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INTRODUCTION

L’adjectif éponymeest attesté en francais au milieu du XVllle sigelmprunté
au greceponumog(de epi, « sur » etonoma« nom »), tout en conservant le
méme sens : « attribué comme surnom » ou « quiedeon nom a (quelque
chose) »'. L'utilisation dérivée en tant que substantif (c&ponyme ») semble
désormais assez courante bien qu’elle ne soitigaslée dans les principaux
dictionnaires de la langue francait?4)

Les éponymes en médecine

Dans la terminologie médicale, I'habitude fut pris@ cours du XIXe siécle,

d’accompagner le nom des maladies d'un patronyromnee si la personne

désignée en était I'inventedr C'est en effet plus particulierement au XIXe
siecle que les cliniciens et les anatomo-clinicienssu réunir pour la premiere
fois les signes et/ou symptdmes assurant la spégifet I'identité de telle ou

telle affection. Leurs éléves, leurs collegues ewrd lecteurs eurent ensuite le
souci d’abriter la description en question derrier@om du fameux précurseur
ou de perpétuer ainsi son meérite, méme si cela aopduire parfois a une

multiplication des discordes et autres « lettrda &daction » concernant les
arguments d’antériorité. (10, 26)

Mais les éponymes n’ont pas toujours repris le dormédecin ayant découvert

la maladie ou le syndrome en question :

- certaines maladies peuvent étre associées a unl@dirux, notamment celui
ou elle fut décrite pour la premiére fois : N&al de Naplesla Fievre de
Malte, laMaladie de Lymgle Syndrome de Stockholetc.

- ou encore des patronymes non médicaux d’originérdire comme le
Syndrome du baron de Miinchhauseta Maladie de Lasthénie de Ferjbl
ou encore l&yndrome de Pickwicketc.

! Dans I'antiquité il y avait notamment :

- des dieux éponymes, comme Athéna qui donna sorarlamité d'Athénes ;

- des magistrats éponymes : c’est au Vlle siecleJa@. que le roi d’Athénes perd sa dignité hérédita
L’ archonte-roiest désormais élu parmi les eupatrides et a detidos surtout représentatives ; il n'est que
le 2¢ personnage de la cité, |& personnage étantafchonte éponymetgalement élu, qui donne son nom
aux lois et aux décrets pendant la durée de sodahaf’apreés le QUID 2000)

2 En 1844, Nélaton parle, dans d8éments de pathologie chirurgicatu mal vertébral de Pott (spondylo-
discite tuberculeuse, décrite en 1779 par le ofiear anglais Percival Pott), sans éprouver le lbedeidonner
d’explication, ce qui indique que I'habitude é@ja prise d'utiliser des éponymés0)

3 proposé en 1951 par R. Asher, a partir du pergmdécrit par Burger en 1786, pour désigner lagmsipn a
inventer des histoires en vue de se faire soigneartois opérer

4 proposé en 1967 par Jean Bernard a partir du rione chéroine de Barbey d’Aurevilly atteinte d’anéndi
cause des blessures qu’elle s'infligeait

5> décrit par Sieker en 1955, puis nommé par Burerll1956 a partir du nom d’'un personnage de Charles
Dickens, dont la pathologie correspond a ce quedjgpelle aujourd’hui le « Syndrome d’apnées duraeiin».



Les éponymes a I'épreuve du temps

Les dénominations éponymiques sont le témoin dam \deux temps médical
ou la recherche clinique, et surtout anatomo-dliajgétait encore considérée
comme une « recherche de pointe »...

Méme si les éponymes existants vont certainemartineer, en raison de leur
c6té pratique, a étre utilisés pendant encore éngs, il semble que la création
de nouveaux éponymes ne soit plus a l'ordre du. jtuest vrai que les
découvertes ne sont plus désormais le fait d’'un selividu, mais souvent
d'une équipe ou de plusieurs eéquipes, qui peuvent aatre étre
multidiciplinaires et/ou internationales... C’est fique I'utilisation du nom
d’un seul individu pour désigner un signe, une ghal@u un syndrome n’aurait
plus beaucoup de justification.

Certaines évolutions semblent se préciser paruaslleoncernant l'usage des
eponymes :

- bien que ne servant plus a désigner de nouvellésdiea ou de nouveaux
syndromes, des éponymes continuent a étre créaslisés pour certains
tests ou échelles d’évaluation. Signalons par el&engans le cadre de la
psychogériatrie : le MMS de Folstein (1975), le tTés Grober et Buschke
(1987), le BEC 96 de Signoret (1988), etc.

- certains éponymes se transforment en nom comneisighe de Babinski,
par exemple, peut devenir « un babinski » qui e positif ou négatif,
comme d’ailleurs « le murphy » pour diagnostiquappendicite. Et chacun
sait que la chambre du fond est parfois occupée paralzheimer » !

- par ailleurs, pour bon nombre de chercheurs derigétdointernationale, la
« course a I'éponyme » semble avoir été détronetapacourse au Nobel »,
bien plus lucrative, avec d'ailleurs (portefeuib® main) I'existence du
méme genre de « discorde d’antériorité » !

- notons enfin depuis une vingtaine d'années I'apipari de sigles et
d’acronymes® comme par exemple, en gériatrie : I'étude PAQUEDgrille
AGGIR, l'étude PIXEL, etc. Ce nouveau type de démation vise
finalement a assurer le méme genre de fonction mpe bons vieux
éponymes de la fin du XIXe siécle et du début dueXsiecle : celle d’'une
simplification et d’'une rationalisation du langagédical.

8 Le sigle est la suite des initiales employées cersigne abréviatif (ADN, BCG, VIH, OMS). L’acronynpeut
étre de deux sortes : 1) une abréviation faitéederémité de plusieurs mots (Benelux, Eurovisiett,) ; 2) un
sigle prononcé comme on mot ordinaire (« I'Unesce Binserm », mais aussi dans le langage médicaine
SEP », «une BPCO », «une SLA », «une MST »).ef@es acronymes peuvent aussi devenir des noms
communs en passant dans le langage courant :lagta, etc. (d'apres Eric Martinhbrégé de typographie
médicale Glyphe et Biotem édition, Paris, 2000)



Les éponymes en psychogériatrie

Nous allons tenter, dans les pages qui suiventide e point sur l'origine, la

nature et le devenir des principaux éponymes detaueht utilisés en

psychogériatrie, apparus pour la plupart a la tinXdXe siecle ou au début du
XXe siécle. Cette étude ne prétend pas a I'exhatéstinous avons choisi de
nous limiter aux principaux éponymes retrouves damdex d’'un ouvrage de

référence en psychogeériatri®sychiatrie du sujet agéublié en 1999 sous la
direction de JM Léger, JP Clément et J Wertheimer.

C’est ainsi que nous avons repéré une dizaine digpes, que nous avons
choisi de classer en deux grandes catégories :

1) Les éponymes en relation avec une baisse desdosatognitives :

- La maladie d’Alzheimer

- La maladie de Binswanger

- La maladie de Pick

- La maladie a corps de Lewy
- Le syndrome de Korsakoff

2) Les éponymes en relation avec un trouble déliranbien un trouble du
comportement :

- Le syndrome de Capgras

- Le syndrome de Charles Bonnet
- Le syndrome de Cotard

- Le syndrome d’Ekbom

- Le syndrome de Diogene

Ces dix études thématiques, en tant que dix «esperivilégiés » nous
permettront en réalité d’explorer sous une formaimale I'histoire de la
psycho-gériatrie depuis un siecle et demi. L’endenale ces chapitres seront
précédés par deux études particulieres ddistbire de la démencet sur

I Histoire des délires tardifqqui nous permettront de mieux préciser le comtext
d’apparition des différents éponymes.

Pour des raisons pratiques, nous avons choisildiexde notre étude :

- la plupart des aspects diagnostiques et thérapesti(en nous concentrant
surtout sur les aspects historiques et nosograpsjqu

- les éponymes associés a des maladies généralesnpalonner des troubles
psychiques mais dont la description est avant smmatique (comme la
Maladie de Parkinsoou laChorée de Huntingtgn



et enfin les éponymes de nature plus spécifiquepgythogériatrigue mais

qui ne sont pratiguement plus utilisés en 2003. thleleau ci-dessous
regroupe par ordre alphabétique la plupart de segssaéponymes, retrouves
au hasard des ouvrages de psychogériatrie, maifaderont donc pas
traités de maniere spécifigue dans ce mémoire :

Maladie ou syndrome

Définition et commentaires

Adams et Hakim
(hydrocéphalie
normotendue d’)

Encore appeléklydrocéphalie a pression normaiés’agit d’'une
hydrocéphalie ayant pour origine un obstacle artalation et a la
résorption du liquide céphalo-rachidien & la baserdne, évoluant
en I'absence d’élévation notable de la pressiaadnénienne et dont
les symptdmes (troubles de la marche de type aprextroubles
sphinctériens et dysmnésie) régressent apres migkaee d’'une
dérivation par valve.25)

Ajuriaguerra (délire tardif
d’intrusion de J. de)

Variante duDélire de préjudice sénile de Kraepe(woir ci-dessous).
La conviction délirante du préjudice porte surisgjue ou la tentative
de pénétration dans I'espace de la demeure oedué vie, dans cel
de la vie intime passée et présente, et dansdelai famille (25)

Ui

Bayle (maladie de)

Appelée auBgiralysie généraleelle a un intérét historique
puisqu’elle est a I'origine de la recherche aulsiéernier des
corrélations anatomo-cliniques en psychiatrie &tlgiest le premier
état démentiel qui a bénéficié d’un traitementoaifie. En tant que
méningo-encéphalite, elle représentait I'aspeptus tardif de
I’infection syphilitique (25)

Creutzfeld-Jakob
(maladie de)

Encéphalopathie spongiforme, décrite par Creutiz{@@R0) puis

par Jakob (1922), associant une détérioration rieedt@volution
rapide, un syndrome extrapyramidal fait de mouveamanormaux et
d’hypertonie, de myoclonies et parfois de signes@yramidaux et/o
une amyotrophie, qui évolue vers la mort en quedgneis.(25)

Courbon (syndrome d

Voir « Fregoli (illusion de »

Dide et Guiraud (délire
de récrimination de)

Une des formes dDélire de préjudice sénile de Kraepe(woir ci-
dessous). Sa dénomination est liée a la prédonmendes
récriminations. Il reste indemne d’idées de peréoull est beaucou
plus vraisemblable que les autres formes de déirgréjudice. Les
faits rapportés sont exagérées, mais il n’en estigade conclusions
inexacte (25)

Fregoli (illusion de)

Egalement app&gndrome de Courboil s’agit d’'une variante du
Syndrome de Capgrami des personnes différentes sont vues com
une personne qui change continuellement d’aspeatoin de cette
illusion évoque l'acteur italien Leopoldo FregdlBE7 - 1936), qui
était extrémement habile et rapide dans I'art dealasformation. ||
construisait des scénarios qu'il interprétait el et qui comptaient
jusgL’ a soixante personnages érents (92)

ne

Gayet-Wernicke
(encéphalopathie de)

Association d’'un syndrome confusionnel, d’'une aage paralysies
oculo-motrices de fonction et parfois de troublégétatifs et de
trouble de la conscience, en rapport avec une car@gué ou
subaigué en vitamine B 1. Elle survient surtoutzdtadcoolique

dénutri mais peut compliquer les carences en thiamé toute origine.

Non traitée ou traitée trop tard, elle peut laissenme séquelle un

Syndrome de Korsak¢ (Dic Flarrmarior)




Gerstmann-Straussler
(syndrome de)

Encéphalopathie spongiforme transmissible, proehailaladie de
Creutzfeld-Jakolpar la présence d’une démence, mais individualis
par la prédominance d’une ataxie cérébelleuseeualution plus
prolongée. Elle est aussi duen prion.(Dic Flammarion

ée

Hutington (chorée de)

Décrite par Hutington en 18[72agit d'une variété de chorée

chronigue héréditaire a transmission autosomiqueirtknte associant

des mouvements choréiques et des troubles psyshfda&rioration
intellectuelle pouvant évoluer vers la démer(Dic Flammarion

Kleist (Paranoia
d’involution de)

Décrite par Kleist en 1913 chez des patients dodélire de préjudice
(Cf « Kraepelin (Délire de préjudice sénile des'@ccompagne de
fréquentes illusions ou hallucinations. Des troslae 'humeur
peuvent compléter le tableau clinique sous la fadthgpocondrie ou
d’état mixte, auxquels s’ajoutent périodiguemenkaiexiéte, de la
colére ou de’agressivité(25)

Kraepelin (délire de
préjudice sénile de)

Décrit par Kraepelin en 1910, le délire de préjedait suite a des
modifications du caractére et du comportementdteept est triste,
inquiet, gémissant) et des idées hypocondriaquam{ps portant sur
le mauvais fonctionnement de ses organes et laarsugualité des
aliments). Les idées de préjudice apparaissenitenda patient dit
gu’on vole ses affaires, ses vétements, son argeeton pénetre
dans sa maison ou son appartement, ceci dansléaistuntion de lui
nuire. Le délire peut se systématiser. Le patiestercependant en
pleine possession de ses capacités intellectukliegortance des
interprétations délirantes contraste avec I'absenda rareté des
hallucinations. Une méfiance généralisée s'instliguite : le patient
s'isole, fuit le voisinage, s’enferme chez lui, pakes verrous a
I'endroit gu'il veut préserver. Voir également :uliaguerra (délire
tardif d’intrusion de J. de), Dide et Guiraud (d&kie récrimination
de), Kleist (Paranoia d’involution de) et SeglaRiti (délire de
persécution a début tardif ¢(25)

Lhermitte
(syndrome de J.)

Syndrome constitué d’hallucinations visuelles galegnent critiquées
dont le sujet &gé est I'acteur privilégié et quaissent généraleme
a la tombée de la nuit, en I'absence de toute opbfathie.
L'insomnie prolongée, les Iésions du tronc cérébtdMaladie de
Parkinsontraitée par des anticholinergiques en sont lesesles plus|
évidentes (25)

Nt

Parkinson (maladie de)

Décrit en 1817 par Jamdsrizgan sous le nom draralysis agitans
('éponyme « Maladie de Parkinson » ayant été pegélean-Martin
Charcot vers 1860), il s’agit d’'une affection déggtive du systeme
extrapyramidal atteignant généralement ’hommeapfeans et se
manifestant par un tremblement de repos, des &seuhl tonus et une
akinésie. Des troubles psychiques variés peuveétreiller
I'évolution (dépression dans 40 % des cas, dédgnitif de type soug
cortical, troubles psychotiques a type de déliteuet’ hallucinatiors)

Seglas et Ritti
(délire de persécution a
début tardif de

Une des formes dDélire de préjudice sénile de Kraepelira
systématisation des idées de persécution est egsde et n'est

accompagnée’ aucun affaiblissement intellect (25)
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HISTOIRE DE LA DEMENCE
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A/ LA DEFINITION MEDICALE DE LA DEMENCE
L’origine des mots « démence » et « dément » (16})2

Le motdémenceapparait en francais a la fin du XIVe siecle ()3&mprunté au
latin dementia (formé de de- privatif et de mens « esprit, intelligence »).
L’adjectif démentapparaissant quant a lui vers 1490.

