Jacob F., HUFF, M.D,
Associate Director,
Clinical Neuroscience
Hoechst-Roussel
Pharmaceuticals Inc.
Route 202-206, P.O. Box 2500
Sommervitle, NI 08875-1258
USA

Chapitre 12, Vol. 4,
Handbook of Neuropsychology
1990 Elsevier Science Publishers

* Wais, 1958

* Fox, 1947

* Botwinick et al., 1975
# (Owens, 1933

* Schaie et Parham, 1977

* BNT : Borod et al., 1950

* Van Gorp et af., 1986

* Schaie et Parham, 1977 :Mc Crae
etal., 1987

Glossa, les cahiers de l‘Unadrio, n° 28 (4-17), 1992

En tout premier lieu, cet article rappelle tout d'abord les changements
dans les capacités langagiéres se produisant normalement chez le sujet agé,
puis nous considérerons les désordres du langage associés a des maladies
neurologiques affectant les personnes dgées. Le théme principal de ce
chapitre concerne la maladie d’ Alzheimer, a la fois parce que dans les
démences, cette pathologie est la plus fréquente en gériatrie et aussi parce
que la perte des possibilités verbales est un trouble clinique prédominant
dans la maladie.

LE LANGAGE DANS

LE VIEILLISSEMENT NORMAL
ET DANS GELUI LIE
AUXMALADIES NEUROLOGIQUES
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Etudes du langage chez le sujet agé normal

L’étude systématique des changements dans les aptitudes langagiéres au cours du
vieillissement normal a été mise en place conjointement avec le développement des
batteries de tests neuropsychologiques standardisés telle que 1'échelle d’Intelligence de
Weschler pour Adultes*. Au cours du test de vocabulaire, Ies personnes de 40 ans et celles
de 70 ans ne différent pas dans leur capacité de définir des mots ou i reconnaitre la
définition correcte parmi plusicurs propositions*, bien que les plus 4gés aient tendance 2
produire des définitions plus longues, comprenant des explications ¢t descriptions de
plusieurs mots*. L’étude longitudinale met en évidence que les capacités d’utilisation du
vocabulaire s’ accroissent entre le début de 1"4ge adulte et 1’dge mir*, et indiquent que les
capacités verbales sont préservées tard dans la vie. Ce demier point semble étre sous-
estimé dans les éudes croisées A cause de la confusion des changements diis 4 I'ige avec
ceux dils aux différences de niveaux socio-culturels dans les tranches d’8ge successives®,
On en trouve un exemple dans les données normatives originales du Test de Dénomina-
tion de Boston®, dans lequel il est demandé au sujet de nommer des dessins d’objets.
Borod et collaborateurs ont enregisiré des résultats inférieurs au BNT chez les sujets plus
Agés, mais cette observation peut étre un artéfact dil au niveau scolaire plus bas parmi les
sujets plus 4gés de leur population. Des études ultérieures avec le méme test ont montré
soit un plus petit effet de I’age* soit pas d’effet du tout chez les individus de 60 a 85 ans
‘avec un niveau d’études équivalent. Ainsi I’age ne parait pas altérer ’aptitude & trouver
un mot telle qu’elle est mesurée par le BNT.

AT'inverse, les tests de fluence verbale, qui reflétent aussi ' aptitude a retrouver un mot,
montrent des performances moins bonnes méme lorsque les effets en chaine potentiels
sont éliminés au moyen d’une étude longitudinale®. Lors des tests de fluence verbale, il
est demandé au sujet de produire de nombreux exemplaires d’une catégorie sémantique
{par exemple les animaux) ou bien des mots commengant par une lettre précise, en temps
limité. Ces tests reflétent aussi la capacité a soutenir son attention, la vitesse des processus
cognitifs et de la production du langage oral (ou écriture, dans quelques versions de
I’exercice) et son aptitude & supprimer les réponses dominantes afin de produire des



réponses supplémentaires lors de 1’exercice®. Onignore dans quelle mesure la baisse en
fluence verbale ditle & I’Age peut éire déterminée par des changements dans d’autres
capacités cognitives plutdt que par un déclin dans la capacité de récupération lexicale.

