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fa i Un aspect crucial du fonctionnement social consiste en la capacité d'identifier ses

laurence.chaby@parisdescartes.fr pairs et de déterminer leur état émotionnel, notamment par le biais de leur visage.
Ces processus complexes, qui se font pourtant pour la plupart d'entre nous de fagon
automatique, occupent une large part de notre cerveau’ et font partie des prére-
quis nécessaires pour s'adapter au comportement d'autrui, inférer ses états men-
taux et étre en empathie avec lui.

Chez les patients atteints de démences neurodégénératives (e.g., maladie d'Alzheimer,
démence frontotemporale et démence sémantique, maladie de Parkinson, maladie
de Huntington) les résultats d'études récentes montrent que la reconnaissance de
I'identité et de |'expression faciale d'un visage peut étre altérée. Bien qu'encore peu
évaluées en pratique clinique, ces difficultés pourraient constituer un marqueur dia-
gnostique et permettraient d’expliquer en partie les symptémes comportementaux
et psychologiques des démences (SCPD) souvent associés a la maladie et qui consti-
tuent une charge pour les aidants.

La maladie d'Alzheimer n'affecte pas seulement la mémoire des visages.

La maladie d'Alzheimer (MA) est une pathologie neurodégénérative & prédominance
corticale. 'altération de la mémoire épisodigue, présente dans les premiers stades
de la maladie et associée 4 des changements pathologiques au sein de la formation
hippocampique et du cortex entorhinal, rend difficile 'apprentissage de nouveaux
visages ou |'association entre un visage et un nom?. A mesure que la maladie pro-
gresse les troubles sémantiques apparaissent en lien avec |'altération du cortex pré-
frontal et cingulaire antérieur, ainsi que des régions temporales et médio-temporales.
Les MA présentent une dissolution progressive des informations liées aux personnes
& partir de leur visage (allant jusqu'a la dégradation du sentiment de familiarité, puis
3 la non-reconnaissance de personnes familiéres ou célébres). Des études récentes
ont également révélées que les patients montrent des difficultés pour interpréter les
émotions faciales — en particulier pour la peur (i.e. ce qui pourrait constituer un mar-
queur prédictif) et la tristesse, alors que le dégoit semble bien préservé — qui vien-
draient entraver la communication ou engendrer des comportements inadaptés’.
Cela semble corrélé & I'atrophie et aux Iésions dans les régions limbiques (incluant
I'amygdale), le cortex temporal et frontal, ainsi qu'a la préservation des ganglions de
la base. Dans les stades modérés a sévéres de la maladie, des troubles délirants de
I'identification des proches (négation de I'identité des proches avec conviction déli-
rante qu'ils ont été remplacés par un sosie ; i.e., syndrome de Capgras) sont parfois
présents, et viennent entraver considérablement la vie relationnelle des patients®.
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La dégénérescence lobaire frontotemporale altére de fagon inaugurale I'identification des
émotions (démence frontotemporale) ou la reconnaissance des visages célébres et familiers
(démence sémantique)

La dégénérescence lobaire frontotemporale (DLFT) se caractérise par des troubles
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du comportement et/ou du langage, avec localisation préférentielle des lésions aux
fobes frontaux et temporaux. Deux sous-types de la DLFT - la démence fronto-
temporale (DFT) et la démence sémantique (DS) - sont caractérisées sur le plan cli- ;
nique par une altération précoce du comportement, une modification progressive
du fonctionnement social et un manque d'empathie.