Le motdémenceest rare entre le XVe et le XVlle siecle, mais omnce a étre
employé couramment vers 1700 avec le sens étenduvague de « conduite
extravagante et deéraisonnable ». Cette imprécigians la définition se
retrouvait au début du XlXe siecle aussi bien d@nkangage courant, qu’en
médecine ou que dans les textes juridiques

« Le majeur qui est dans un état habituel d’imliégilde démence ou de fureur, doit
étre interdit ; méme lorsque cet état présenterdesyalles lucides »

Article 489 du Code Napoléon (1808)

Le motdémences’est ensuite répandu, en méme temps que 'aligEatienten
prenant progressivement, tout au long du XIXe siaahe valeur particuliere en
psychiatrie, a la suite des travaux de Pinel, Esfjuseorget, Morel, etc.) :

DEMENCE, dementia, amentia, fatuitaBans le langage vulgaire et méme dans le
langage des lois, ce mot est synonymefale ou daliénation mentale Mais les
médecins s’en servent en général pour désignee cedtladie, lorsqu’elle a pour
caractére l'abolition de la faculté de penser, nual affaiblissement de l'intelligence,
que les idées sont d’'un incohérence extréme, sais®rl, et qu’il n'existe aucun
principe de raisonnement. (Georget, Article « démeen du Dictionnaire de
Médecine par Adeloret al, Paris, 1823)

" « Dans le langage juridique, I'expression de déraesemploie indifféremment pour toutes les formedolie
et pour désigner les maladies mentales dans lsengsle » (A. Marie, en 1806, cité ddr6)



La définition médicale de la démence : Pinel et Esdgrol (15, 22)

Pinel (1745-1826) est considéré comme le créataumdt démence dans le
langage médical. Dans sofraité médico-philosophique sur les maladies
mentalesparu en 1809, il divise I'aliénation mentale enxigroupesZ1) :

- le premier groupe correspond aux
déviations morbides de l'activité mentale,
autrement dit le délire, ce dernier pouvant
étre général (dans la manie) ou partiel
(dans la mélancolie) ;

- le second groupe correspond a un
affaiblissement I'activitt mentale, qui
peut étre plus ou moins profond: au
premier degré c'est la démence, au
second, lidiotisme (avec une variété
congénitale et une variété acquise).

A la fin de son chapitre sur la démence, Pinel
propose de regrouper de la maniere suivante
les caractéeres spécifiques de la démence :

« Succession rapide, ou plutét alternative non riotepue d’idées isolées

et d’émotions légeres et disparates, mouvementsrdi#més et actes successifs
d’extravagance, oubli complet de tout état antériemipolition de la faculté

d’apercevoir les objets par les impressions fatedes sens, oblitération du jugement,
activité continuelle sans but et sans dessein,letemiiment de son existence. »

Le concept de Pinel est repris dés 1814 par see &squirol (1772 — 1840) qui
propose dans Idictionnaire des Sciences meédicalsa propre définition.
En voici quelques extraits significatif$3) :

« La démence est une affection cérébrale ordimaing
sans fiévre et chronique, caractérisée par l'affegbment

de la sensibilité, de Tlintelligence et de la vdin
lincohérence des idées, le défaut de spontanéité
intellectuelle et morale sont les signes de cettecton.
L’homme qui est dans la démence a perdu la faaldté
percevoir convenablement les objets, d’en saisirdpports,

de les comparer, d’en conserver le souvenir compé&iu
résulte 'impossibilité de raisonner juste. (...) »




Les individus en démence ne sont pas susceptitle® attention assez forte ; ne
pouvant se faire une idée claire et vraie des sbjet ne peuvent ni comparer, ni
associer les idées, ni abstraire ; I'organe deelasg@e n'a plus assez d’énergie, il est
privé de la force tonique nécessaire a l'intégtieéses fonctions. Dés lors, les idées les
plus disparates se succédent indépendantes lesdamesutres, elles se suivent sans
liaison et sans motif ; les propos sont incohérdets malades répetent les mots, des
phrases entieres, sans y attacher de sens picgaylent comme ils raisonnent, sans
avoir la conscience de ce gu’ils disent. Il sendpéls aient des comptes faits dans
leur téte, qu’ils répetent, obéissant a des hab#tudnciennes, ou cédant a des
consonances fortuites (...)

Plusieurs de ceux qui sont en démence ont perdwetaocire, méme pour les choses
qui touchent de plus prés a leur existence. Mastcurtout la faculté de rappeler les
impressions récemment regues qui est essentieltesitérée ; ces malades n’ont que
la mémoire des vieillards ; ils oublient dans Itang ce qu’ils viennent de voir,
d’entendre, de dire, de faire ; c’est la mémoire deoses présentes qui leur manque,
ou plutét la mémoire ne les trahit-elle point, gageie les sensations étant tres faibles,
les perceptions I'étant aussi, ne laissent pointralees apres elles. Aussi plusieurs ne
déraisonnent que parce que les idées intermédiagrdient point entre elles les idées
qui précedent a celles qui suivent ; on voit évidemt les lacunes qu’ils auraient a
remplir pour donner a leurs discours, l'ordre, li#iation, la perfection d'un
raisonnement suivi et complet ».

(Esquirol,Des maladies mentale$938, Tome 2, p. 219 et 202, qui est une regrise
l'identique du texte paru en 1814 dan®letionnaire des sciences médicgles

Au chapitre « Idiotie » de son liviBes maladies mentalgd838), Esquirol
différencie clairement, dans un texte resté ceélél@edémence, phénoméne
acquis et l'idiotie qui serait congénitale :

nes « L’homme en démence est privé des biens dont isgait

NTALE autrefois ; c’est un riche devenu pauvre : l'ideotoujours

MALADIES MENT S été dans linfortune et la misére. L'état de déneepeut
varier ; celui de lidiot est toujours le méme. dati a

COTSHELTS 003 LTS RAPOSTS

MEDICAL , HYGIEXIQUE T SEDICO-LEGAL, beaucoup de traits de I'enfance, celui-la conséeaucoup

PAR E. ESQUIROL, de sa physionomie de 'lhomme fait. Chez I'un etitfa, les

e s i w e, | - SENSALIONS SONt NUlles ou presque nulles ; maosnihe en
s e i e e isaco. démence montre, dans son organisation et méme siemns

intelligence, quelques chose de sa perfection passdiot
est ce gu’il a toujours été, il est tout ce qu'gup étre
relativement & son organisation primitive ».

ACCOMPAGNEES DE 1 PLANCFES GRAVEES,

. } "-‘-',‘ > .
o] PARIS.

CHEZ J.-B. BAILLIERE,
UBRAIRE DE L'ACADEMIE ROYALE DE MEDECINE,

s L Esquirol,
o | Des maladies mentale$838




B / LA DEMENCE AU XIXe SIECLE

Aprés les exposés fondateurs de Pinel et d’Esquinol certain nombre de
guestions concernant la démence ont été I'obje¢flexion ou de débats tout au
long du XIXe siécle. Nous retiendrons deux questiparticulieres : I'apparition
de la Paralysie générale dans le cadre nosologigua démence et la question
de [lincurabilité de la démence. Nous évoqueronsuigm l'état de la
classification des démences a la fin du XIXe siécle

La question de la Paralysie générale (15)

C'est en 1822 que Bayle, interne a I'hopital de
Charenton, deécrivitl'arachnitis chronique Iésion
retrouvée dans la Paralysie générale (pathologie
décrite par Haslam des 1798, et qui fut dénommeée
Paralysie généralgar Delays et Calmel vers 1824).
Bayle individualisait ainsi la premiere base
anatomique des démences, et ceci en dépit des
multiples polémiques et hésitations nosologiquas su
la situation des troubles cognitifs de la Paralysie
générale par rapport a ceux de la démence sénile.

Bayle

Comme le trouble mental essentiel de la paralyéigénle était la démence,
c’est Baillarger, mais seulement en 1865, qui miit te monde d’'accord en
proposant le terme assez consensuel de « démemadginae ».

C’est d’ailleurs a cette épogue que se précisenongelle maniére de voir les
choses : la démence ne sera plus désormais caFsidémmeune maladie

mentale, ouune variété d’aliénation, mais comme un groupe de diesa
caractérisées par un affaiblissement mental irréabbéel Comme le remarque
Guiraud : « Ce n’est plus la démence, ce sontdasedces ».

La question de I'incurabilité de la démence (7)

Une autre difficulté se présentait au XlXe siesleala question des démences
aigues ou transitoires. Esquirol avait admis I'eetise de Démences aigues dans
le cadre des Idioties acquises transitoires. Ceeaguirfut affiné par Georget qui
décrivit, en 1820, la Stupidité acquise, correspomda I'ldiotie acquise
transitoire. Cette question devait étre précisée lpasuite, notamment par
Chaslin, lorsqu’il décrivit en 1895 la Confusion miee primitive, se situant
désormais clairement en dehors de l'ensemble ngisple des démences.
L’incurabilité devait finalement devenir I'un desigrs de la notion de démence
comme en témoigne un article paru en 188 qui définissait la démence
comme « I'expression clinique, variable selon lesditions qui la déterminent,
d’'une déchéance progressive des fonctions de lahysique : la chronicité et
I'incurabilité en sont les deux caractéristiquesgpales »



Cette question de l'incurabilité des démencesduatise en question vers 1917,
avec l'utilisation de la « fievre-thérapie » dams ttaitement de l|&aralysie
générale syphilitiqudPGS), jusqu’alors considérée comme incurable, cemm
les autres types de démence :

Julius Wagner-Jauregg (1857-1940) fut linstigatdurtraitement de la PGS par la
fievre aprés I'observation d’'un patient psychiaiggse rétablissant aprés une attaque
d’érysipele. Aprés quelques tentatives infructusuagec la tuberculine, Jauregg
rechercha d’autres sources d’infection pour détlenda fievre et un événement
fortuit (en l'occurrence l'observation d’'un solddu front macédonien blessé et
impaludé) I'a mené vers la malaria. C’est ainsi daeregg inocula en 1917 plusieurs
patients atteints de PGS avec un sang infecté darima les résultats furent
encourageants. Jauregg n’a jamais essayé d'expleser
mécanismes possibles de ce phénomene, sa croyarae e
« malaria-thérapie »  étant basée uniquement  sur
I'empirisme. A partir de I'expérience de JaureggtHérapie

par la fievre de malaria fut largement adoptée émm
annoncée comme une percée révolutionnaire. Julius
Wagner-Jauregg fut méme récompensé, en 1927, paixle
Nobel de Médecine « pour sa découverte du traiteneia
démence paralytique par la malaria ». Bien qu’il ne
permettait, selon les auteurs de I'époque, qu'enstide
guérison compléte contre un tiers de déces, dernant fut
largement employé jusqu’a lintroduction de pétiod
dans les années 1950:aprésl?)

Jauregg

En dépit de ce traitement « novateur », la questien I'incurabilité des
démences était toujours un sujet d’actualité awtdb XXe siecle, comme on
peut le lire dans un article de Guiraud paru er8128):

« |l s’est trouvé par un certain hasard gu’une ldegns cérébrales chroniques, qui
paraissait la plus irrémédiable, la méningo-enciehde la paralysie générale, guérit,
quand elle est prise a temps et traitée par laraalgt pourtant les symptémes
cliniques évoluant parfois depuis des mois ou asyngEnt bien ceux de la démence et
pas ceux de la confusion. Il y a quelques annéesfaies ont été refoulés avec
obstination par des psychiatres trop traditionadisPour eux, les malades présentés au
début comme guéris ne pouvaient pas étre considgsgsne des paralytiques
authentiques. (...) On est allé jusqu’a trier dasssskatistiques pour ne conserver que
les malades au stade ultime, pour étre sOr quidleét vraiment déments. Comme la
malariathérapie est donnée comme traitement derklypg générale, et non de la
syphilis cérébrale, certains attendent pour s'youdse que la maladie soit alors
véritablement incurable. La notion d’incurabilité dedémence, qui était un progres
en 1820, est devenue un danger en 1920 et pluseeobuellement. Il faut se
résoudre a 'abandonner. »

Cette question de I'incurabilité ou non des démersseposera par la suite dans
bien d’autres situations cliniques, certaines diassions de la fin du XXe
siecle allant méme jusqu’a établir un groupe ddémences curables »...
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La classification des démences a la fin du XIXe sike

La Paralysie généraleet la Démence sénilefurent considérées pendant
longtemps comme les deux références en matiereédeerntte : « Dans la

période qui couvre toute la deuxiéme partie du X&xéxle et dure jusque vers
1905, tout a été décrit par comparaison ou opposéila paralysie générale et a
la démence sénile, qui restaient les deux modalgis|les X7)

A noter que ces affections étaient toutes les dswpposées étre liees a
I'obturation des vaisseaux cérébraux, mais pantEsanismes différents :

- inflammatoire dans la paralysie généfaje

- athéromateux dans la démence sénile.

C’est également au milieu du XIXe siecle, que destauteurs voulurent faire

une place particuliere auxiémences vésanique@@tat de désagrégation
intellectuelle rencontré lors de I'évolution termi@ de certaines psychoses
chroniques). Nous retiendrons, a titre d’illusatideux des classifications qui
furent proposées vers la fin du XIXe siecle :

Classification des démences selon Baillarger (1860)

- Paralysie générale

- Démence sénile

- Démence secondaire aux vésanies

- Démences liées a des lésions organiques du cerveau

Classification des démences selon Ball et Ritti P88

Démences organiques :
- par atteinte diffuse : démence sénile, démencdypiguse
- par atteinte en foyer : démence apoplectique

Démences toxiques, notamment liées aux intoxicatan :
- lalcool

- les sels de plomb

- l'opium

- le chanvre indien

Démences névrosiques (des épileptiques)

Démences vésaniques (déclin intellectuel des aédirghroniques vieillis)

8 ]a nature syphilitique de Raralysie généralesuspectée par Esmach et Jessen dés 1854, etusoptr Alfred
Fournier en 1879, n'a été prouvée qu’en 1913 aita sles travaux de Noguchi et Moore.
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C / NOUVELLES APPROCHES A LA FIN DU XlXe
ET AU DEBUT DU XXe SIECLES

Les chercheurs de la fin du XIXe siecle ont envéskgquestion des démences
selon de nouvelles approches qui restent encoablesl pour une large part, de
nos joury7).