Le contraste entre les variations de U'effet de 1'dge observées pour la fluence et les
tiches de dénomination peut s’expliquer par le fait que dans les tiches de fluence on donne
une aide minimale au sujet pour retrouver les lexeémes dans lamémoire lexico-sémantique,
tandis que dans la dénomination en confrontation visuelle, un indice fourni par I’image
facilite la récupération de chaque mot. Les études d’indigage sémantique d”ol V'informa-
tion lexico-sémantique est automatiquement tirée (sans effort conscient ni prise de
conscience du sujet) n’indiquent pas de dégradation avec le vieillissement*, Ceite
observation permet d'avancer 1’hypothése que dans la mesure ol un exercice de mot a
retrouver implique un processus lexico-sémantique implicite ou automatigue, iln’y a pas
de dégradation diie 4 I’age, tandis que lorsqu'un traitement lexico-sémantique actif ou
explicite est impliqué, il existe une dégradation liée 4 I'dge. Cette distinction peut
expliquer Peffet de 1'dge plus important dans les tests de fluence que dans les tests de
dénomination. Un autre test pour évaluer la capacité & retrouver le mot que I'on peut situer
entre les deux tests précités touchant & la dimension du processus automatique opposé an
processus sans effort conscient, est celui de la dénomination en réponse & une définition
verbale. Une décroissance diie 21 age (intermédiaire entre celles observées pourla fluence
verbale et pour la dénomination) a été notée lors de cette tiche. La distinction entre
processus automatique et processus volontaire qui prend de ’ampleur en psychologie
cognitive* peut ainsi &tre importante pour différencier les fonctions du langage lexico-
sémantique qui se détériorent pendant le vieillissement de celles qui sont préservées. Une
distinction analogue a été suggérée par Goodglass (1980) sur la base d’études sur la
dénomination défectueuse effectuée par des patients avec Iésions cérébrales focalisées, et
nous verrons plus loin que cette distinction est aussi utile pour décrire la désintégration
lexico-sémantique chez des patients atteints de maladie d’ Alzheimer, pathologie cérébra-
le diffuse. La production du discours implique un traitement lexico-sémantique actif et
requiert aussi I’élaboration d’une organisation syntaxique et thématique. Obler (1980) a
mentionné que le langage écrit des personnes dgées était caractérisé par moins de phrases
mais avec plus de mots que celui des autres adultes, ce qui suggere que le discours des
sujets plus Agés était syntaxiquement et thématigquernent plus élaboré. En revanche, avec
un test mesurant le contenu de l'information dans des descriptions verbales d’objets
courants, Bayles et al. ont observé une baisse de performances parmi les sujets de 70 ans
suivis longitudinalement, et aussi en comparaison avec les sujets de 50 et de 60 ans. North
et al, {1986) ont aussi noté une faible performance lors des mesures du discours chez les
sujets plus dgés, laquelle est corrélée avec une faible performance aux tests cognitifs. Les
individus plus Agés paraissent ainsi étre moins efficaces dans les processus cognitifs actifs
d’encodage de I’information dans le discours. Ce changement est peut &ire compensé par
la production de phrases plus longues, dont le contenu ne présente néanmoins pas de plus
grande information que dans celles d’adultes jeunes exécutant la méme tiche.

»

La longueur de phrase n’est pas nécessairement liée 4 une syntaxe complexe,
cependant, plusieurs chercheurs ont suggéré que les sujets dgés ont des difficultés A traiter
les structures syntaxiques plus complexes, particuliérement pour des tiches demandant
un traitement actif, telles gue celles qui recourent a des inférences dans la compréhension
de phrases isolées ou du discours narratif*. D’autre part, le traitement automatique
syntaxique des phrases semble préservé : en effet, il semble bien que la perception des
mots-cibles précédés de phrases ayant un lien avec ces mots-1a soit facilitée*. La capacité
4 reconnaitre et 3 corriger des phrases syntaxiquement aberrantes est aussi préservée®,
tiche qui impligue probablement moins de traitement actif que d’établir des inférences &
partir de phrases. Ces résultats suggérent encore que la distinction entre processus
automatique et actif peut &tre utile pour décrire le modele de préservation et de déclin de
la fonction du langage au cours du vieillissement normal. Pour en arriver & cette
conclusion, cependant, on a supposé qu'il y avait intéraction entre 1'dge et la dimension
automatique (sans effort conscient) d'aprés des études ufilisant des matériaux langagiers
variés pour tester le processus automatique et actif. Des recherches contrblant ceci ainsi
que d’autres 4 venir ol les variables soient confondues seront nécessaires afin de soutenir
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I'hypothése que le processus de langage automatique est préservé, tandis que le processus
actif, délibéré, décroit avec I'dge.

Troubles du langage dans la maladie d’Alzheimer

Diagnostic

Seglas (Obler et Albert, 1985) avait décrit en 1892 les phénoménes du langage
observés communément chez des patients déments (démences d’étiologies diverses), Un
trouble de I'expression et de la compréhension du langage avait ét€ reconnu par Alzheimer
dans sa description de la présentation clinique de la maladie qui maintenant porte son
nom*. Bien que l'association de troubles du langage liée 3 la maladie d’ Alzheimer (MA)
ait ét€ reconnue depuis longtemps*, des efforts systématiques pour caractériser ces
troubles ont £t réalisés seulement depuis les derniéres décennies. Ces efforts ont été
entravés par la difficulté i différencier fa MA des autres formes de démences, Le
développement récent des critéres cliniques de diagnostic* qui sont largement acceptés
et validés par des études cliniques® et pathologiques**, a diminué ce probléme méthodo-
logique, mais ce dernier est encore présent dans I'interprétation des études conternporai-
nes sur la fonction du langage dans la MA. Un certain nombre de recherches a indiqué
que le langage est toujours détérioré chez les patients atteints de MA qui survivent
jusqu’au degré moyen de sévérité de la démence*. Cette détérioration peut étre le premier
symptome de démence*. La comparaison de la prévalence relative des différents déficits
cognitifs indique que les troubles du langage lexico-sémantique arrivent aprés la détério-
ration de la mémoire récente (antérograde) parmi les déficits apparaissant généralement
chez les patients atteints de MA*. Certains ont suggéré que P’existence d’une désintégra-
tion du langage soit un critére pour le diagnostic clinique de MA*, mais cette proposition
est affaiblie par le fait que certains patients ont de réels déficits non-linguistiques avant
de développer les symptomes langagiers*¥*, et que quelques patients avec une aphasie
évolutive peuvent ne pas avoir de MA##*%,

Comparaison avec les syndromes aphasiques associés d des lésions cérébrales focalisées