Dans la DFT, les troubles du comportement sont inauguraux et peuvent se mani-
fester en |'absence de troubles cognitifs. Ils se caractérisent par un déclin précoce
des conduites sociales, des troubles du contréle de soi et un émoussement émo-
tionnel. Les patients sont généralement capables de reconnaftre les visages et d'en
extraire les caractéristiques non-émotionnelles (i.e., identifier I'age ou le sexe}, mais
ont plus de difficultés pour identifier I'état émotionnel de leurs interlocuteurs, ce
qui semble constituer un marqueur diagnostique de la maladie®. Si le traitement
émotionnel semble perturbé de maniére globale, il concerne davantage les émo-
tions négatives comme la peur, la colére, et le dégoilt. Des difficultés similaires exis-
tent pour Finterprétation d'émotions vocales. L'ensemble de ces déficits serait asso-
cié 3 une altération progressive de |'amygdale, du cortex temporal antérieur et :
orbito-frontal, et pourrait contribuer & I'apparition de réactions sociales inappro-
priges, notamment au mangue d'empathie.
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La DS est caractérisée par une atteinte sémantique prédominante (avec perte pro-
gressive des concepts) en lien avec une atrophie du lobe temporal antérieur (LTA).
Les difficultés de reconnaissance des visages dans la DS concernent principalement
I'identification des visages avec dégradation du sentiment de familiarité (corrélée a
une atteinte du LTA droit) et I'accés aux noms propres [corrélée & une atteinte du |
LTA gauche’. Elle peut &tre associée & une prosopagnosie progressive, de nature 5
associative lorsque le trouble se limite & la modalité visuelle (la personne est iden-
tifiée & partir de son nom et non & partir de son visage) ou de nature sémantique (la  :
personne ne peut &tre reconnue quelle que soit la modalité). Par ailleurs, les patients 5
atteints de DS présentent des déficits dans l'identification des expressions faciales
émotionnelles, en particulier pour les émotions négatives® (peur, colére, iristesse}
qui sont corrélées & une atrophie au niveau du lobe temporal, de I'amygdale et du
cortex orbitofrontal.
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La maladie de Parkinson : émotions faciales et ganglions de la base

La maladie de Parkinson (MP} est une pathologie dégénérative des ganglions de la
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niens®. Une baisse d'activation amygdalienne chez les patients parkinsoniens en état
hypo-dopaminergique pourrait expliquer les difficultés pour identifier la peur et
serait en partie compensée par le traitement dopaminergique.

La maladie de Huntington

La maladie de Huntington (MH) est une maladie génétique neurcdégénérative rare
qui atteint de fagon prédominante les ganglions de la base, avec une dégénéres-
cence neuronale prédominant initialement au niveau du striatum. Elle est caracté-
risée par des troubles moteurs sévéres et accompagnée de troubles cognitifs, psy-
chiatriques et comportementaux (modification du caractére, syndrome dépressif,
apathie, troubles psychotiques). Les patients MH présentent des difficultés pour
identifier les émotions faciales, en particulier du dégoat dont le traitement serait
perturbé avant méme l'apparition des symptémes moteurs’, et & un moindre degré
de la peur et de la colére. Le méme type de difficulté est retrouvé pour identifier
les émotions vocales ou par le biais de la posture. En outre, alors que la capacité
de reconnaissance des visages est préservée, des difficultés pour exploiter le regard
d'autrui dans des situations d'interactions sociales ont été rapportées™. L'ensemble
de ces déficits pourrait contribuer a 'apparition de réactions sociales inappropriées,
notamment a |'irritabilité ou I'apathie, ce qui participe trés largement a la dégrada-
tion de la qualité de vie des patients.

Finalement, on peut constater que les patients atteints de démence neurodégéné-
rative présentent — parfois de fagon inaugurale — des déficits pour reconnaitre les
visages ou identifier leurs expressions. Ses difficultés semblent avoir des répercu-
tions importante sur la vie sociale des patients et pourraient expliquer en partie cer-
tains troubles du comportement observés a des degrés et a des stades différents
d'évolution de la maladie.
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m Alzheimerologie (suite)

A PROPOS DU DECLIN DES CAPACITES FINANCIERES

Alors que I'on met de plus en plus |'accent sur des critéres non directement neuro-
logiques, tels que les activités de la vie quotidienne, le déclin des capacités finan-
ciéres des patients atteints de maladie d'Alzheimer (MA) ou de Iésions cérébrales
constitue un paramétre important dans le monde moderne. Des chercheurs de
I'University of Alabama, a Birmingham, ont utilisé une méthode d'évaluation parti-
culiére, le Financial Capacity Instrument (FCI) afin d'évaluer ce probléeme d'une
maniére objective. lls ont ainsi testé 76 sujets cognitivement normaux, 25 patients
atteints de MCI (mild cognitive impairment) qui se sont avérés ensuite victimes de
MA, ainsi que 62 autres présentant un MCI, mais ne se convertissant pas en MA.
Les résultats montrent que les sujets MC| appelés a devenir alzheimériens présen-
tent un déclin plus important de leur score au FCI que les autres MCI. On peut donc
en conclure que la chute des capacités financiéres précéde la conversion vers la
maladie d'Alzheimer proprement dite ce qui confirme que les familles des malades
doivent étre particuliérement vigilantes au sujet des transactions financiéres de leurs
proches.!
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