Les anatomopathologistes se sont attachés, tobbmiga rechercher quelles
étaient les Iésions et les localisations cérébnabesant étre corrélées avec tel
ou tel syndrome (quitte a admettre quelques vaigtéut en s’interrogeant sur
les étiologies possibles des désordres anatomdpgithoes et/ou
histopathologiques observés. Le tableau ci-dessegsoupe les principales
déecouvertes effectuées dans ce contexte :

1892 a 1906 Pick Etudes sur la localisation cddidas perturbations de |a
parole et 'autres fonctions du cerve

1893 Binswanger Description de I'encéphalopathiessmrticale d’origine
vasculair

1895 Chaslin Description de la confusion mentaienipive
(affaiblissement mental acquis et transitc

1905 Klippel et Ces deux auteurs découvrent que plus de 40 % des

Lhermitte démences échappent aux facteurs vasculaires, ernett

en cause les concions antérieure

1907 et 1911 Fischer puis| Description des plagues séniles

Perusin
1907 Alzheimel Description des dégénérescences neurofibrill
1907 Alzheime Alzheimer rapporte le premier cas de démence pié
1911 Alzheime Description des «ps de Pic
1913 Noguchi et | Preuve de I'origine syphilitique de la Paralysiagele
Moore

Les psychiatres cliniciens renoncaient de leur edtéchercher a tout prix la

définition du mot démence », pour s’intéressergilatix aspects sémiologiques

les plus ordinaires et les plus clairs pour abautim « syndrome démentiel »,

comprenant les principaux éléments suivants :

- altération de l'attention spontanée et provoquée ;

- altération de l'orientation, dans I'espace et dartemps ;

- altération du fonctionnement mnésique touchantdmpire de fixation ou
d’évocation ;

- altération des souvenirs récents ou anciens ;

- altération du jugement et de la critique ;

- fabulations et fausses reconnaissances.

12



Par ailleurs, les conceptions admises a cette épogwr la démence
(conceptions dominées, comme nous l'avons vuJe&ableau de la Démence
sénile et celui de la Démence paralytique, toutegxdsous-tendues par une
origine vasculaire probab)e furent progressivement remises en cause pag tout
une série d’éléments nouveaux :

a. La description de démences préséniles

La description de la Maladie de Pick (entre 18941%04) et de la Maladie
d’Alzheimer (en 1907), affections décrites chez gessonnes de moins de
65ans, ébranlaient quelque peu l'idée classigua @&mence sénile, autrement
dit d'une démence qui serait liée essentiellemeriracessus de vieillissement.

b. Une modification des conceptions concernant lesetheas vasculaires

Initialement, toutes les démences séniles étamrgidérées comme vasculaires,
avec l'idée (qui s’est avérée fausse) que les déesenasculaires devaient

comporter des lésions diffuses, essentiellemericates et plutét antérieures et

frontales, ceci avec la connotation de la « nobleles neurones par rapport a la
substance blanche ¢¥). Au contraire, les affections neurologiques devaie

comporter des lésions volumineuses focales etcosstbus-corticales.

Ces conceptions furent battues en bréche, dedle dé XXe siécle, par divers
éléments nouveaux :

- La découverte de I'encéphalopathie sous-cortical@idswanger, en 1893,
qui comportait un tableau démentiel sous-tendudparlésions profondes de
la substance blanche, tout en épargnant le cottex eyant, de plus, une
prédominance postérieure ;

- La description par Dide et Botcazo, en 1902, d'uiéenence vasculaire
focale bi-occipitale, qui associait, a des troublissiels, un tableau évoquant
la presbyophrénie ;

- Les travaux de Klippel et Lhermitte, surtout, menént, en 1905, que 40 %
des démences échappaient aux facteurs vasculaires.

Ce qui permet a Brion et Plas de synthétiser ansituation nosologiqué’) :

« Ceci aboutit a la notion de formes séniles ddfussous-corticales a
prédominance postérieure de type Binswanger, dederdisséminées a type
d’atrophie granulaire de Pentschew, séniles etspniles, de formes focales,
généralement préséniles, symétriqgues ou non, majsurs bilatérales et enfin de
ramollissement thalamique internes bilatéraux @alisent les vraies pseudo-PG
artériopathiques. Ces notions ont bien été misaskur par Hachinski, en 1974,
sous le nom de multi-infartc dementias (MID) ».
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c. la disparition de la démence paralytique

Le dernier point devant remettre définitivement eause I'approche
traditionnelle fut bien entendu le déclin de laghgsie générale en raison du
contrble de la syphilis par la pénicilline. C'estsa que I'on a vu disparaitre peu
a peu, entre 1948 et 1955, cette maladie qui reptés autrefois pres de 30 %
des malades d’asile et qui fut pendant pres d’adlej avec la démence sénile,
I'un des deux piliers de la classification des déoas.

Images de déments a la fin du XIXe siécle
(Bramwell, Byrom Edinburgh, Constable, 1896 Atla£btnical Medicine)

D / LES GRANDES LIGNES DE
L’APPROCHE ACTUELLE DES DEMENCES

La fin du XXe siecle a été riche en modificationsaat a I'approche des
démences, avec notamment le réle du circuit limdjda question des démences
sous-corticales et « I'explosion » du concept dadia d’Alzheimer :

Le rble du circuit limbique

L’'importance de ce circuit limbique est attestée gatains cas vasculaires, par
les Iésions ammono-mamillaires de la maladie d’Aiafer, et par certaines
formes de la maladie de Pick. Dans la maladie digimer, le role du circuit
limbique se manifeste par les Iésions intensesadmine d’Ammon, point de
départ du circuit, mais aussi par la présence dguels séniles dans les corps
mamillaires des déments

14



La question des démences sous-corticales

Les démences dites corticales, telles que la dénséile de type Alzheimer,
comportent toujours un élément sous-cortical du d& l'atteinte de divers
noyaux, tels que le noyau de Meynertldeus ceruleusu le corps mamillaire.
Mais le probleme des démences sous-corticales éppriEveloppé notamment
par Albert en 1978k’est posé pour la maladie de Parkinson ou l'ort voi
survenir, plus souvent qu’autrefois, des évolutidamentielles (qui sont peut-
étre liées a la plus longue évolution de cettectitie avec les thérapeutiques
modernes) et qui peuvent étre interprétées soit tenmme de déficit
dopaminergique, soit en termes de diffusion depscde Lewy.

D’autres pathologies impliquant les Iésions souticales ont été mieux
analysées, en particulier dans la maladie de SRieterdson (ou Paralysie
supranucléaire progressive), la chorée de Huntngtda maladie de Pick.

« L’explosion » du concept de maladie d’Alzheimer

En raison de similitudes cliniques et histologiqeesre la démence pré-sénile
décrite par Alzheimer et un bon nombre de démersssles a lésions
corticales, I'école Nord-Américaine a jugé possiblers 1976, de réunir les
deux entités sous un méme vocable, en conservpehdant la dénomination
d’origine, maladie d’Alzheimer aux démences survenant avant 65 ans, celles
d’apres 65 ans devant se « contenter » d’'une apipell dérivée :démence
(sénile) de type Alzheimer

Selon Brion et Plag7), cette évolution nosologique, en partie liée a la
médiatisation de la maladie de la célébre actrita IRayworth®, mérite tout de
méme certaines précautions :

« Se fiant a la similitude parfaite de l'aspect désions (PS, DFC, DVG ou
dégeénérescence granolo-alvéolaire) sinon de lepartidon topographique dans la
maladie d’Alzheimer et la démence sénile pure sdhérome, Katzmann a forgé le
nom deSenile Dementia of Alzheimer Typeur désigner la forme sénile. On en est
venu ainsi au concept de maladie d’Alzheimer comgmé deux formes, la maladie
d’Alzheimer pré-sénile et la maladie d’Alzheimense ou SDAT, avec un glissement
inévitable vers une similitude, voire une idengtére les deux affections. Cependant,
la similitude des lésions élémentaires ne prouw ljdentité des affections ; sinon,
toutes les maladies a caractére inflammatoire esgradentiques. Il existe donc
actuellement une discussion avec de argumentsstesobu dualistes pour associer ou
différencier Maladie d’Alzheimer et Démence sénil@ette discussion n’est pas
nouvelle et a déja débuté dans les années 20. »

9 qui a présenté un processus démentiel dont eliguhen 1987 a I'age de 69 ans
10voir également : « La maladie d’Alzheimer...apreghdimer » (p. 37)
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Les nouveaux moyens de diagnostic et de prise eracte :

Nous mentionnerons succinctement les progres applamns les dernieres
décennies du XXe siecle concernant :

1. Mise au point de hombreux tests neuro-psychologigievaluation des
fonctions cognitives, parmi lesquels :

197¢ Folsteir Mini Mental State (MMS

197¢ Mattis Mattis dementia rating scale (DF

198¢ Rosel Alzheimers disease assessment scale (AL
1987 Grober et Buscht | Test de Grober et Busct

198¢ Signore Batierie ¢ évaluation cognitive (BEC 9
198¢ Sunderlancet al Test de’horloge (Clock drawing

200z Duboiset al Test des cing mc

2. Les progres de I'imagerie médicale

Années 7 Scanne

Années 8 IRM

Années 200 | PET Sca

3. Médicaments indiqués dans la maladie d’Alzheimer

Années 7 Découverte des déficits cholinergiques dans le

Années 8 Premiers essais de thérapie augmentant la chak

199t Cognex* (tacrine), premier inhibiteur de la chobtéras

199¢ Aricept* (donépézil), inhibiteude la cholinestéra

199¢ Exelon* (rivastigmine), inhibiteur de la cholinesée

2001 Reminyl* (galantamine), inhibiteur de la cholingsis

2003 Premier traitement non cholinergique de la : Ebixa* (mémantine

Il est probable que ces divers éléments favorisgedams les années a venir, de
meilleures investigations diagnostiques, une ma#leonnaissance théorique et
une meilleure prise en charge thérapeutique dablee démentiels.
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Le diagnostic de la démence a la fin du XXe siecle

Les consensus internationaux sur les critéres dgndstic de la démence de
'APA ont permis des avancées importantes pour dasdes cliniques et
thérapeutiques, avec I'établissement critéres disitpues consensuels.

1. Les criteres de I'’Association Psychiatrigue Améanea APA)

Nous ne reproduirons pas ici l'intégralité desérgs en question, mais
seulement quelques commentaires généraux (d’amesiBsnél 1)

1980 | DSM-III - Le DSM-III définit la démence par un déficit coghinultiple dont le
noyau central est le déficit mnésique

- Ladiminution des capacités intellectuelles dai &uffisamment
sévere pour « retentir sur l'insertion socialeestdctivités
professionnelles ».

- L’altération de la pensée abstraite et du jugem@apthasie, I'apraxie,
I'agnosie ou les troubles de la personnalité sestttbubles considérés
comme non indispensables au diagnostic.

- Il ne doit pas y avoir de confusion associée nindéadie psychiatrique
sous-jacente, le terme « démence » étant résexvdéfiits liés a des
« affections cérébrales organiques » : « Démenégéretratives
primaire: » ou < Démences vasculait »

1987 | Révisiondu | - Le cadre des « Démences dégénératives primairss seraplacé par
DSM-II celui de « Démence de type Alzheimer »
(DSM-III-R) | -  Les autres démences dégénératives (Pick, HuntinBemkinson, etc.

n'ont plus droit qu'a de courtes mentions sans spient spécifiée
pour elles les critérede diagnostic

°2)

1994 DSM-IV - limitation des criteres de diagnostic aux élémenigsectement
contrblables par I'examinateur en rejetant ceuxrgposaient sur des
informations fournies par I'entourage

- «jugement » et « modifications de la personnalitét disparu

- laltération de la pensée abstraite est inclusesdbn cadre de
« l'altération des fonctions dites exécutives » egt‘a-dire :
planification, organisation, réaliser des séquenagstraction)

- le retentissement sur la vie quotidienne doitésenter « un déclin par
rapport aux activités antérieures » (précision pdaliminer les
différences d’activité entre les sujets)

(NB: il n'y a pas eu de modification en I'an 20@0I'occasion de la

révision du DSMIV)

2. Critéres de 'OMS (CIM-10, 1993)

Les critéres du CIM-10 sont proches de ceux des @& quelques variantes :

- le déficit cognitif doit obligatoirement étre asgoba une détérioration du
jugement et de la pensée (en référence a la définraditionnelle)

- prise en compte de «troubles instrumentaux » (o®nilfaphasie ou
I'apraxie) mais uniguement comme « élément d’appmindiagnostic »

- les criteres de diagnostic incluent d’autres signe I'idée que la démence
ne peut se résumer aux déficits cognitifs : dédlincontrdle émotionnel,
démotivation, modification du comportement social
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Classification des principales démences a la fin d¥iXe siecle (4)

Démences dégénératives

- Démence de type Alzheimer

- Démences fronto-temporales, dont la maladie de Pick

- Démence a corps de Lewy

- Démences sous-corticales (maladie de Parkinsodudgngton)
- Aphasie progressive primaire

Démences cérébro-vasculaires

- Démence par infarctus unique ou multiple
- Maladie de Binswanger

Démences traumatiques ou apparentées

- Post-traumatique cranien

- Post-anoxiques

- Hématome sous-dural chronique

- Hydrocéphalie a pression normale

- Métastases ou tumeurs primitives cérébrales
- Démence des boxeurs (dementia pugilistica)

Démences infectieuses

- Démences liées au VIH
- Syphilis tertiaire
- Maladie de Creutzfeldt-Jakob

Démences toxiques ou carentielles

- Alcooliques

- Hypothyroidie

- Carence en vitamine B12 ou en folates
- Solvants organiques

Quelques questions « en suspens » au début du X>siécle (11)

Un certain nombre d’auteurs, comme Derouesné temtisur les ambiguités du

concept de démence et sur les imprécisions desagitiagnostiques de I'APA

et de 'OMS. lls remarquent notamment que les m@#eactuels sont surtout

adaptés au diagnostic de la maladie d’Alzheimers fin@aucoup moins pour les
« autres démences » (dans lesquelles les défiosiques sont inconstants ou
tardifs). Par ailleurs ces critéres prennent tr&s @n compte les « symptéomes
non cognitifs » ainsi que le retentissement descitins démentielles sur la vie
affective et relationnelle des sujets atteints :
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1. Les ambiquités du concept de démence

En dépit du large consensus qu’a recueilli la didim du DSM I, le terme de
« démence » continue a étre utilisé dans le voaabuinédical avec des sens
extrémement différents les uns des autres... Commexeanple :

Syndrome cliniqu Démence sémantiq

Syndrome anamoclinique Démelce front-temporale, ou so-corticale
Syndrome anatomopathologic Démence vasculaire, démence traumai
Groupe ( affections avec méme évolut Démences cubles

Entité pathologique défin Maladie ¢ Alzheimer, maladie de Pi
Etiologie précis Démence syphilitique, démence due au

Derouesné fait remarquer en outre que « la » déeneegiste pas, pas plus que
le «sujet dément ». Ce qui existe, ce sont destssigtteints d’affections
cérébrales variées responsables de symptdmes djuersnt simplement en
commun d'affecter les fonctions cognitives ainsieqgla vie psychique et
relationnelle des individus et de mettre en quadiars capacités d’autonomie.