Parce que la démence implique une détérioration cognitive aussi bien que linguistique,
Temploi du terme «aphasie» pour les troubles du langage dans la démence a été
discuté***** Néanmweins, il y a accord général pour 1'utilisation de cetic terminolo-
gie#*¥#¥% ot les comparaisons entre les troubles du langage dans les pathologies
cérébrales focales et diffuses se sont montrées instructives pour caractériser les troubles
en question, Bien que beaucoup d'aspects du langage soient affectés dans le cas de MA
avancée, les aptitudes lexicales et sémantiques paraissent étre particulierement fragiles au
stade précoce de la maladie, tandis que les aptitudes syntaxiques et phonologiques sont
relativement préservées*. Le modele typique de désintégration a été décrit comme
ressembiant d'abord & I'aphasie anomique, i 1’aphasie sensorielle transcorticale, puis 4
I’aphasie de Wernicke, enfin a 1’aphasie globale®, Les troubles du langage de la MA
différent de ces syndromes aphasiques classiques, par exemple par une plus grande
fluence dans les premiéres phases alors que cela n'est pas typique dans ’aphasie
anomique*¥***¥% ot avec moins de paraphasies néologistiques*¥*##¥ %% et une
meilleure compréhension auditive®*#***+%* dans les phases plus évoluées que ce qui est
typique dans 1’aphasic sensorielle, transcorticale. Il a été suggéré que la préservation du
langage automatique chez les patients MA puisse étre I’explication de leur relative bonne
performance a des tiches telles que la répétition de phrases*, qui est I'un des critéres
définissant ’aphasie sensorielle transcorticale.

Aspects généraux et progression de la désintégration langagiére

Dans les débuts de la démence, la désintégration langagitre peut se manifester par des
pauses pour retrouver un mot lors de la conversation. Les patients peuvent avoir des
difficultés a enchainer des idées dans le discours®. En testant le langage formel, cette
désintégration dans le discours peut se manifester par un débit de parole plus lent et des
persévérations de phrases®. Les patients échouent anssi aux tests de fluence verbale,
description verbale d’objets, vocabulaire, compréhension en lecture, raisonnement verbal
et «disambiguité» linguistique*. Les tests de fluence verbale soni particulidrement
révélateurs des déficits dans les débuts de la désintégration langagiére*, peut-étre parce
qu’ils exigent un traitement lexico-sémantique actif, délibéré*¥#*##isd: O gait que la



fluence verbale est affectée dans les Iésions du lobe frontal**+##**¥++ik majs |q
détérioration du langage des patients avec MA refléte probablement une pathologie
cérébrale plus large affectant & la fois les fonctions de la mémoire attentionnelle et
sémantique?*, :

Lorsque la détérioration langagiére 2 atteint un degré moyen, la persévération devient
un symptome proéminent, comprenant & la fois la répétition idéationnelle de phrases et de
th¢mes*, des palilalies, la répétition immédiate d’une syllabe ou d’un mot**, Les
persévérations résultent probablement de facteurs multiples, comprenant I’échec a diriger
son propre discours, ine mémoire antérograde pauvre, la rareté des idées et I'incapacité
achanger de structure mentale*. A ce niveau de la détérioration, la complexité syntaxique
est souvent sauvegardée, (on la mesure & I'utilisation de phrases prépositionnelles, de
propositions subordonnées et autres constructions grammaticales complexes®. Mais les
erreurs paragrammatiques émergent, telles les erreurs dans la sélection de prépositions
sémantiquement appropries* et le contenu lexical se réduit (plus de pronoms et des mots
sémantiquement imprécis sont sélectionnés)*. A ce stade, il est fréquent d’observer des
déficits dans la compréhension auditive, la compréhension en lecture et I’écriture, mais
"articulation du langage, y compris Ia possibilité de lire & haute voix est préservée®. Bien
que les processus automatiqués syntaxiques soient plus ou moins préservés, comme cela
est mis en évidence par I'indigage intact de la reconnaissance du mot par fe contenu de
phrases-stimulus* et la capacité intacte & nuancer des homophones d'apres le contexte
syntaxique®. Les tiches syntaxiques qui impliquent un traitement actif tel que tirer des
inférences logiques sont maunvaises i ce stade de la MA¥,

Le stade le plus avancé est marqué par une profonde dégradation de la production et
de l1a compréhension du langage. Certains patients deviennent mutigues, écholaliques,
logocloniques cu sévérement palilaliques* mais d’autres produisent un discours correct
phonologiquement et syntaxiquement, bien que ie contenu n'ait aucun sens*.

Association des troubles du langage a d autres caractéristiques clinigques

I a été suggéré que la désintégration du langage pourrait étre plus fréquente dans les
cas qui développaient une MA avant 65 ans*. Ces différences n'ont pas été détectées dans
la comparaison des profils de 1a WAIS dans les révélations précoces et dans les tardives*,
mais les subtests verbaux de la WAIS étaient destinés 4 mesurer les compétences
langagiéres bien installées et peuvent &tre insensibles aux déficits dans les processus actifs
de langage qui sont détériorés dans la MA. Dans une autre étude «en négatif»*, on a
examiné la compréhension et |’expression du langage séparément, mais avec des mesures
groupées multiples a I'intérieur de chaque catégorie. Des études plus détaillées des
aptitudes langagi¢res ont aussi généralement été négatives®, mais certaines laissent
penser que si les capacités de production lexico-sémantiques (mesurées dans les tests de
dénomination et de fluence) sont détériorées au méme degré dans les cas précoces et dans
les cas tardifs, la compréhension anditive et 1’écriture peuvent étre plus affectées dans les
débuts de MA précoces®, Ces résultats font supposer que les cas & début précoce peuvent
avolr une implication plus sévére de la région postérieure de 'hémisphére gauche dans
le processus pathologique de la MA*. Cette derniére peut résulter de la maigre perfor-
mance dans les tiches qﬁi requidrent un traitement syntaxique, tandis que la sévérité des
dégradations lexico-sémantiques est similaire dans les débuts précoces et tardifs*. Ces
résultats sont confirmés par une étude comparative des patients atteints de MA aphasiques
et non-aphasiques*, Dans cetle éude, I’'dge moyen de déclaration de la démence était de
trois années de moins parmi les patients aphasiques, lesquels avaient des handicaps
prédominants dans la compréhension en lecture et 'expression écrite. Avec ’évolution
de la démence, les patients aphasiques ont développé de fagon disproportionnelle de plus
grandes dégradations dans les opérations de répétition de phrases et compréhension, alors
que la progression des dégradations lexico-sémantiques était similaire chez les aphasiques
et non-aphasiques. Ces résnltats suggérent encore que Phémisphere gauche soit grande-
ment impliqué dans les débuts précoces de la MA et dans une plus grande destruction de
fa syntaxe du langage parl¢ et écrit.

