afin d’accéder à des informations stockées facilitant la reconnaissance visuelle rapide (voie ventrale) et, d’autre part, le cortex pariétal pour gérer les relations spatiales entre les objets en facilitant leur localisation et leur saisie dans un environnement non statique (voie dorsale). Il existe une synchronisation permanente entre la voie ventrale (référentiel allocentrique) et la voie dorsale (référentiel égocentrique) car elles sont de fait complémentaires pour traiter notre environnement.

1.1.3. Les spécificités hémisphériques du cortex occipital
Schéma no 5. Vue supérieure de l’encéphale de cortex occipital
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Le lobe occipital a également des spécificités hémisphériques. Le lobe occipital droit a la primauté fonctionnelle dans l’appréhension des patterns visuels complexes (les visages, les lieux, les relations topographiques). Son mode de traitement est synthétique (format simultané), sans participation de la médiation verbale.
Le lobe occipital gauche est spécialisé dans le traitement analytique (format séquentiel) de l’information en intervenant préférentiellement dans le décodage des symboles visuo-graphiques et dans les opérations de catégorisation sémantique. Il traite préférentiellement les objets, les lettres, les couleurs.
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1.2. Les syndromes cliniques liés aux lésions occipitales
Les symptômes cliniques liés aux dysfonctionnements du cortex occipital peuvent concerner les voies de traitement visuel primaires (voies optiques – champ visuel) ou les voies de traitement visuel secondaires ventrale et dorsale.
1.2.1. L’atteinte des voies visuelles primaires
 (les voies optiques)
L’atteinte des voies optiques (de la rétine au cortex visuel primaire) donne lieu à des déficits variés du champ visuel selon le territoire de la lésion. Dans le cadre de lésions occipitales intéressant le cortex visuel primaire, le déficit entraîné concerne l’hémichamp latéral homonyme controlatéral à la lésion. Une lésion bilatérale impactant les deux hémichamps visuels entraîne un déficit sévère : la cécité corticale.
Les déficits du champ visuel dans le cadre de lésions occipitales
	Lésion occipitale unilatérale gauche
	→
	Hémianopsie homonyme latérale droite (HLHD)

	Lésion occipitale unilatérale droite
	→
	Hémianopsie homonyme latérale gauche (HLHG)

	Lésions occipitales bilatérales G & D
	→
	Cécité corticale (HLHD + HLHG)







1.2.2. L’atteinte des voies visuelles secondaires
 (voies ventrale et dorsale)
1.2.2.1. Le syndrome « ventral »
L’atteinte de la voie de traitement visuel « ventrale » ou « occipito-temporale » située dans la partie occipitale entraîne un trouble de la reconnaissance visuelle portant sur l’étape perceptive appelé l’agnosie visuelle aperceptive.
Le profil de cette agnosie dépend de la latéralité de la lésion occipitale :
	Lésion occipitale gauche : agnosie visuelle aperceptive concernant les objets, les couleurs (achromatopsie) et les lettres (alexie agnosique ou alexie pure).

	Lésion occipitale droite : agnosie visuelle aperceptive concernant les visages (prosopagnosie) et les lieux (agnosie environnementale).



1.2.2.2. Le syndrome « dorsal »
L’atteinte de la voie de traitement visuel « dorsale » ou « occipito-pariétale » située au niveau de la jonction occipito-pariétale entraîne un trouble de la localisation visuo-spatiale appelé agnosie spatiale (englobée dans le syndrome, plus large, de Balint).
L’agnosie
	

		
	



		
	
	






1.3. Ce qu’il faut retenir du lobe occipital
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2. Le lobe pariétal
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2.1. Les compétences du lobe pariétal
	
	
	
	
	
	
			
	


	
	
	
	


		
	
	
	
	



2.1.1. Les spécificités intrarégionales du cortex pariétal
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2.1.2. Les spécificités hémisphériques du cortex pariétal
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2.2. Les syndromes cliniques liés aux lésions pariétales
2.2.1. Le syndrome pariétal gauche
	
	

	
	
	
		
	
	


	
	


2.2.2. Le syndrome pariétal droit
	
	

	
		
	
	
	
	





2.3. Ce qu’il faut retenir du lobe pariétal
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3. Le lobe temporal
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3.1. Les compétences du lobe temporal
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Les compétences du lobe temporal
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3.1.1. Les spécificités intrarégionales (interne et externe) et hémisphériques
		
	


		
	





3.2. Les syndromes cliniques liés aux lésions temporales
3.2.1. L’atteinte temporale interne

3.2.2. L’atteinte temporale externe
		
	


	



3.3. Ce qu’il faut retenir du lobe temporal
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4. Le lobe frontal
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4.1. Les compétences du lobe frontal et préfrontal
4.1.1. Les spécificités intrarégionales
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4.1.2. Les spécificités hémisphériques
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4.2. Les syndromes cliniques liés aux lésions frontales
	
	
	

		
	
	

	
	
	


		
	
	
	
	
	



	
	


4.3. Ce qu’il faut retenir du lobe frontal
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4.4. Les localisations et les fonctions des 52 aires de Brodmann
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