2. Les troubles de mémoire : critere surtout pertimpenir I’Alzheimer...

Considérés comme un symptdome précoce et dominatispensable au
diagnostic de « démence », les troubles de la mréraont néanmoins définis de
facon trés générale par une «impossibilité d'adguée nouvelles

informations » ou de «restituer des informatiomécpdemment acquises ».
Or, ces difficultés correspondent a des mécanismesopsychologiques trés
différents :

Démence de type atteinte précoce et dominante des processus dagmc
Alzheimer consolidation en mémoire épisodique rendant imptessi
I’acquisition ¢ informetions nouvelle
Toutes les autres les troubles mnésiques occupent une place beaucoins
démences centrale et sont essentiellement en rapport avetgficit des
processus de restitution des informations, lesqa®urs
d’ acqusition demeurant intac

Selon Derouesneé, cette place faite aux troubleta deémoire est discutable
(en dehors de la maladie d’Alzheimer) et peut conedudeux types d’erreurs :

- méconnaitre ou diagnostiquer tardivement les affiestou les troubles de
mémoire sont inconstants ou tardifs (les démenoastd-temporales, les
démences a corps de Lewy ou encore les démenesssdiis-corticales).

- inclure comme démence vasculaire ou démence lidla @naladie de
Parkinson (par exemple) des patients dont les kesutbe mémoire sont au
premier plan, fait courir le risque d’ignorer unééritable maladie
d’Alzheimer associée a des |Iésions vasculaireswuRarkinson.

18



3. L’évaluation du retentissement sur la vie quotidieest délicate

Le déficit cognitif doit interférer de facon sigiaiitive avec les activités sociales

ou professionnelles et représenter un déclin pppod aux performances

antérieures. Exemples fournis par le DSM-IV : tilwg faire les courses,

s’habiller, faire sa toilette ou gérer ses finandéais il existe des limites a cette

évaluation du retentissement sur la vie quotidienne

- un déficit cognitif similaire peut perturber lediatés d’'un sujet exécutant
un travail complexe et ne pas avoir de traductiemsda vie quotidienne d’un
sujet dont I'activité exige peu de ressources dogd

- cette évaluation est peu fiable lorsqu’elle estatiée par les patients eux-
mémes qui minimisent habituellement leurs défieitprétendent avoir une
activité normale alors méme que celle-ci est proéonent perturbée.

4. Les manifestations psycho-comportementales sofuéks au second plan

Les manifestations psycho-comportementales sonvesdua l'origine de la
découverte de la maladie et déterminent largenaetaiérance de I'entourage et
les décisions d’institutionnalisation. La définitiale la démence comme déficit
purement cognitif a deux conséquences :

- Une vision trés réductrice de la démence avecdiadxs de prise en compte
de la vie psychique et relationnelle du sujet démeea qui contribue a
accentuer les réactions dépressives et anxieusgmttknt et a laisser se
développer un dysfonctionnement familial

- La « non-reconnaissance » d’'une opposition entdétaarche diagnostique
qui fait abstraction de [I'histoire individuelle desujets et de leur
personnalité, et ldémarche de prise en charge des patigpiis a I'inverse,
s’adresse a l'individu et nécessite l'intégratias @lonnées de son histoire,
de sa personnalité et de ses relations avec soarage.

5. Les controverses autour du MCI

Les maladies dégénératives a l'origine de la grand@rité des démences étant
des affections progressives évoluant bien avanteaéagnostic ne soit fait, le
souci est désormais de distinguer les sujets pi@senn déclin cognitif en
rapport avec un processus pathologique débutantr@paort au vieillissement
physiologique). C’est ainsi que de nombreux syn@é&®mnt été proposes pour
décrire les différentes modifications cognitiveBides entre un vieillissement
physiologique cliniguement asymptomatique et la elére (avec en premier
lieu le Mild cognitive impairmenbu MCI), mais sans que I'assentiment général
de la communauté scientifique internationale rététobtenu pour l'instant.
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HISTOIRE DES DELIRES TARDIFS

A/ LES « DELIRES DES VIEILLARDS » AU XIXe SIECLE
B / LA PARAPHRENIE (1909) ET LA PSYCHOSE HALLUCINAJIRE CHRONIQUE (1912)
C / LES DIVERGENCES NOSOLOGIQUES A LA FIN DU XXeBSCLE

A/ LES « DELIRES DES VIEILLARDS » AU XIXe SIECLE ( 19)

Le mot délire apparait pour la premiere fois damdittérature francaise vers
1537, employé aussi bien dans le langage médical mppulaire. 1l est
étymologiquement issu du latote « hors » etira « le sillon » , autrement dit
«en dehors du sillon», ce qui correspondrait wdibui a notre mot
« dérailler ».

Les épisodes délirants des vieillards ont subiremjer lieu une assimilation a
la pathologie de l'adulte : leurs intrications @@thogéniques particulieres
incluant facteurs sociaux, organiques et psychauymaes, ne sont guere prises
en compte dans les classifications de la patholomatale, malgré leur role
primordial dans I'éclosion et le maintien de cedirdg Les frontieres
nosologiques, toujours formelles par définitionndent parfois délicates une
classification des délires des sujets ageés.

Les « délires des vieillards » vont cependant sguariser au cours du
XIXe siécle. C’est Esquirol, dans sa descriptiorladldémence sénile, en 1814,
qui reconnait pour la premiere fois la survenuend’pathologie mentale autre
gue la démence chez les personnes §d8¢s

«1Il'y a des manies, méme avec fureur, qui éclapras I'age de quatre-vingt ans, et
gue I'on guérit quelquefois, tandis que la démeasdaele est évidemment incurable ».

Morel ne fait que confirmer cette distinction erb2&n écrivant ce¢il8):

« La vieillesse, cette période de la vie dans lbkgue style figuré a recherché la
réalisation du repos apres la tempéte, et la gubsti de la sagesse a la dévorante
activité des passions, la vieillesse dis-je, eshboin de nous présenter toujours cet
idéal consolant. (...) Les passions elles-mémes netémre leurs voix discordantes
gu’'a la condition d’avoir été efficacement combadtuer, ce principe d’'une sage
hygiéne morale est généralement trop peu obsemve qdil soit infiniment rare de
voir éclater chez les vieillards la folie, avec $esnes les plus aigués. Volaeus,
Greding, Rush, Esquirol, citent des individus cumtsdevenus maniaques apres avoir
passé leur 80année. Notre clinique de Maréville nous a mongg aliénés dans des
situations analogues. »
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Si la « folie sénile » est donc reconnue, ellecegtendant envisagée comme
une curiosité anecdotique opposée a la démencestjgonsidérée comme une
entité propre a la vieillesse. Comme le dira Rittil895 : « La démence est la
regle, et la psychose I'exception ».

C’est un médecin suisse nomme Wille, qui fit paesain 1873 la premiere
monographie sur les psychoses de la vieillessbligtant du méme coup de
maniére définitive I'existence des « psychoses @dund) dge ». Plusieurs théses
furent rédigées ensuite sur le méme sujet, encpéei celle de Louis Seglas
intitulée Contribution a I'étude de la folie chez les vieitla (1889), et celle
d’Edouard Toulouse intitulé&tude clinique sur la mélancolie sénile chez la
femme(1891).

Cet engouement va trouver son aboutissement loraghort sut.es psychoses
de la vieillessequ’Antoine Ritti présenta en 1895 a I'occasionChngres des
médecins aliénistes et neurologistes de languedrse :

« On doit entendre par psychoses de la vieillessealiénations mentales qui se

développent chez des individus arrivés au derrger de la vie et restés jusque-la
indemnes de tout trouble psychique. (...) Dans c@itleane saurait trouver place la

description de la démence sénile avec les multipléss délirantes qui peuvent s’y

produire ; encore moins faut-il y faire entrer lide de ces troubles mentaux

consécutifs a des Iésions en foyer, a des ramathieats, des hémorragies du cerveau,
ou celle de la paralysie générale des vieillards ».

La classification des « psychoses de la vieillesggroposée par Antoine Ritti,
était la suivante : manie, mélancolie (de plusigypes), folie a double forme,
confusion mentale, délire systématisé de persécwgiodes grandeurs, folie
instinctive, hystérie sénile.

Ainsi se dessine peu a peu un nouveau chapitra gesychiatrie comme en
témoignent certains traités de psychiatrie du dédbutXe siecle :

- Gilbert Ballet, en 1903, consacre deux pages deTsaité de pathologie
mentaleaux « délires systématisés chez les vieillards » ;

- et Emil Kraepelin rapporte, en 1905, I'observatitun cultivateur de 65 ans
sur lequel il porte le diagnostic de « délire smie persécution » (dans la
17e lecon de samtroduction a la psychiatrie cliniqye

« Les traits caractéristiques en sont constitués g¢es idées de persécution
invraisemblables, accompagnées d’hallucinatiordadfaiblissement intellectuel. Les
cas de ce genre ne sont pas rares. La luciditgrit eemble se maintenir. Cependant
les malades ne guérissent jamais et sont de plpkigmffaiblis et déments ».

(cité dansl9)
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B / LA PARAPHRENIE (1909)
ET LA PSYCHOSE HALLUCINATOIRE CHRONIQUE (1912)

C’est Kraepelin qui introduira en 1909 le terme«dgaraphrénie » pour désigner
une « psychose chronique caractérisée par un @élinécanisme imaginatif et
fantasque, peu ou pas systématisé et ne compgaantparadoxalement, de
grande désadaptation avec la realit€2?)

Située entre les délires systématisés de type q@aran la démence précotle
la paraphrénie pouvait se présenter, selon Kragsaus plusieurs formes :

- la paraphrénie systématique a theme persécutit, idees de grandeur, sans
hallucination ;

- la paraphrénie expansive avec exaltation de 'huraemégalomanie ;

- la paraphrénie fantastique, la plus riche, a badeadination et
d’hallucinations.

Kraepelin signalera (a l'instar d’autres auteursws® Kahlbaum), le caractere
tardif de la survenue des délires de persécutiate giréjudice. Ce théme sera
repris par Kleist qui insistera en 1913, dans ufclar sur la Paranoia
d’involution, sur la présence plus fréquente d’hallucinatidmszdes vieillards
paranoiaques que chez les plus jeunes.

C'est a la méme époque, en 1912, que Gilbert Baliepose d’isoler la

« Psychose hallucinatoire chronique » pour désigmer « psychose survenant
tardivement caractérisée par un délire systématigbeme persécutif avec
hallucinations et automatisme menta(27). Elle évolue classiquement en
guatre stades :

1 - Phase Les premieres manifestations de I'automatisme nem@mencent &
d inquiétuds inquiéter le patiel

1S4

D

2 - Phase de | Les voix intérieures se font de plus en plus memasa le malads
persécution percoit des insultes, souvent a theme sexuel, paigparition
d’hallucinations psycho-sensorielles (cénesthésiguafactives oy
gustatives) associées a I'élaboration de croyancemplexes
volontiers centrées sur l'existence d’ondes malé&kgsusceptible
d’influencerses pensées <es acte

(%)

3 - Phase des idéedJne note mégalomaniaque réalise une sorte de «ammapon aux

ambitieuse outrages subis antérieurern »
4 - Phase de | Cette phase a aujourd’hui disparu grace aux neutiqlees qui
démence parviennent le plus souvent a « enkyster » le \d&irant sans pour
autantle faire disparaitr j

11 Autrement dit la schizophrénie, définie par Eugéguler en 1911.
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C / LES DIVERGENCES NOSOLOGIQUES
A LA FIN DU XXe SIECLE

Les tendances de plus en plus « organicistes a @geylchiatrie semblent avoir
largement occulté, au cours du XXe siéecle, l'omdjie des symptdbmes
psychotiques présentés par certains patients agéstecherche va plutot
s’orienter désormais vers les lésions du cervenilesét I'étude des processus
histopathologiques de la démence, s’éloignant peeuade la psychopathologie
propre a I'age avanceé.

Méme si un renouveau de l'intérét pour la psychuogagie des sujets ageés,
stimulé par [I'évolution démographique, s’est prodaans les sociétés
occidentales dans les années 1960 il persiste certaines différences
d’appréciation entre les écoles psychiatriquescireallemande d’'une part et
anglo-saxonne d’autre part.

Les « états délirants » en France et en Allemagn@)(
Les écoles psychiatriqgues francaise et allemahteont progressivement

reconnu, sous la rubrique « états délirants fonnits aigus ou chroniques »,
les situations cliniques suivantes :

1. les psychoses délirantes aigues (ou « boufféeadédis »)

2. les schizophrénies avec ses différentes formegjaks : simple, paranoide,
hébéphrénique, catatonique, héboidophrénique, yipsflnes (ou troubles schizo-
affectifs), etc.

3. les délires chronigues systématisés, eux-mémesrigéea trois catégories :

- la psychose hallucinatoire chronique

- les psychoses fantastiques (ou paraphreénies)

- les délires paranoiaques, eux-mémes séparés ggitooipes : délires d’'interprétation
systématisés, délires de relation des sensitdglees passionnels

2 Signalons par exemple en France, la création padaruk, en 1955, du premier « Service de gérogielo
psychiatrique », avec la réaffirmation de I'existerie psychoses aigués séniles a c6té d’authestitfueences,
ou encore la création par L'intérét des psychigpsr les délires chroniques se manifeste égalemémtvers
diverses publications notamment dans les « anmaldico-psychologiques » ou des thémes tels lesits ét
maniaques préséniles », les « psychoses délirahtesiques » ou encore les « mélancolies d'involuti sont
abordés sous I'angle de leur spécificité psychagiégue. Des auteurs comme Fish (1960), Post (186 Ray
(1963) ressentent en outre le besoin d’établiradre nosologique commun a ces délires tardifs epmposé
diverses classification§19)

13 Parmi lesquels nous citeront quelques membrestridla : Jean-Etienne Esquirol (1772 - 1840), Béawedi
Morel (1809 - 1873), Emil Kraepelin (1856 - 192Eugen Bleuler (1857 - 1939), Karl Kahlbaum (182899),
Gilbert Ballet (1853 - 1916), Gaétan de Cléramb&l#72 - 1934), Kurt Schneider (1887 - 1967), Hetyi
(1900 - 1977), etc.
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« La schizophrénies et autres troubles psychotiquesdu DSM anglo-saxon

L’autonomie et la Iégitimité des « délires chrormagusystématisés » de la
classification franco-allemande ont été largementises en cause, notamment
par I'école anglo-saxonne qui n‘accorde pas deiqubrparticuliere aux délires
tardifs 14, Dans le DSM, les tableaux cliniques sont en effgroupés dans la
rubrique « schizophrénies et autres troubles pdyphes », sans aucune
différenciation en fonction de I'aget se décomposent de la maniére suivante :

1. schizophrénie :

- schizophrénie de différents types : paranoide,rdésis€, catatonique, indifférenciée,
résiduelle, etc.