11 2 aussi €€ suggéré que le développement des troubles du langage t6t dans la MA soit
associé 4 une progression plus rapide de la démence*. Le fait que la détérioration
langagiére tende a attirer attention sur 1’apparente sévérité de Ia maladie telle que
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mesurée par les instruments les plus standards n’était pas pris en compte dans la plupart
de ces études, mais dans plusieurs d’entre elles on a essayé d'éviter cet effet en mesurant
le degré de sévérité avec une échelle d’évaluation de comportement estimée &tre
relativement indépendante du langage du patient*. D’autres ont montré que le degré
d’échec en dénomination est fortement correlé & celui de sévérité sur le plan comporte-
mental et cognitif, et ont suggéré d’utiliser une mesure del’anomie comme celle de1'index
de sévérité de Ia MA*,

Une autre suggestion est que les troubles du langage soient caractéristiques d’une
forme familiale de MA*. D’autres n’ont pas confirmé cette suggestion**, ou ont observé
une prévalence moindre de 1'aphasie parmi les cas confirmés de MA familiale***. Ces
résultats doivent toutefois étre pris avec précaution, car si quelques parents ont survécu
jusqu’al’age durisque de développerune MA, le faitqu'iln’y ait pas d’aniécédent familial
n’infirme pas une pathophysiologie génétique de la MA dans la lignée. Quand on prend
en compte I’élimination de tels cas d’apparition secondaire (qui ne s’expriment pas
spontanément mais dont le terrain est génétiquement prédisposé) en fonction de I'age, des
études récentes corroborent avec une détermination génétique de transmission dominante
autosome de la MA ala fois dans les cas avec un début précoce et dans ceux a début tardif*.

Les mécanismes cognitifs et les bases anatomiques

Bien qu’un lien entre la participation de ’hémisphere gauche et 1’anormalité proémi-
nente du traitement syntaxique dans les cas A début précoce ait été suggéré, les corrélations
anatomo-cliniques qui soutiennent cette hypothese n’ont pas encore été produites. Il reste
aussi a établir une base anatomique pour la plus grande vulnérabilité du traitement actif
versus automatique du langage dans la MA* mais il a été proposé ce qui suit : le traitement
automatique est exécuté par les colonnes de ceHules orientées verticalement dans e cortex
cérébral, tandis que le traitement actif tient 4 une intégration de felles colonnes par les
branches dendritiques horizontales, lesquelles paraissent étre plus radicalement réduites
dans la MA que ne le sont les connections verticales*. La base anatomique pour la
dégradation lexico-sémantique dans la MA est aussi inconnue, et le reste de celte partie
de notre travail sera consacré i ce sujet ainsi qu’une discussion sur les mécanismes
cognitifs sous-tendant P’ aspect lexico-sémantique des troubles du langage dans la MA.

Le déficit cognitif qui sous-tend la dégradation en dénomination d’objets présentés
visuellement dans la MA a ét€ matiére & controverse. Certains ont suggéré que le déficit
en perception visuelle soit responsable de cette dégradation®*#* mais pour d’autres ces
erreurs étaient plus souvent sémantiquement que visuellement reliées 2 la cible®**** et
que les patients atteints de MA sans déficits visuels souffrent de troubles de dénomi-
nation****¥*#* indiquant que ’anomie de la MA est plus fortement associe 4 une
désintégration lexico-sémantique.

Les patients atteints de MA montrent un effet plus prononcé de la fréquence du mot
dans la dénomination d’objet que ne le font les sujets normaux dgés* impliquant que des
mots moins communément utilisés deviennent plus difficiles 4 retrouver. Des patients
sont incapables d’apparier des mots trés familiers avec leurs référents et leurs erreurs
indiquent une sur-utilisation des étiquettes verbales par rapport aux référents sémantique-
ment reliés*. De tels patients sont typiquement capables d’assigner correctement des
étiquettes de catégories plus générales (végétaux, outils,...) et font preuve d'un traitement
intact de 'information sémantique plus générale*. La confusion d’objets dans les
catégories sémantiques peut aussi £tre mise en évidence avec des tiches non-verbales,
telles que assortir des images* et reconnaitre quelgue chose par pantomime™®*, ce qui
indique que la détérioration touche la connaissance s€mantique non limitée au langage.
Cette confusion est plus évidente aux tests de reconnaissance comme la sélection
incorrecte de réponses sémantiquement reliées 2 la cible* et peut ne pas étre évidente
quand les réponses incorrectes présentées sont sémantiquement non-reliées aux réponses
correctes®,

La forte corrélation entre la dégradation aux tiches de reconnaissance sémantigue et
I’échec & retrouver un lexéme lors des tiches de dénomination et de fluence verbale®
suggeére que le déficit de récupération du mot peut au moins en partie étre dit a la
dégradation sémantique. Cette derniére parait impliquer I’éclatement ou la perte de
Pinformation spécifigue nécessaire pour distinguer des mots ou des concepts sémanti-



quement reliés, ceci est mis en évidence par [ 'incapacité pour les patients déments a mettre
dans un ordre correct les attributs qui définissent des mots bien spécifiés*. Parce que les
patients atteints de MA échouent systématiquement quand il leur faut nommer les mémes
items a différentes occasions* et montrent une dénomination inefficace sans tenir compte
du mode d’accés au lexique*, il a été suggéré que leur échec en dénomination résulte de
la perte de I’information lexico-sémantique. Cette conclusion est soutenue par le fait que
ces patients se trompent systématiquement sur les mémes items dans des essais successifs
d’un test de reconnaissance pantomime, mesure non-verbale du savoir sémantique pour
les objets*. L.’ observation que la récupération d”un mot est inférieure a1’ identification du
nom quand les deux sont testées en utilisant le méme matériel®, indique toutefois qu’un
déficit dans le recouvrement du mot provenant de la mémoire lexico-sémantique con-
tribue aussi 4 ’anomie dans la MA.

Quelques chercheurs ont démontré que I'indigage sémantique normal chez les patients
atteints de MA lors de tiches qui requierent une réponse d’identification®, suggeére que
le traitement lexico-sémantique automatique est intact, du moins au début de la MA. Ces
patients peuvent en fait présenter une réactivité élevée aux mécanismes d’inhibition de
Pindigage dont on pense que D'intermédiaire est le traitement sémantique automatique*.
Meéme dans les tiches de reconnaissance qui impliquent des processus dépendant de
I’attention, les patients montrent un indigage sémantique intact*. Lors de telles opérations,
les effets d’indicage peuvent &tre plus grands pour les items avec des représentations
sérmantiques «dégradées» telles que déterminées par les tests du savoir sémantique*. En
revanche, onatrouvé un indigage diminué pour les patients atteints de MA lors d "une tiche
exigeant une récupération lexicale*. Au cours d'une autre étude®*, I’analyse des items
cotrespondant dans un test de reconnaissance et dans I'indigage de la récupération du mot
a fait apparaitre que ce dernier ne se produisait que pour les items qu’ils sont capables
d’identifier. Ce résultat est en accord avec I’hypothése que I’information concernant les
itemns non reconnus est perdue et ¢’est pourquoi la récupération ne peut étre déclenchée
par aucun mécanisme pas méme le mécanisme relativement automatique de I'indicage.

La détérioration lexico-s¢mantique dans la MA peut ainsi étre dile 4 deux
mécanismes : (1) la perte de 'information sémantique et (2} I'échec pour retrouver
Pinformation lexico-sémantique. Les patients avec une anomie dfle 4 une lésion de
’hémisphére gauche paraissent avoir un plus grand déficit linguistique, tandis que les
patients avec MA paraissent avoir plus de perte de I’information quand les deux types de
patients sont étudiés avec les mémes tests*. Ce résultat suggére que la perte de infor-
mation lexico-sémantique peut provenir de 1ésions distribuées dans le cortex des deux
hémisphéres cérébraux, comme c’est le cas dans la M A, tandis que Ie mangue du mot peut
éire associé a une pathologie dans 'hémisphére gauche (ou hémisphere dominant).
Schwartz et al. (1979) ont suggéré que les opérations syntaxiques et phonologiques
nécessaires pour la production du langage soient anatomiquement «enchevétrées» dans
I’hémisphére gauche dominant pour le langage, tandis que les traitements lexicaux requis
dans la référence nominale impliquent un large réseau neuronal avec une distribution
cérébrale bilatérale. Ce modele est conforme 2 celui déerit ci-dessus pour expliquer la
détérioration lexico-sémantique dans la MA, s’il est présumé que retrouver I’information
lexicale pour la production du langage soit une fonction de I'hémisphére gauche
dominant. Le modéie proposé par Schwartz et ses collégues implique que le systéme
lexico-sémantique anatomiquement distribué soit plus vulnérable que les systémes
syntaxique et phonologique plus compacts jusqu’au processus pathologique delaMA. Le
fait que les détériorations syntaxique et phonologique se produisent plus tard au cours de
la MA peut &re justifié dans ce modéle par ’accumulation éventuelle d*un nombre
critique de Iésions dans les aires de traitement de I"hémisphére gauche dominant.

Que la représentation phonologique de mots soit dissociable de leur sens semble étre
indiquée par bon nombre de manifestations, incluant le fait que les patients avec une
démence peuvent lire des mots qu’ils ne comprennent plus*. De telles observations
suggerent que le lexique phonologique puisse ne pas avoir e méme substrat anatomique
que les concepts dans la mémoire sémantique*. Ceci implique une autre variante du
modele décrit ci-dessus, dans lequel I’hémisphere dominant contient le lexique phonolo-
gique aussi bien que le mécanisme de récupération connectant ce lexique avec le systéme

* Grober et al., 1985

* Schwarrz et al., 1979 ; Hufferal.,
1986a, 1988b
* Hier ¢f af., 1983

*Huf eral., 19886
* Huff et al.. 1988b

¥ Nebes eral., 1984, 1986

* Ober ¢l Shenaut, 1988

* Nebes et al., 1989

* Chertkow et af, 1989

* Shimammura et al., 1987
** Huff ¢t al., 1988b

* Huff er al., 1958b

* Schwartz ef al., 1979

* Bayles et Kazniak, 1987
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de la mémoire sémantique distribué bilatéralement. Cependant, la représentation phono-
logique de mots peut &tre stockée aussi bien dans I’hémisphére non-dominant gue
dominant, et ceci dans des proportions qui peuvent varier considérablement selon les
individus. Des recherches utilisant 1’imagerie i positrons peuvent étre utiles pour évaluer
ces modeles®. Des cas de MA avec détériorations lexico-sémantiques prononcées ont un
métabolisme de glucose plus bas dans 1'hémisphere cérébral gauche que dans le droit*
mais on ne peut dire si cetie association réfléte ia perte de I'information lexico-sémantique
ou la recherche défectueuse de cette information,