- troubles schizophréniformes

- troubles schizo-affectifs

2. autres troubles psychotiques :

- trouble psychotique bref

- trouble psychotique partagé (ou folie a deux, pi&guent chez les personnes agées)

- trouble psychotique due a une affection médicale

- trouble délirant (érotomaniaque, mégalomaniaquégaldesie, de persécution, somatique
ou mixte)

Il'y a lieu de remarquer que la paraphrénie (dinggllemande) tout comme la
psychose hallucinatoire chronique (d’origine frasgan’apparaissent pas dans
la classification moderne du DSM-IV (d'origine aogdaxonne), ni d’ailleurs
dans celle de I'OMS (CIM - 10) qui s’en rapprocleabcoup?®.

Et comme le déclare Jean Thuillier avec un bricydgsme :

« Les deux initiatives louables de ces deux biflE3M et CIM) tendent actuellement
a bouleverser les vieilles classifications psyelgaes dont se préoccupaient fort peu
les praticiens de la psychiatrie qui utilisaientutpt leur expérience que les
descriptions livresques. S’il n’est pas questioncdequer le DSM et le CIM qui, il
faut le reconnaitre, prennent beaucoup de préecaupour imposer leur point de vue,
on peut cependant remarquer que la prise a lee leltr leurs recommandations
bouleverse beaucoup les conceptions antérieureis, Maencore, I'indépendance du
psychiatre et la diversité innombrable des casquies sauront pallier la rigueur des
définitions qui ne seront jamais totalement impeséel7, p. 295)

4 A noter gu’Eugen Bleuler (qui a défini la schizofhie en 1911) parlait de « schizophrénie a dédlift»
pour décrire les « états psychotiques ayant deprés 40 ans et surtout apreés 60 ans ».

15 A noter que les « paraphrénies tardives » étéitgntes dans le CIM - 9 mais que sous l'influeree& .dPost,
elle furent supprimées des « autres troubles dédirpersistants » du CIM - 10... méme si les « divest
cliniques » suggerent de l'inclurent tout de méraasdcette rubrique... qui correspond en fin de corapte

« fourre-tout pour toutes les affections comportantiélire accompagné par des voix hallucinéesgtanges ou
par des symptdmes schizophréniques considérés comsuffisants pour répondre aux criteres de la
schizophrénie $8)
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DEUXIEME PARTIE :

EPONYMES EN RELATION AVEC LA BAISSE
DES FONCTIONS COGNITIVES

LA MALADIE D'ALZHEIMER
LA MALADIE DE BINSWANGER
LA MALADIE DE PICK
LA DEMENCE A CORPS DE LEWY

LE SYNDROME DE KORSAKOFF



LA MALADIE D'ALZHEIMER

A/ BIOGRAPHIE D’ALOIS ALZHEIMER (1864 — 1915)
B / L'OBSERVATION D’AUGUSTE D.
C /LA CONFERENCE DU 3 NOVEMBRE 1906
D /LA MALADIE D’'ALZHEIMER... APRES ALZHEIMER

A/ BIOGRAPHIE D'ALOIS ALZHEIMER (1864 — 1915)
(31, 33)

Alois Alzheimer est né le 14 juin
1864 a Marktbreit-sur-le-Mait?.

Cest en octobre 1883 quiil
commenca ses études de
médecine a Berlin, qui était alors
'un des centres majeurs de la
médecine (avec la présence de
grands médecins comme Rudolf
' Virchow ” ou Robert Koch'®).
Alois assista notamment aux
conférences et aux travaux
pratiques d'anatomie du Pr
Gottfried von Waldeyer.

A partir d’avril 1884, Il poursuit ses études de de&ne a Wirzbourg
(ville épiscopale édifiée sur les rives du Maimn),ibrejoint son demi-frére ainé
Karl ¥°. Parmi les différents enseignements auxquels sistes Alois établit
notamment des contacts fructueux avec Albert voriliked, professeur
d’histologie qui l'initie a la technique du micragme?°.

16 son pére, Eduard Alzheimer, était notaire roydarktbreit-sur-le-Main, et sa mére Thérése Buselit ¢
sceur d’Eva, premiere femme d’Eduard, décédée BetjuB62 dans les suites de la naissance de ladbmi-
frere ainé d’Alois.

7 Virchow, Rudolf (1821-1902), médecin, archéologteanthropologue allemand, fondateur de la patlelog
cellulaire. Virchow fut le premier & démontrer daethéorie cellulaire s'applique aux tissus malaalessi bien
gu'aux tissus sains, c'est-a-dire que les cellmakdes dérivent des cellules saines des tissusauor (Die
Cellularpathologie, 1858).

18 Koch, Robert (1843-1910), médecin allemand etédaudu prix Nobel, qui fonda la bactériologie métkc
moderne, isola plusieurs bactéries pathogénes,adtistde la tuberculose et découvrit les vectanisaux de
plusieurs autres maladies importantes.

19 pendant sa période d'étude a Wirzbourg, Alois siadra a I'escrime (« comme tout étudiant qui se
respectait a cette époque »). Lors d'un assaugicévra un jour un coup de fleuret qui laisserasayoue gauche
une cicatrice en forme d’arc, dont la ligne coudait'ceil jusqu’a la pointe de la moustache. Clastison pour
laquelle, plus tard, Alzheimer se fera toujourstpgoaphier du c6té droit, & de rares exceptions.pré

20 D’autres chercheurs renommés travaillaient égatérael’institut de Kolliker, tels les futurs Prix del
Alfonso Corti (qui décrivit I'organe sensoriel derkille interne, ou « organe de Corti ») et Fraon Leydig
(qui décrivit certaine cellules du tissus testigelaou « cellules de Leydig »)
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En octobre 1886 Alois se rend a l'université deimgen (ville qu’il retrouvera
vingt ans plus tard, en 1906, pour prononcer satem conférence sur le cas
d’Auguste D.), puis travaille a nouveau dans leotalbire d’histologie de
Kolliker. 1l passe sa thése de doctorat, le 12 G888, sur « Les glandes

responsables de la sécrétion de cérumen » (mdngé®bien).

L’arrivée a Francfort-sur-le Main et la rencontre avec Nissl

Son dipléme de médecin en poche, Alois acceptecdimpagner en voyage
pendant cinqg mois, a titre de médecin personnelne<dame souffrant de
troubles mentaux ». Il sera ensuite nommé, le 1&mére 1888, médecin-
assistant a I'asile d’aliénés et d’épileptiquedaleille de Francfort-sur-le-Main
sous les ordres d’Emile Sioli. Il y sera rejoint 8889 par Franz Nissl et une
étroite amitié devait se nouer d’emblée entre asxanédecins.

Franz Nissl, agé de 29 ans, qui avait d**°
exercé la psychiatrie a Munich, n’avait aucu
expérience du microscope ni de la neu
histologie. Cela ne I'empécha pas, moins d’
an apres son arrivée a Francfort, de mettre
point une méthode qui se révélera bien
révolutionnaire : la «coloration Nissl>
Ce procédé de coloration permettait de fe
apparaitre distinctement dans les cellu
nerveuses ce que l'on appela les « corps
Nissl », et devait devenir I'une des méthoc
standards utilisées, notamment par Alzheime
Francfort, pour I'examen au microscope o©
cellules cérébral€s.

Franz Nissl

C’est ainsi que Nissl et Alzheimer devinrent dempiers dans I'histopathologie
moderne du cortex cérébral. En dehors des soinsnalades, Alzheimer
consacrait tout son temps disponible a I'étudeamigfue et clinique du cerveau
et faisait part des résultats obtenus soit par aw¥érences, soit par des
publications dans des revues spécialisées en pggiehcomme par exemple :

21| faut dire qu'Alzheimer et Nissl avaient la clegnd’avoir preés d’eux, aBenckenbergsches Pathologisches
Institutde Francfort, deux chercheurs de premier plan atoare pathologique : Carl Weigert, particulieretmen
compétent dans les techniques de coloration, etviguéEdinger qui publia en 1885, a I'dge de 30 aes

« Dix conférences sur la formation des organesewereentraux » ou il décrit notamment la voie dddaleur,

du sens de la température et du toucher qui péserthais son nom.
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- un cas « d’atrophie musculaire progressive spiaaée altération du noyau
bulbaire » (conférence a I'association médical&macfort) ;

- «les relations entre la paralysie progressiveaetyphilis » (conférence a
I'association médicale de Francfort) ;

-« l'atrophie artérioscléreuse du cerveau » (conigge a I'Union des
meédecins aliénistes allemands, Dresde, 1894) ;

-« la dégeénérescence colloidale du cerveau » (@rdérdevant I'Union des
médecins aliénistes allemands, Hambourg, 1895).

Aprées son mariage avec Cécile Geisenhefthen avril 1894, Alois Alzheimer
fut promu en 1895 au poste de médecin-chef ad'akdliénés et d’épileptiques
de Francfort, en remplacement de son ami Nissti(gaant a lui travailler dans
le « laboratoire de microphotographie situé dane gave de la clinique
d’'Heidelberg et installé a l'initiative de Kraepeh).

C’est vers 1898 qu’Alzheimer fut confronté a sorrpier cas de démence
présénile, dont il publia I'observation sous leetiNeuere Arbeiten Uber die
Dementia seniligNouveaux travaux sur la démence ser{i8) :

« J'ai examiné un cas que l'on peut qualifier dene@ce présénile et présentant de
graves signes d’atrophie simultanément a une #tiérades vaisseaux vraiment
insignifiante due a l'athérome. Ce cas permet depasgr qu’en dehors d'une
altération des vaisseaux résultant d’'une mauvdiisem@ation, on peut rencontrer une
atrophie précoce des cellules ganglionnaires coiséca une faiblesse congénitale de
systeme nerveux central. Ceci dit, il est incomtelst que dans les cas typiques de
Dementia senilison peut rencontrer également une dégénérescercecaleles
ganglionnaires indépendante d’'une altération desseaux. »

C’est ainsi que I'on comprend mieux I'intérét quzAkimer porta, trois ans plus
tard, au cas d’Auguste D., femme de 51 ans, qui atspitalisée dans son
service le 26 novembre 1901 tout en présentardyleptomes d’'une démence.
(Voir plus loin : « Le cas d’Auguste D. »)

Le départ d’Alzheimer pour Heidelberg, puis pour Munich

La carriere d’Alois Alzheimer va prendre une nolvéburnure en mars 1903
avec son départ de Francfort pour Heidelberg (ogrgaxt Nissl) en vue de
« se consacrer a des études scientifiques ». @'esntre-cceur que Sioli, son
médecin-chef, le voyait partir, comme en témoigéde reproduit dans le
compte-rendu de I'hépital de Francfort en date Humars 1903 :

22 Cécile était veuve d’Otto Geisenheimer, un homrafalre soigné par Alzheimer pour une « paralysie
progressive ». lIs eurent trois enfants : Gertradel895, Hans en 1896 et Maria en 1900. A la merseh
épouse Cécile, survenue le 28 février 1901, c&sbéur d’Alois, prénommée Elisabeth et surnommdaya »,
qui s’occupera de I'éducation des enfants d’AldideCécile.
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« D’une activité infatigable au service des matadd entierement dévoué au
développement de l'asile, (le Dr Alzheimer) a camégpendant des années le meilleur
de ses forces a soigner les internés et a largeoosttibué a I'essor remarquable
de notre établissement par son sens des respatEsalnitiéfectible et I'attention qu'il
a toujours portée a chacun des malades... Tousttegr son départ : les malades,
les autorités, les jeunes médecins dorénavant rik€ ses interventions, et
les tribunaux qui appréciaient vivement ses exgestisoigneuses. Les nombreux
travaux scientifiques qu'il a publiés pendant cexge sont la preuve de son intérét
permanent pour la science. Il a pris la décisionalgs quitter devant I'alourdissement
des taches lui incombant qui rendaient de pluslen gifficile son travail scientifique.
Nous adressons au Dr Alzheimer nos plus vifs remeents pour sa longue
collaboration et lui souhaitons beaucoup de sudzs le domaine scientifique.
Le directeur : Dr Sioli. »

Le séjour a Heidelberg fut tres court : des le nbactobre 1903, Alzheimer
déménagea a Munich a l'instigation d’Emil Kraepejun prenait la direction de
la clinique psychiatrique de cette ville. C’est ralau’Alzheimer installa un
laboratoire de recherche en anatomie cérébrale dpviendra ensuite
mondialement conné’. Voici comment Konrad et Ulrike Maurer évoquent la
création de ce laboratoi(d1) :

« Avec sa longue expérience, il sait exactememnjuids équipements il a besoin. Tout
est en place en quelques semaines et il peut eafinettre au travail. Dans la grande
salle, on a ménagé de larges espaces entre les tetbles paillasses de laboratoire
pour faciliter les allées et venues. Des tablesgaa face a la fenétre sont chargées de
microscopes et précédées de tabourets réglablebaeteur. Entre-temps, on a
également installé laamera lucidapermettant de dessiner directement a partir des
préparations. Les armoires sont remplies de dipesduits réactifs. Au bout de la
piece, une étagere mobile porte les récipients isng@s liquides nécessaires aux
préparations. Cet équipement moderne est compkitédeux téléphones muraux
permettant de communiquer directement les résul@is médecins traitants.
Alzheimer passe des heures dans son laboratoiteusavec ses étudiants auxquels il
expligue patiemment les coupes histopathologigues.

Nous sommes impressionnés par la liste des étsdimenhus du monde entier
pour bénéficier de I'enseignement d’Alzheimer daas laboratoire, et qui
compteront plus tard parmi les premiers de leucigfite :

- litalien Ugo Certletti, qui découvrira, en collatadion avec Lucio Bini, les
électrochocs, en 1938 ;

- Hans-Gerhard Creutzfeldt et Alfons Jakob, qui ceenu plus tard la
réputation mondiale que I'on sait avec la décowvdd la maladie qui porte
leur nom ;

2 Alois travailla dans ce laboratoire sans étreibé&, ce que Iui permettait 'aisance financiéréeabne par
I'héritage de son épouse décédée en 1901.
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- Daniel Gajdusek, qui recut le prix Nobel de médeadm 1968 pour avoir
montré que la maladie de Creutzfeldt-Jakob peuttraasmettre aux
chimpanzés aprés une période d’incubation d’envimoan ;

- Constantin von Economo, qui découvrit le réle dontr cérébral et de
I’'hypothalamus dans le controle de la veille etsdmmeil (en examinant le
cerveau de certains patients décédés de la grgmageole en 1918) ;

- Friedrich H. Lewy, qui donna son nom aux « Corps.ey » observés dans
la maladie de Parkinson et aussi dans certains gpeémence ;

- Gaetano Perusini qui rédigea avec Alzheimer plusi@ublications et qui
décrivit les plaques séniles en 1911.