Une perte de neurones qui utilisent 1’acétylcholine comme neurotransmetteur a &té
répertoriée dans le cerveau des patients avec MA, soumetiant Ia possibilité que cette
anomalie biochimique puisse &tre reliée aux déficits cognitifs des patients et une telle
relation a été établie en tenant compte du déficit dans la mémoire récente*. L adminis-
tration de scopolamine, antagoniste cholinergique, s’est généralement révélée détériorer
ia fluence verbale & des doses plus importantes que celles requises pour interrompre les
fonctions de la mémoire récente ; mais dans une étude I’effet de la scopolamine sur la
fluence verbale a ét€ mis en évidence chez des patients atteints de MA comparativement
4 une population contréle du méme dge™ : ce qui semble montrer que le déficit choliner-
gique puisse sous-tendre la détérioration lexico-sémantique dans la MA.

Une autre étude a indiqué que I"effet de la scopolamine sur la fluence verbale peut
entrainer une rupture de "attention plutdt que du traitement lexico-sémantique. Nul effet
n'aété noté sur la dénomination induite par une définition, test plus spécifique de 1" aptitude
lexico-sémantique®.

Quelques aspects de la détérioration du langage dans la MA suivent Ia succession
inverse de celle observée dans le développement du langage, ce qui laisse & penser que la
MA implique une plus grande vulnérabilité des fonctions du langage qui se développent
plus tard*. Bien que cetie hypothese soit séduisante, des exceptions 3 ce phénomene ont
été attestées** et comme Obler (1983) I'a affirmé, étant donné la complexité du
développement humain, il est peu problable que le langage ou d’autres aspects du savoir
s¢ détériorent selon un mode précisement inverse a celui de leur développement.

Les troubles du langage dans d’autres démences
La démence associée avec des infarctus (ramollissements) cérébraux multiples

Chez les patients présentant des démences par multiples infarctus (DMI), en excluant
ceux avec infarctus dans les aires de Wernicke ou de Broca et ceux avec une aphasie
globale, les aptitudes lexico-sémantiques soni mieux préservées que chez les patients avec
MA, mais la syntaxe et les aspects moteurs de la parole sont plus atteints*. Le déficit
syntaxique est caractérisé par une complexité réduite, se manifestant par exemple en
utilisant moins de propositions subordonnées et plus de paragrammatismes tels que la
production de fragments de phrases incomplétes. Les anormalités de la parole motrice
incluent Ia dysarthrie, le débit réduit et la rupture de la mélodie et du fondamental (hauteur
de voix). Tardivement dans I’évolution clinique, la parole des patients DMI (démence
avecmultiples infarctus cérébraux) atendance & devenir de plus en plus laconique et prend
quelques caractéristiques de I’aphasie de Broca*.

Bien que I’anormalit€ de la motricité de la parole se distingue mieux dans la DMI que
dans la MA, presque tous les patients DMI étudiés par Powell et al. (1988) ont manifesté
une altération de la compréhension du langage. Ces auteurs ont spéculé que pour 83 % de
leurs patients ayant des Iésions impliquant les structures subcorticales, Ies aspects
partagés de leurs troubles du langage pouvaient réfléter un substrat anatomique commun.
Les patients avec des infarctus mésencéphalique et diencéphalique paramédians ne
développent toutefols pas uniformément une déiérioration du langage significative*. Ce
qui nous raméne 4 déterminer s'il y a une base anatomique spécifique pour les troubles du
langage dansla DMI oubiensi celle-ci représente une collectionhétérogene de syndromes
pathologiques cliniques partageant une étiologie cérébrovasculaire.

La maladie de Pick et les désordres associés

L’atrophie du lobe temporal antéro-frontal dans la maladie de Pick, qui dans certains
cas implique préférentiellement I"hémisphere cérébral gauche®*, aboutit communément 2



une aphasie. Les premiers symptdmes du langage sont généralement : difficulté i trouver

le mot dans la conversation et anomie, avec 1'utilisation croissante excessive de

stéréotypies verbales, écholalie, et mutisme dans la phase terminale de la maladie®. Les  * Cammings et Duchen, 1981
troubles du langage arrivent typiquement plus tdt dans I'évolution de la maladie de Pick

que dans la MA¥, 11 a éié décrit un nombre de cas ob on retrouve les mémes traits  *Sjoren, 1952 ; Weschier et al..
neuropathologiques dans la maladie de Pick et dans la MA, et qui sont caractérisés par des e

troubles du langage majeurs*. Un cas de démence avec atrophie frontale marquée, mais  * Morriseral. 198¢ ; Hollanderal,
pour laquelle I’examen microscopique n’a pas confirmé de maladie de Pick ni de MA, a s

été décrit par Whitaker (1976). Cette patiente n’avait pas de langage spontané et ne donnait

aucun signe d'une compréhension auditive préservée, mais dans sa répétition écholalique

de bribes de discours, la patiente corrigeait les erreurs syntaxiques et phonologiques, mais

pas les anomalies sémantiques. Ce remarquable exemple de dissociation des fonctions du

langage dans la démence constitue I’influence historique qui a suscité 1’intérét de I'étde

du langage chez les patients déments,

La maladie de Huntington, la maladie de Parkinson et la paralysie progressive supra-
nucléaire (maladie de Steel-Richardson-Olzewski)