C’est ainsi qu’Alois Alzheimer, au-dela de la célbbservation d’Auguste D.
gu’il présenta le 3 novembre 1906 a Tubingen (etmpus allons évoquer dans
les pages qui suivent), aura marqué de son emeriaote une génération de
neuropathologistes prestigieux.

Il meurt d’'une défaillance rénale le 19 décembré51% 51 ans, a Breslau
(aujourd’hui Wroclaw, en Pologne), ou il avait é@@mmeé trois ans plus tét a la
chaire de psychiatrie de l'université Friedrich-kéllm et aussi comme directeur
de la clinique psychiatrique et neurologique ursitaire.

B/ L'OBSERVATION D'’AUGUSTE D. 2

Le 25 novembre 1901, une femme de 51 ans (néeneai@850) est conduite a
I'asile d’aliénés et d'épileptiques de Francfort-letMain avec la lettre
d’admission suivante :

« Madame Auguste D., épouse de Monsieur Karl Dpleyé
de bureau aux chemins de fer, Morfelder Landstasseffre
depuis longtemps d’absence de mémoire, de manidade
persécution, d’insomnie, d’agitation. Elle est ima@ tout
activité physique ou mentale. Son état (paralyb@rmque du
cerveau) nécessite un traitement dans cet étaiisge

Dr Leopold L. »

Le 26 novembre 1901, Dr Alois Alzheimer, apres
avoir jeté un coup d'ceil aux nouvelles entréesale |
veille, commenca a I'examiner lui-méme.

Auguste D. en novembre 1902

24 'observation compléte est reproduite dans leelide Konrad et Ulrike MAURERAIzheimer, Vie d'un
médecin, Histoire d’'une maladi&d. Michalon, Paris, 1999 (pages 13 a 38, pussal893)
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Voici quelques extraits des entretiens effectués des tout premiers jours de
son hospitalisation :

« Comment vous appelez-vous ?
- Auguste.

- Votre nom de famille ?

- Auguste.

- Comment s’appelle votre mari ?
- Auguste, je crais.

- Votre mari ?

- Ah bon, mon mari...

- Etes-vous mariée ?

- A Auguste.

- MadameD. ?

- Oui, a Auguste D.

- Depuis combien de temps étes-vous ici ?
- Trois semaines. »

A midi, on servit a Auguste D. du chou-fleur etlderiande de porc.
« Qu’'est-ce que vous étes en train de manger?

- Des épinards. (Elle mastique sa viande.)

- Et aprésent, gu'est-ce que vous mangez ?

- Jai d’abord mangé des pommes de terre et puigitrt »

Le Dr Alzheimer lui désigne divers objets. Tresyille ne sait plus ce qu’on vient de lui
montrer et elle ne cesse de parler de « jumeaux ».

LB e @y 4 M&m .
- 4"i « Ecrivez : Frau Auguste D. »
Here Elle écrit « Frau » mais, entre-temps, a déja éublisuite.

1 M}ZL Si on lui indique un seul mot, elle I'écrit. Cepant] au lieu

é d’Auguste, elle note « Auguse ».

4 Alzheimer porte la date et le nom d’Auguste D. lgutest
i Q;f:« d’écriture qu’il lui a fait faire, en qualifiant ce
* sl : comportement de « trouble amnésique de I'écriture »

Tl

o rlen
Test d’écriture
«_J:W Sl (26 novembre 1901)

‘%wh{:-

i e

28 novembre 1901

Auguste D. est en permanence désemparée et anxigdlesae cesse de répéter : « Je ne
veux pas me laisser couper ! » et se comporte atorene si elle était aveugle, tourne sur
elle-méme, tate le visage des autres malades,idei qaut des coups en retour. Si on lui
demande ce gu’elle fait, elle répond : « Je doignmée I'ordre. »
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29 novembre 1901

Placée dans une salle d’'isolement, Auguste D. sepadmtrés calmement. Lorsque le
Dr Alzheimer entre, elle est de nouveau allongéessntrlit et semble égarée. Le médecin
entame alors un interrogatoire détaillé.

« Comment allez-vous ?

- Toujours pareil, comme ci comme ¢a. Qui donc m'aaée ici ?

- Ou étes-vous, ici ?

- Pour linstant, c’est du provisoire, comme on di&. n'ai pas de moyens. Il faut se
mettre au niveau - je ne sais pas moi-méme... jsare absolument pas - ah, bonté
divine, qu’est-ce qui va se passer ?

- Comment vous appelez-vous ?

- Frau Auguste D.

- Quelle est votre date de naissance ?

- Mil huit cent...

- En quelle année étes-vous née ?

- Cette année, non, I'an dernier.

- Quand étes-vous née ?

- Mil huit cent... je ne sais pas...

- Qu’'est-ce gque je vous ai demandé ?

- Ah, D. Auguste.

- Avez-vous des enfants ?

- Oui, une fille.

- Comment s’appelle-t-elle ?

- Thekla.

- Quel age a-t-elle ?

- Elle est mariée a Berlin. Frau Wilke.

- Ou habite-t-elle ?

- Nous habitons Cassel.

- Ou habite votre fille ?

- Waldemarstrasse - non, ce n’est pas ¢a...

- Comment s’appelle votre mari ?

- Je ne sais pas...

- Quel est son nom ?

- Mon mari n’est pas la pour l'instant.

- Comment s’appelle-t-il?

- (La réponse vient aussitét, d’'une seule traite, cemsn Auguste D. s’éveillait
brusquementAugust Wilhelm Karl. Je ne sais pas si je dargdiquer ainsi.

- Que fait votre mari ?

- Employé de bureau - je m’embrouille tellement relat. Je ne sais pas.

- Depuis combien de temps étes-vous ici ?

- Ca fait bien deux jours...

- Ou étes-vous ?

- Cadoit étre Wilhelmshohe...

- Ou se trouve votre domicile ?

- A Francfort-sur-le-Main.

- Dans quelle rue ?

- Ce n’est pas Waldemarstrasse, non, c'est une aué&reattendez un peu, je suis
tellement, tellement...

- Etes-vous malade ?
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- L4, en bas, du c6té de la colonne vertébrale...

- Est-ce que vous me connaissez ?

- Je crois. Vous m’'avez déja examinée deux fois. Mrosez-moi, je ne peux pas
comme ¢a...

- En quelle année sommes-nous ?

- Mil huit cent...

- Quel mois ?

- Le deuxiéme mois.

- Quel est le nom des mois ? »

(Auguste D. énumere tres vite les mois, au comptires le bon ordne

« Et quel mois sommes-nous actuellement ?

- Le onze.

- Comment s’appelle le onzieme mois ?

- Le dernier, en somme... Non, pas le dernier...

- Lequel ?

- Jene sais pas... »

Au bout de quelques mois, I'état d’Auguste D., meafqu’'empirer, étant
perpétuellement agitée en anxieuse en dépit desanéd utilisés a cette époque
(Hydrate de chloral, hydrate d’amyléne, etc.)

En février 1902, par exemple, elle se refuse admamen et reste une partie de
la journée dans son bain, parfois aussi la fluite soir, il est nécessaire de
I'isoler car, dans la salle commune, elle ne dag, muitte son lit et va réveiller
les autres malades. Seule dans sa chambre, éllpdms’endormir apres avoir
erré sans but dans la piece. Mais elle ne se cquachen position normale : elle
déplace toute la literie pour s’enrouler dans keps, se couvre avec les oreillers
et finit recroquevillée sur la couette. Parfoide @roit recevoir une visite chez
elle et déclare alors: « Mon mari arrive tout dates! », puis elle oublie
instantanément ce sujet et recommence a errefgreru a remuer sa literie.
Si on tente de la maintenir tranquille, elle se raepleurer et s’y oppose
violemment en faisant de grands gestes et en pganbades mots incohérents.

La derniére contribution écrite de la main d’Alainer au dossier d’Auguste D.
date de juin 1902 :

« Auguste D. refuse de nouveau de se laisser exareinelle se met a crier et a
frapper si on tente de le faire. Elle crie ausassaison, parfois des heures durant, de
sorte qu’elle doit étre maintenue au lit. En ce qomcerne la nourriture, elle ne se
préoccupe plus des repas. Un furoncle s’est fooméan dos. »

25 Dans la cliniqgue de Francfort, dirigée par le PnilESioli, une grande place était réservée aux ssqiar

« balnéothérapie », comme on peut le lire danageart d’'activité de 1899 : « Grace aux bains pro&s, nous
avons réussi a garder de nombreux malades dépressifiagues, catatoniques ou paralytiques ledaos un
bain, la nuit dans leur lit et dans une chambréiqdiere, porte ouverte, sans recours aux naraetiq Nous
aurions dd les isoler ou utiliser des narcotiqugésgants si nous n'avions eu les bains. Cettequ@th’exigeant
aucun moyen coercitif, les responsables de laqelmide Francfort voient dans I'utilisation des bgirolongés
une méthode valable dans le cas d'états d'agitatimmnice extréme, permettant notamment d'évitevoitaa

aliter certains malades. »
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Malgré son départ de Francfort en 1903, Alzheimrengra régulierement des
nouvelles de sa patiente, aupres du Dr Sioli, éphone ou par courrier. Et
ceci jusqu’au 9 avril 1906, lorsqu’un appel télépljoe d’un médecin-assistant
de l'asile de Francfort lui apprend qu’Auguste Bt morte la veille. Alzheimer
demande aussitdét a Sioli de bien vouloir mettreaadsposition le dossier
médical et le cerveau de la défunte en vue derfaxar au microscope.

Le cerveau fait I'objet d’analyses macro et micapsgques dans le laboratoire
de Munich avec l'assistance de Perusini et de Bbafqui étaient alors en stage
aupres de lui. lls constatent une atrophie marqgedécorce cérébrale, avec un
déficit cellulaire important et une fibrillation fenlogique curieuse des cellules
nerveuses, un important néoplasme de la glia fdmeavec formation de
nombreuses cellules gliales en forme de batonihistobservent en outre la
formation de dépbts de produits de métabolisme $auerme des plaques
séniles présentes dans toute I'écorce cérébraierdéent plus marqués sur les
vaisseaux.

@awv présentant
une atrophie corticale

Dégénérescence Plaque sénile
fibro-cellulaire
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C /LA CONFERENCE DU 3 NOVEMBRE 1906

C’est le 3 novembre 1906 a Tibingen, lors de |& r8fcontre des médecins
aliénistes du sud-ouest de I'Allemagne, qu’Aloigilfdimer exposa le cas de sa
patiente décédée sept mois plus (@®). Cette conférence, en dépit de son
caractére particulierement original, ne fut suid&ucune discussion ou
commentaire de la part des membres présents...

En voici le texte intégral, reproduit a partir dedaduction d’Odette et Régina
Langer, publiée dans le livre de Konrad et Ulrikauver(31) :

« Une femme de 51 ans a d’abord manifesté uneg@onaladive a I'égard de son
mari. Bientdt apparurent des absences de mémoiptudeen plus graves. Elle ne se
retrouvait plus dans son appartement, trainabhgsts ici et la, les dissimulait, croyait
parfois qu’on voulait la tuer et se mettait alorsréer. Son comportement a l'asile
donne la preuve d’'une totale confusion.

Elle est completement désorientée, dans le tempsneodans I'espace. Il lui arrive

parfois de déclarer qu’elle ne comprend plus rigrelle ne s’y reconnait plus. Tant6t
elle salue le médecin comme s’il s’agissait d'usiteur et elle s’excuse de n’avoir pas
terminé son travail, tantét elle se met a criesadt qu'il veut la découper, ou encore
elle le chasse avec des paroles laissant entendrelgerche a attenter a son honneur
de femme. Elle est parfois totalement délirantgint sa literie partout, appelle son
mari et sa fille et donne des signes d’hallucimetiauditives. Il lui arrive de crier des

heures durant d’'une voix atroce.

Incapable de comprendre la situation, elle se m&iest dés qu’on veut I'examiner.
Seuls de longs et patients efforts ont permis e pelques constatations.

Sa perception est compléetement perturbée. Si omartre certains objets, elle les
désigne souvent correctement, mais aussitot apilésa tout oublié. Quand elle lit,
elle saute d’'une ligne a l'autre, anonne les moe®caune intonation erronée. En
écrivant, elle répéte plusieurs fois certainesafgb, en oublie d’'autres et s'égare
rapidement. En parlant, elle s’embrouille ou wilges paraphrases a la place d’un mot
(verseur a lait pour tasse, par exemple). Manifestd, elle ne comprend pas le sens
de nombreuses questions.

Elle semble avoir oublié 'usage de certains objetgsmarche est normale et elle se
sert correctement de ses mains. Le réflexe rotaieste, les pupilles réagissent. Les
artéres radiales sont un peu rigides, le rythmeiaque est normal, pas d’albumine

Les symptbmes se manifestent de maniere plus omsmaigué mais I'hébétude
progresse en général. La mort intervient aprésreuainées de maladie. A la fin, la
malade était totalement apathique, étendue sur lgprles jambes allongées,
incontinente et, malgré les soins, elle finit paviades escarres.

J'en viens maintenant aux détails et aux coupeautbpsie révéla une atrophie
réguliere du cerveau sans foyer macroscopique pliessgros vaisseaux sont atteints
d'artériosclérose.

26 parmi les 88 membres présents qui assistaiertteaamférence, signalons entre autres Franz [issl tout
spécialement d’Heidelberg pour écouter son amip Binswanger (qui décrivit la maladie qui porte som),
et aussi le psychanalyste Carl Gustav Jung (quiceitealors a Zurich aux cétés d’Eugen Bleuler).
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Les coupes ont été preparées selon le procédé emcuma de Bielschowsky et
présentent de curieuses altérations. A l'intéraaicellules apparemment normales, on
découvre certaines fibrilles qui se distinguentlpar épaisseur et leur imprégnabilite.

Premiere image, s'il vous plaitComme vous pouvez le constater, on voit ici d’autre
fibrilles ayant subi des altérations semblables. dlies forment d’épais faisceaux et
apparaissent peu a peu a la surface de la celnléin de compte, le noyau cellulaire
sera détruit ainsi que la cellule et il ne subgtes qu’un faisceau de fibrilles la ou se
trouvaient auparavant des cellules ganglionnaires.