Ces troubles de démence impliquent & l'origine une dégénérescence des structures
subcorticales, méme si le cortex cérébral est aussi affecté. Tl a été suggéré que ces patients
manifestaient moins de troubles langagiers mais une plus importante désorganisation
motrice dans la production de la parole que dans la MA et dans la maladie de Pick pour
lesquelles les changements pathologiques dans le cortex cérébral sont un trait pathologi-
que prédominant*. Quelques études n’ont pas réussies  confirmer de telles différences®*  « ppier o1 Atten, 1981
cependant et toutes ces études ont souffert de la difficulté méthodologique pour évaluer ;’;:;:?;"3*9;’7 ol 1983 : Bayles et
la sévérité de la démence entre des patients présentant des démences qualitativement '
différentes. Par exemple, Mayeux et al (1983) ont comparé les patients avec MA, maladie
de Huntington (MH) et maladie de Parkinson (MP) qui présentaient un degré i peu prés
comparable de handicap fonctionnel, Ils trouvérent grosso modo que I’altération cogni-
tive était plus grande dans la MA que dans la MH ou Ia MP, et que seulement Ia MA
montrait un déclin significatif du langage avec augmentation du handicap fonctionnel.
Toutefoisils notérent qu’alors que tous leurs patients avec MA étaient déments, 60 % avec
MH et 39 % avec MP seulement répondaient aux criteres de démence. Lorsque des sous-
groupes avec chacune des maladies ont éi¢ sélectionnés A peu prés comparables quant 4
I’altération cognitive, il n’y avait pas de différence entre eux concernant le degré de
perturbation du langage ou d’autres déficits. Bien qu’une mesure globale du langage ait
ét€ utilisée dans cette étude, et que le résultat négatif laisse ainsi ouverte la possibilité que
ces différences seraient détectées dans des capacités langagiéres plus spécifiques, ce
résultat remet néanmoins en question l'idée que ces troubles dégénératifs déments
produisent des syndromes qualitativement différents de ceux de la démence et des troubles
dulangage. Mises & part les visées comparatives, il y adésaccord surl'étendue des troubles
affectant le langage dans ces affectations Dans la MH, I’altération aux tests de fluence
verbale a 1€ attribuée & un probléme généralisé de récupération de mots affectant tous les
aspects de la mémoire* tandis que la préservation de la capacité & assortir des mots dans = Busers et al., 1967
des catégories a fait penser que la mémoire sémantique estintacte*. La tAche en question = Caine erat., 1977
cependant n’est pas trés révélatrice et une étude récente de I'indigage sémantique dans la
MH indique que des patients méme modérément déments ont un déficit lexico-sémanti-
que*, De méme, une étude a suggéré que le langage était préservé pendant les premidres = Swmirh eral.. 1958
phases de la démence* mais une évaluation du langage plus étendue a montré que les = Josiasser, 1983
patients avaient des difficultés pour retrouver le mot, faisaient des erreurs paraphasiques
et souffraient de détéricrations articulatoire et syntaxique*, Une étude du temps de parole  * Gordon er Iies. 1987
dans la MH a indiqué que la mise en place et I’organisation du discours étaient normaux
mais avec un faible controle quant a la durée des syllabes, des pauses et des phrases*. * Ludlpw et al., 1987
Les patients avec MP présentent aussi un faible controle quant & la durée des
événements de parole* ef quant & d’autres aspects mécaniques de la parole comprenant = Ledlow er al.. 7957 - lics et al..
I'articulation, {’intensité, 1'intonation et la mélodie, tout autant qu’une écriture pertur- o8
bée*, Chez les patients sans démence manifeste, ces difficuités sont accompagnées de  * Cummings ci al.. 1988
désintégration minimale du langage dont une partie peut représenter une adaptation 2 leurs
déficits moteurs de parole*. Une dégradation de I'aspect prosodique du langage peut 8tre oy eral. ose 11
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la principale exception & cette généralisation*, bien qu’on ait des preuves que le trouble
de la prosodie puisse étre dii a un déficit du contrdle moteur plutdt qu’a une perte du savoir
linguistique requis pour effectuer les distinctions prosodiques¥. Un léger déficit en
dénomination s'est révélé au cours d’une étude dans laquelle Ia performance au test de
Boston était d'une déviation standard au-dessous de la norme par rapport & I’ge et an
niveau scolaire* mais une autre €tude arévélé une performance normale pour le méme test
chez les patients parkinsonniens non-déments®. Il est possible que le temps de latence
prolongé pour la réponse, dii a la bradykynésie soit & prendre en compte pour ce résultat :
les réponses en dénomination étant effectuées en temps limité, et au cours d'une autre
étude, on a trouvé des latences prolongées en dénomination mais pas d augmentation des
erreurs ou de différence qualitative des types d’erreurs chez les patients parkinsonniens
non-déments comparés aux sujets-controle*. La dénomination est généralement normale
chez des parkinsonniens modérément déments* et chez les patients franchement déments
fa détérioration en dénomination est plus faible que chez les patients avec MA avec un
degré de sévérité de démence comparable de part et ¢’autre®. La fluence verbale est
réduite méme dans les cas de parkinsonniens non-déments* probablement & cause de leur
déficit moteur, mais en dépit de ceci les patients parkinsonniens déments sont plus
performants que les patients atteints de MA aux tests de fluence et aux évaluations du
contenu de 'information dans le discours spontané”. Ces résultats suggérent que la
désintégration lexico-sémantique est moindre dans la MP que dans la MA. Différents
modeles d’altération du lobe frontal et de la mémoire sont aussi observés chez les
parkinsonniens déments et les déments Alzheimer* ce qui accrédite I"hypothése que le
syndrome de démence de la MP serait unique. La MA coexistante peut néanmoins
produire on contribuer & la démence chez des parkinsonniens*. De tels cas peuvent
expliquer I’échec pour trouver des différences entre les désintégrations du langage dans
Ia MA et la MP dans certaines études*, Des étndes impliquant des parkinsonniens avec
un large tableau d"altérations intellectuelles ont toutes montré qu'il n'y avait pas de déficit
en dénomination ou vocabulaire® mais qu'il y en avait dans de multiples aires du langage*.
De tels écarts peuvent provenir de différences dans les proportions de cas de déments et
non-déments qui étaient inclus. La sélection du sujet peut ainsi influencer d’une fagon
critique les résultats des études du langage dans la MP.