Ces fibrilles se laissent colorer par d’autres grxes que les fibrilles normales, ce
qui indique gu’elles ont subi une modification cigoe. On pourrait expliquer ainsi
gu’elles aient subsisté et non les cellules. Qatidification semble donc aller de pair
avec une évolution pathologique du métabolisme tienesellules ganglionnaires.

Seconde diapositive, je vous prieVous remarquerez ici que les cellules
ganglionnaires de I'écorce cérébrale sont altédées une proportion allant du quart
aux trois quarts. De nombreuses cellules ont totate disparu, surtout dans les
couches supérieures.

Pouvez-vous donner la troisieme diapositiv®&ns toute I'écorce cérébrale, mais
surtout dans les couches supérieures, on remaumbreux nodules de la taille
d’un grain de mil, indiquant le dépot a cet enddatsubstances particulieres.
Quatrieme diapositive, s'il vous plalte veux vous présenter cette substance d’'un peu
plus pres. On la distingue déja sans coloratiote BB montre réfractaire a la
coloration. La glia a formé d’abondantes fibresjsrde nombreuses cellules gliales
présentent d'importants dépots graisseux. Les @aissne sont pas infiltrés, mais sur
leurs parois internes on distingue des néoplasigsadois, de nouveaux vaisseaux
en formation.

Nous nous trouvons la devait une maladie dont li#ian est originale. Au cours des
dernieres années, nous avons pu observer des aas gienre en nombre croissant.
Vous ne pouvons donc pas nous contenter de classeas aux signes cliniques
inexpliqués dans un groupe de maladies déja connues

Il existe certainement beaucoup plus de maladiestales que celles dont nos
manuels font état. Dans la plupart les cas, unéysmadistologique ultérieure doit

permettre I'en déterminer les caractéristiques. INoserons alors amenés
progressivement a détacher certaines maladies @ipgrou elles figurent dans nos
traités afin de tracer leurs contours avec pluprédeision. C'est sur ces mots que je
terminerai ma communication. »

Le cas d’Auguste D. fut repris par Perusini quilubn 1909 un article sur les
« résultats histologiques et cliniques de quelguestades psychiatriques chez
les personnes agéeg32). Dans cet article, outre le cas d’Auguste D., l'aute
examinait trois autres cas similaires et affirngaibhs sa conclusion :

« L’évolution pathologique rappelle les caracté@yists principales de la démence

sénile, toutefois, les altérations décrites chezpagients s’étendent encore plus, tout
en présentant pour certains d’entre eux les caesctBune démence présénile. »
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D /LA MALADIE D’ALZHEIMER... APRES ALZHEIMER

C'est dans la 8édition de sonManuel de
psychiatrie (1910), que le grand psychiatre
allemand Emil Kraepelin (1856 - 1926),
mentionnait pour la premiére fois les travaux
de son collegue de la clinigue psychiatrique
de Munich :

« Alzheimer a signalé un curieux ensemble de cas
présentant de graves altérations cellulaires. dgis’
d’'un affaiblissement mental trés prononcé évoluant
lentement, qui Ss’accompagne de symptomes
croissants de maladie cérébrale ».

F 4 Aprés avoir décrit les principales
s y manifestations et les constations histologiques
de son collegue, il conclut de la maniére
Suivante :

« L'interprétation clinique de cette maladie d’Alaer n’est pas claire pour l'instant.
Les signes anatomiques semblent indiquer une fargue& de démence sénile, mais le
fait qu’elle débute vers la fin de la quarantaine #ans une certaine mesure, a
I'encontre de cette définition. Il semblerait quenl puisse parler plutét d8enium
praecox,du moins s’il s’agit bien d’'un processus pathologiquius ou moins en
rapport avec l'age. Par ses troubles particuliergnmearqués de la parole, ses
phénomeénes moteurs, ses crises, cette maladisstsggde pourtant nettement de la
presbyophrénie qui accompagne la véritable démesgcele. Il existe peut-étre
guelques rapports avec certains traits des affecpogséniles. »

C’est ainsi que le terme « Maladie d’Alzheimer aitéémployé pour la premiére
fois par celui qui, pour toute une génération tétde » psychiatre de référence.

La réaction d’Alzheimer, en découvrant que lI'oncasst son nom a cette
maladie, fut la suivant€0) :

« |l reste encore a savoir si les curieux cas dae gbservés constituent des
symptémes caractéristiques du point de vue clingjukistologiques, se démarquant
de la démence sénile, ou s’ils doivent étre attstauéelle-1a ».

Il ne croyait pas si bien dire : cette questioneiteffet au centre des réflexions
durant une bonne partie du XXe siecle. Le tabldadessous reprend a titre
d’illustration quelgues-unes des interventions hétieantes qui conduisirent,

dans les années 1970, a I'assimilation des deuat&inhs cliniques :
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1925

Ernst Grunthal
(Wirzbourg)

« Pour I'instant du moins, il n’est pas possibledginguer la
démence sénile de la maladie d’Alzheimer sur leges
histopathologiques obtenues par nos métr »

1936

Pittrich

Lors d’'un congrés a Francfort, Pittrickepente le cas d’'un malade
de 70 ans, donc atteint a priori de démence sénilé,qualifie de

« maladie d’Alzheimer » (soulignant ainsi I'ambitgude la
différenciation en fonction d’ age

1961

Elfriede Albert
(Dusseldorf)

Dans une communication intitul&emence sénile et Alzheimer :
une méme maladie Pauteur remarque qu’ « Alzheimer lui-mém
s’était déja elevé contre une distinction de ppeaentre les deux.
Toutefois, I'évolution de la maladie est plus abeugéns
I'Alzheimer ». C’est ainsi qu’elle propose un noaueoncept
gu’elle appelle « alzheimerisation » quand la mialadAlzheimer,
au processus plus rapide, vient se greffer sudengnce sénile
existante : « Ainsi la malade Sch., souffrant deprais ans d’'une
démence sénile latente quand, soudain, le procekmsique de la
maladie d’Alzheimer se mit en route a la suite d’lésgon
exogene ». Se basant sur ce cas, l'auteur cametula maladie
d’Alzheimer peut étre considérée comme « le synéraigu d’'une
démence sénile. Il s’agirait du méme processuss exagére et
provoquant de ce fait plus rapidement de gravestes
cérébraux.

1967

H. Lauter
(Gottingen)

« En accord avec d’autres médecins, nous consislénam la
démence sénile et la maladie d’Alzheimer ne carestit qu’une
seule maladie et ne se distinguent que par I'agaelielle se
manifeste. Nous proposons donc de la dénonid@erence
d’'Alzheime. »

1975

Robert
Katzmann
(USA)

Dans un article paru dans l&schives de neurologiet intitulé
Alzheimer, a major Killerou il estime que cette maladie serait 13
quatrieme cause de déces aux USA (bien que lestisiaes de
mortalité ne comportent aucune rubrique « Alzheimer

« démence » ou « sénilité »...), Robert Katzmann éggemploi
généralisé de la dénomination « Alzheimer » adaple

« démence sénile » ainsi que la suppression deérde toute
différenciation en fonction di age

1987

Révision du
DSM-III
(DSM-III-R)

Le cadre des « Démences dégénératives primairet semplacé
par celui de « Démence de type Alzheimer ». Damséme temps
les autres démences dégénératives (Pick, Huntindgtarkinson,
etc.) n‘ont plus droit qu'a de courtes mentions sgue soient
spécifiees pour elles les criteres diagnc

117
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LA MALADIE DE BINSWANGER

A/ BIOGRAPHIE D’OTTO BINSWANGER (1852 — 1929)
B / L'ENCEPHALITE SOUS-CORTICALE CHRONIQUE (1894)
C / OTTO BINSWANGER ET ALOIS ALZHEIMER
D / LA MALADIE DE BINSWANGER A L'EPREUVE DU TEMPS

A / BIOGRAPHIE D’OTTO BINSWANGER (1852 — 1929)
La « dynastie médicale » des Binswanger (38)

La famille d’Otto Binswanger, originaire d'Osterlgegn Baviére, comprenait un
grand nombre de psychiatres et de médecins, auigrreamg desquels le pére
d’'Otto, Ludwig Binswanger (1820 - 1880), qui fonela 1857 I'asile Bellevue a
Kreuzlingen « pour les maladies des nerfs et iéaéd ».

Cet asile, ou la famille Binswanger vivait en « conmauté thérapeutique »,
devait connaitre un grand succes. Il fut repris pgrandi, a la mort de Ludwig,
par son fils Robert Binswanger (1850 - 1910), Erdrd’Otto, qui y maintint
'usage de la « communauté thérapeutique », touhsstant sur I'ergothérapie
et la psychothérapie. Robert Binswanger eut desneges 1890 des contacts
avec Sigmund Freud, dont il discuta les thesespaliticipa également a
I'élaboration de la |égislation suisse sur les mesamentaux en 1898.

L’asile Bellevue fut repris a partir de 1911 pardiig Binswanger Jr
(1881-1966), fils de Robert et neveu d’Otto, quirensforma en une clinique
psychiatrigue moderne. Ludwig Jr avait été auparaeasistant a la clinique
psychiatrique du Burghdlzli & Zurich dés 1906 (bpassa sa thése de doctorat
chez Carl Gustav Jung), puis assistant de son @ittea Iéna en 1907, avant
de collaborer des 1908 a l'asile Bellevue, qu'iigka donc a partir de 1911.
Des 1907 il se lia d’'une amitié durable avec Sigthkreud et commenca une
réflexion sur la psychanalyse.

Mais la « dynastie Binswanger » ne s’arréte pa®idre Otto Binswanger (dont

nous allons parler ci-aprés) on signale encore :

- Otto Binswanger Jr (1882-1968), fils de Robertrétd de Ludwig Jr., qui
s'occupa de la gestion de la clinique Bellevue jiesa 1947

- Werner Binswanger (1912-1957), neveu de Ludwigydr,fut responsable
de la gestion de la clinique Bellevue de 1947 &195

- Wolfgang Binswanger (1914-1993), fils de Ludwig @uj fut médecin-chef
de la clinique de 1957 a 1979.

- Herbert Binswanger (1900-1975), demi-fréere de L\, et leur cousin
Kurt Binswanger (1887-1981) furent également patchi
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Otto Binswanger (1852 - 1929)

Otto Binswanger fit ses études de médecine, de 8871874, a Heidelberg,
Strasbourg, puis Zurich. Aprés un stage pratigliasile Bellevue, fondé par
son peére, puis a la clinique psychiatrique de Vegnindevint assistant, en 1877,
a la clinique psychiatrique de Gottingen et auxtiums de pathologie de
Gottingen et de Breslau.

Il est nommé en 1880 médecin-chef de la cliniquelpistrique de la Charité a
Berlin (Carl Westphal), puis obtint son habilitatioen 1882, et devient
professeur extraordinaire, puis ordinaire (18919) % I'université d’'léna, ainsi
gue directeur de la clinique psychiatriqgue de lane&ille. A noter également,
en 1886, un séjour d’études aupres de Jean-MarancGha Paris.

Ses travaux porterent sur I'histologie pathologigiee la paralysie générale,
I'épilepsie, la neurasthénie et I'hystérie. Il @drinotamment un livre sur
I'histologie de I'écorce cérébrale en 19@&1), et un article, en 1894, siiie
abgrenzung der allgemeinen progressiven Paralflses limites générales de la
paralysie progressivgB5s), ou il évoque pour la premiere fois I'« Encéplealit
sous-corticale chronique progressive » qui ponpéra tard son nom.

Die pathologische Histologie

der

Grosshirnrinden-Erkrankung
bei der allgemeinen progressiven Paralyse mit besonderer
Berticksiohtigung der aonten und Friibformen,
Monographisch buarbeitet

von

Dr. Otto Binswanger,
o. 8. Professor der Psychiatria an der Uslversitat Jona,
Direktor der Landes-Irren < Anstalt und paychiatrischen Klinile,

Mit einer lithographischer “Fafil vnd einer Abbilbang im Text.
e —

Jena,
Verlag von Gustav Fischer.
1883,

Otto Binswanger Otto Binswang@&ie pathologische
Histologie des Grosshirnrinden-
Erkrankungléna, 1893.
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Binswanger, médecin de Friedrich Nietzsche

Otto Binswanger a également sa place dans I'héstiar la littérature, ayant eu,
parmi ses patients, Friedrich Nietzsche (1844 -0190

Le 3 janvier 1889, Friedrich Nietzche s’écroule slame rue de Turin, aprés
s’étre mis a sangloter en voyant un cheval frappé gon cocher. L’état
psychique de Nietzsche ne faisant qu'empirer lagsjosuivants, son ami
Overbeck le ramene a Bale, le 9 janvier. Il estiadigs le lendemain dans la
clinique psychiatrique de cette ville avec le diagfic de Paralysie générdle
C’est ensuite le 17 janvier 1889 que Nietzschetfahsféré a la clinique
psychiatrique de l'université d’léna, dans le segvd’Otto Binswanger, ou il
sera soigné pendant plus d’un an. Overbeck écriv&wust quelques jours apres
son admission a léna : « C’en est fait de Nietzsclig&e héros de la liberté en
est arrivé a ne méme plus penser a la liberté. ».

Le 23 septembre 1889, Otto Binswanger annonce eafi@verbeck une
amelioration sensible de I'état de santé de Nib&sc

« Le malade tient des propos un peu plus cohérenttes phases d’'agitation
accompagneées de cris, etc., sont plus rares. tincend’exprimer toutes sortes d’idées
délirantes et a encore des hallucinations auditites phénoménes de paralysie
(sensitivo-motrice) n’'ont pas progressé et ne gm@a# importants. Il ne reconnait
gu’une partie de son entourage ; ainsi prend-il @onsent l'infirmier-chef pour le
prince Bismarck, etc. Il ne sait pas exactementlagst. Il a souvent clairement
conscience d’étre malade ; il se plaint, notamnemtnaux de téte. »

Nietzsche sortira définitivement de la cliniquééda le 24 mars 1890 en allant
vivre avec sa mere en ville. Mais il ne pourra plugre désormais sans

surveillance et sans soins, les périodes de «sradternant avec des périodes
d’'« existence veégétative ». Il devait s’éteindr@%eaolt 1900 a Weimar, dix ans
apres son hospitalisation chez le Pr Otto Binswange

La clinique d’léna Friedrich Nietzsche

27 ce diagnostic a été largement remis en cause slef89, la plupart des commentateurs estimant que
Nietzsche présentait tous les signes d'un étathudigpie caractérisé
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B / LENCEPHALITE SOUS-CORTICALE CHRONIQUE (35)

Voici le résumé de la publication princeps d’Ottm®vanger que nous avons
établi a partir de la these de F. Bouvi&6) :

Le premier chapitre de I'article de Binswanger, Ipulen 1894, est consacré a
'aspect pathologique de ce qu’il dénomma « Encifghasous-corticale
chronique progressive ». Avant de passer en rexgi@ltérations anatomiques
de la paralysie générale, l'auteur décrit un certaiombre de formes
pathologiques qui, cliniquement, différent de laghgsie générale.