Albertetal. (1974) ontutilisé la paralysie progressive supranucléaire (PPS) entantque
trouble prototypique pour caractériser la démence subcorticale. Dans les 5 cas et dans 37
autres de la littérature, ils n’ont pas noté de cas avec aphasie, agnosie et apraxie qui
caractérisent la MA et 1a maladie de Pick, bien que la parole soit dysarthrique, hypopho-
nique et monotone. La latence de dénomination était souvent prolongée, mais les patients
présentaient une dénomination intacte si le temps autorisé était suffisant. Plusieurs
patients ne parvenaient pas a trouver les similarités catégorielles entre les items, suggérant
toutefois qu’ils avaient un certain degré de déficit lexico-sémantique. Plusieurs cas de PPS
avec une dénomination massivement altérée et aphasie expressive ont ultérieurement été
observés* mais ’estimation systématique neuropsychologique de 25 patients** a révélé
seulementde légéres difficultés aretrouver le mot pour 7 d’entre eux et pas de preuve d'une
dysphasie plus sévére ou de difficultés de compréhension.

Lacomparaison des patients avec PPS et MA* a montré une tendance 4 une plus grande
altération de dénomination pour ces derniers sur un bref et quelque peu intensif test de
dénomination.

Ces résultats corroborent en général la thése originelle d’ Albert et al. selon laguelle
les troubles du langage de la PPS différent de ceux de la MA et de la maladie de Pick, bien
que la distinction puisse étre moins franche qu’elle n'était censée 1'&tre au départ.

Autres troubles

La désintégration du langage peut se produire dans d’autres maladies neurologiques
qui affectent généralement les individus agés.

Par exemple, les patients avec un syndrome de Korsakoff d’erigine alcoolique ont un
déficit dans la mémoire sémantique qui est évident a la fois dans la récupération du mot*
et dans les tiches de jugement verbal®. D’ autres troubles, tels que les attaques, tumeurs
et traumatismes crniens peuvent aussi affecter les capacités de langage,selon la locali-
sation de atteinte cérébrale.



Les symptomes du langage associ€s avec de ftelles Iésions peuvent é&tre en partie
déterminés par 1'4ge du patient comme le suggére le fait que les patients avec une aphasie
de Wermicke ont tendance 2 étre plus 4gés que les patients avec une aphasie de Broca*.  * Obier et Atberr. i981

Résumé et perspectives | N

Nombre de changements du langage se produisent pendant le vieillissement normal et
dans les maladies neurologiques liées 4 I'dge. Ces changements offrent ample occasion de
caraciériser les mécanismes cognitifs associés aux capacités langagiéres et d'examiner
leur base neurologique. On peut avancer que des progrés théoriques et pratigues résul-
teront de themes tels 1a différenciation des traitements automatique et actif du langage, la
possibilité de définir des sous-groupes dans la maladie d’Alzheimer avec différents
symptomes de langage associés avec des caracténistiques spécifiques cliniques, anatomi-
ques, métaboliques ou génétiques, et des €tudes comparant les symptomes du langage
dans différentes maladies neurologiques liées & 1’4ge.
Bien que le développement des stratégies thérapeutiques pour la plupart de ces troubles
€n soit encore & son début, les mesures des capacités lexico-sémantigues et autres dans le
langage sont vraisemblablement précieuses pour évaluer les traitements proposés*®. La ’; gf;lg? e al., 1986a ; Fiicker er al.,
préservation des mécanismes d’indicage sémantique dans la MA suggére la possibilité
d’une intervention des stratégies cognitives pour améliorer le traitement lexico-séman-
tique. Le fait que 1’indicage sémantique soit préservé non seulement pour les tiches
impliquant un traitement autornatique mais aussi pour celles impliquant un traitement
actif lexico-sémantique*® étend ’application potentielle de telles stratégies d intervention 1 gf\;;l:}es er al., 1979 ; Huff et al.,
au vaste domaine des fonctions du langage. Une autre voie prometteuse pour la thérapie
est'utilisation d’une médication connue pour &tre efficace pour les anormalités motrices
périphériques de la MP, pour traiter les anormalités de la motricité de la parole dans
’aphasie diie & un infarctus cérébral*. Les symptomes du langage n’ont pas ét¢ mesurés ~ *Alberreral, /938
a grande échelle dans les quelques essais de traitements cholinergiques pour Ia MA, et
lorsqu'ils I’ont €té Je résultat a été négatif*. Elant donné que les systémes de neurotrans- Zﬁ)ﬁf;ﬁf:zfa;r ,Egg”“’”' 1954 ;
mission impliqués dans la parole et le langage sont maintenant mieux compris, il est ’
possible de développer d’autres traitements pharmacologiques mais a ce jour l'essentiel
thérapeutique est non-pharmacologique.
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