Il mentionne, en particulier, un groupe de huitigrats (observés en onze ans)
dont il discute I'aspect cliniqgue, en comparaismecala paralysie générale.

Il avait été découvert, chez ces patients, unehieode la substance blanche,
parfois limitée a une ou plusieurs circonvolutiopsésente dans différentes
régions, d’intensité variable. Dans le cas d'atteisévere, la totalité de la
substance blanche était affectée, et il était oot dilatation ventriculaire. Ces

|ésions étaient plus prononcées dans les régiocipitates et temporales, de
telle facon que les cornes des ventricules laté@eoipitales et temporales

formaient de vastes cavités. Au contraire, dang [eartie antérieure les

ventricules latéraux étaient peu élargis et la tauto® blanche n’était atteinte
gue de facon modérée. Otto Binswanger propose dlappeler cette atteinte

« encéphalite sous-corticale chronique progressive

Le cortex, a I'exception de quelques anomalies,aipsait préservé. Un
granulome épendymaire était présent dans quatreseaidement. Une atteinte
sévere artérioscléreuse des arteres du cerveawca@natante. Pour Binswanger,
la perte myélinique sous-corticale résultait d'wléicience en apport sanguin
liee a I'artériosclérose. Il précise toutefois dagerte de la substance blanche
dans des régions localisées du cerveau est couaant®urs de la démence
sénile, dans les formes avancées.

Binswanger décrivait ensuite, dans un deuxieme ittkades trois tableaux
anatomo-cliniqgues de démences : la paralysie gendedteinte de la substance
blanche sous-corticale et I'artériosclérose cétébraure, dont les aspects
anatomiques sont alors étudiés. Puis étaient ay@asales étiologies, bien que
celle de 'encéphalite sous-corticale chroniqusaiepas discutée.
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I. Die Abgrenzung der allgemeinen progressiven
Paralyse.

Von
Prof. Dr. Otto Binswanger, Jena.

(Referat, erstattet auf der Jahresversammlung des Vereins Deutscher

Irreniirzte zu Dresden am 20. September 1894.)

Die Aufgabe, mit welcher der Vorstand unseres Vereins
mich betraut hat, die Discussion ilber die Abgrenzung der all-
allgemeinen progressiven Paralyse durch Kennzeichnung der
maassgebenden Gesichtspunkte einzuleiten, lisst sich in drei
Theile zerlegen:

1. Erwiigung der anatomischen Kriterien,

2. die Aetiologie,

3. der klinische Verlauf.

Ich will versuchen, die differentiell-diagnostischen Merk-
male, welche die progressive Paralyse gegenilber anderen ihr
nahestehenden Krankheitsformen darbietet, nach diesen drei
Richtungen hin kurz zu beleuchten. Ich bemerke hierzu aber,
dass es mir in dem knappen Rahmen eines kurzen Referates
nur moglich sein wird, die Skizze des Bildes zu zeichnen, und
dass ich die genauere Ausfuhrung des Ganzen oder einzelner
Theile desselben von der Discussion erhoffe.

I. Die erste Frage iiber die anatomischen Kriterien
der allgemeinen progressiven Paralyse. ist gerade in den letzten
Jahren Gegenstand lebhafter Controversen gewesen. Ich rufe
Ihnen nur die Debatten auf dem internationalen Congress in
Berlin in’s Gedichtniss zuriick, welche die grundsitzlichen
Meinungsverschiedenheiten, die hiertiber noch vorhauden sind,
am klarsten wiedergeben. Ich habe selbst vor Kurzem in einer
ausfithrlicheren Bearbeitung der histologischen Befunde, soweit
dieselben die Grosshirnrinde betreffen, versucht, die primiren

Storungen aufzudecken und ihr Verhiltniss zu den mehr secun-
diren Gewebsveriinderungen in’s richtige Licht zu stellen.

Bevor wir aber auf diese noch vielfach unaufgeklirten
anatomischen Einzelheiten einen Blick werfen, werden wir uns
der Aufgabe zuwenden miissen, nachzuforschen, ob vielleicht
schon der makroskopische Obductionsbefund uns Handhaben
darbietet, die progressive Paralyse unzweideutigz von anderen
organischen Hirnerkrankungen abzutrennen.

Die hauptsiichlichsten Befunde am Paralytikergehirn sind:
a) die Verringerung des Gehirngewichts, b) die Atrophie der
Hirnrinde des Stirn- und Scheitelhirns, der Inselwindungen und
des vorderen Abschnittes des Schlifenlappens, ¢) Ausweitung
der Ventrikel, innerer Hydrocephalus, Ependymitis granularis,
d) #usserer IHydrocephalus, allgemeines Hirnodem, chronische
Leptomeningitis, e) Pachymeningitis haemorrhagica.’)

Bei den Schlussbildern der progressiven Paralyse finden
wir die hier aufgezihlten autoptischen Befunde entweder in ibrer
Gesammtheit oder wenigstens mehrere derselben regelmissig vor;
doch darf man sich nicht darauf einlassen, aus dem Vorhanden-
sein oder Fehlen eines dieser Befunde einen Schluss in positiver
oder negativer Richtung ziehen zu wollen.

1) Riickenmarksveriinderungen werden an dieser Stelle absichtlich
ausser Acht gelassen, da dieselben wohl kaum Anlass zu diagnostischen
Irrthiimern bei der Beurtheilung der anatomischen Befande werden
konnen. Hochstens ist der Fall denkbar, dass bei anatomischer Unter-
suchung von Fillen der Tabo-Paralyse iiber dem ausgepriigteren und ein-
deutigen Riickenmarksbefund die weniger leicht erkennbaren makro-
skopischen Verdnderungen des Gehirns iibersehen werden. Es wird
dies dann vork klinischen Krankheit hei

k&

, wenn die k
dem anatomischen Untersucher nicht bekannt geworden sind. Ueber
die Bedeutsamkeit der Mithetheiligung des Riickenmarks an dem Krank-
heitsprocess der progressiven Paralyse giebt ausser den friiheren Arbeiten
Westphal’s die neuerdings erschienene von Fiirstner Aufschluss.

Otto BinswangerDie abgrenzung der allgemeinen progressiven Paigalys
(Les limites de la paralysie générale progre$sive
Berliner Klinische Wochenschrift® 49, premiéere partie, 3 décembre, 1894.
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Le troisieme chapitre est consacré aux aspectsjudin. Celui de I'encéphalite
sous-corticale chronique débute par la descriftion cas :

« Il s’agit d'un homme agé de 40 ans, exercant damsilieu des affaires qui avait
contracté une syphilis a 'age de vingt-six ansavhit présenté des douleurs de
sciatigue douze ans plus t6t, se plaignait d’'uieageon excessive, d’'une baisse de
I'acuité visuelle de I'ceil droit (liée a une « chdditis dissemina ») et parfois de
paresthésies. Mais sa plainte essentielle cortsistales céphalées localisées a gauche
s’accompagnant de paresthésies siégeant aux membggsur et supérieur droits,
avec maladresse de la main droite, surtout netsedes mouvements fins. De plus il
avait des difficultés pour trouver ses mots et sailf d’'insomnies, de trouble de
'humeur, jugée dépressive, et d’oublis fréqueritexamen clinique ne montrait
aucune anomalie a I'exploration de la sensibikt€tite et douloureuse des membres
atteints. De méme, la sensibilité a la pressida séns de la position étaient normaux.
Il n'existait aucun déficit moteur. Le traitementtigyphilitique fut suivi d’'un effet
bénéfique. Ce patient reprit ses activités sansfoist retrouver son énergie ni son
efficacité antérieures. Pendant I'année suivanmte,détérioration de son état s’installa.
I commettait de fréquents oublis, ne supportaitume remarque, s’emportaient
facilement. Puis les troubles du langage s’aggemtéavec apparition de paraphasies.

A I'age de 54 ans (soit 14 ans apres le début ylaptdmes), il était admis a I'hopital
psychiatrique en raison d’épisodes d’allure maniaayex désorientation et insomnies.
L’examen clinique notait alors des pupilles synutteis répondant bien a la lumiére.
La force musculaire était diminuée de facon bi&ravec un déficit prédominant a
droite. Il présentait un tremblement fin des maiba. sensibilité ne pouvait étre
explorée. Le langage était jargonné, la dénominaties objets ainsi que I'écriture
perturbées. Durant son hospitalisation, on obsene dégradation de ses facultés
intellectuelles et I'évolution fut marquée par Feapition de crises convulsives
généralisées. Trois mois avant son déces, leslgsi@e contractaient toujours a la
lumiére mais de facon lente et il existait une déwn de I'ceil gauche vers I'extérieur.
Les réflexes restaient présents et la piqlre égastentie. Il devint apathique et décéda
dans un tableau fébrile. »

L’histoire clinique est suivie par I'examen pathgilgue macroscopique :

« Le cerveau pesait 1285 grammes. Les méningésx@eption de quelques zones,
étaient translucides. La dure-mére était recouvarta base du crane de dépbts
granulomateux, de couleur rouge-orange. Les verdscétaient considérablement
élargis, en particulier les cornes temporales. é&eaau apparaissait pale. Le cortex
des lobes frontaux était discretement atrophiq@esubstance blanche dans la partie
inférieure des lobes pariétaux et également danbbes temporaux était atrophique,
surtout a gauche. La dilatation ventriculaire prég@it aux niveau des cornes
postérieures et inférieures. L'épendyme était a@rablement épaissi. Dans aucune
région, il n'était mis en évidence de lésion foca\greés fixation au bichromate de
potassium, I'atrophie de la substance blanche gtaiiculierement nette. La partie
postérieure de I’hémisphére gauche était réduiteaida, de maniére plus nette qu’a
droite. La largeur de chaque hémisphére (mesuréarmucoupe de section coronale
passant par la partie moyenne de la scissure deuSyet la limite postérieure de
I'opercule) était de 8,7 cm a droite et 7,3 cm acha. »
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Aprés la présentation de ce cas, Binswanger camsidéans un chapitre
suivant, l'aspect clinique de I'encéphalite soudicale chronique et les
éléments qui la distinguent de la paralysie gérem@haque cas différait des
autres par certains détails, mais I'aspect clinggreral était le suivant :

- maladie atteignant I'hnomme dans la cinquiéme décade

- progression lente se manifestant par une détédoaratentale associee a des
désordres moteurs et sensitifs, avec une aphasdi@mianopsie, une
hémiparésie ou une hémiparesthésie ;

- I'évolution se fait par poussées vers la démentesdtoubles moteurs ;

- en cours d’évolution, des crises d’épilepsie petiéene observées ainsi que
des manifestations psychiatriques avec des épisbebesitation motrice et
des hallucinations ;

- I'évolution est lente, s’étendant en général aa daine dizaine d’années.

C/ OTTO BINSWANGER ET ALOIS ALZHEIMER

Binswanger connaissait Alzheimer qu’il rencontraibtamment dans les
réunions professionnelles. Il est par exemple mtéke 3 novembre 1906 a
Tubingen, a I'occasion de la Biencontre des medecins aliénistes du sud-ouest
de I'Allemagne (réunion ou Alzheimer exposera le d@uguste D.).

Alois Alzheimer mentionne, des 1898, I'article Bimswanger dans une de ses
publications :

« Ladementia praesenilidécrite par Binswanger mérite une place a padpf&s lui,
elle concerne des individus dont I'évolution meatast demeurée plutdt insuffisante
depuis leur jeunesse et dont le jugement s’aftaitdiplus en plus a partir de 40 ans.
lls se paralysent peu a peu, deviennent apathiqueesjes absences de mémoire de
plus en plus grande, leur corps s’avachit, parblm@ivement deviennent hésitants.
Facilement irritables, ils surestiment leurs cajgascet leur comportement les conduit
la plupart du temps a I'asile. La démence préséléistingue de la démence sénile
ordinaire par son apparition précoce et de la psialgénérale par le fait qu’elle
demeure plus longtemps stationnaire et ne s’accgngppas d’'une incapacité de
mouvement. ¥28)

En 1902, dans une publication a propos des troyidgshiatriques d’origine
artérioscléreuse, Alois Alzheimer se réfere a nauvea I|Encéphalite

sous-corticale chronique progressivel propose une description clinique
semblable a celle faite par Binswanger, tout eistast sur les points suivants :

- la conscience qu’a le patient de son trouble
- I'état dépressif réactionnel associé

- la diversité des signes cliniques

- la frequence des ictus.
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Pour Alzheimer, le diagnostic différentiel de lalathe de Binswanger se
posait avec les formes atypiques de paralysie ginfiorme de Lissauer) et les
psychoses séniles s’accompagnant de signes neignésgocaux. Il donne une
description anatomique plus détaillée que celle quait été proposée
antérieurement par Binswanger :

- épaississement de la pie-mére

- le cortex est préservé mais la substance blandlarephique et grise

- les ventricules sont élargis de facon importantesdes cas avancés

- al'examen histologique, le cortex reste bien corésavec par endroits la
perte de quelques couches cellulaires.

- les fibres d’association courte ainsi que les &asx de substance blanche
des circonvolutions sont préserves.

- la substance blanche profonde est peu épargnéanejue totalement par
endroits. Elle est le siege d’'une prolifératioratfiavec présence de corps
granulo-graisseux et de nombreuses cellules grasese

- de multiples foyers sont observés dans la capstéene, les noyaux
lenticulaires, le thalamus et, dans le tronc c&lébur le trajet des faisceaux
pyramidaux

- les faisceaux pyramidaux de la moelle sont égalefaesiége d’'une
démyeélinisation.

Alzheimer ajoutait, apres quelques lignes concdrbétiologie de I'encéphalite
sous-corticale chronique, qu’il avait observé dimsscas autopsiés, une sévere
atteinte artérioscléreuse des arteres a destireéplealique. Il conclut, en disant
gue « certaines localisations de [l'artérioscléeresmt responsables de tels
tableaux cliniques, dont l'un est I'encéphalite soorticale décrite par
Binswanger. Celle-ci résulterait d'une atteinte dessseaux longs de la
substance blanche, alors responsable de l'atragniéa substance blanche ».
C’est alors gu’Alzheimer donne, a cette forme @iate sous corticale d’origine
vasculaire, le nom de « Maladie de Binswanger ».

D/ LA MALADIE DE BINSWANGER A L’EPREUVE DU TEMPS

Image TDM d'uneMaladie de Binswanger chez une
femme de 70 ans, hypertendue sévere non traitée, qu
présente une démence sous-corticale avec troubles d
la mémoire et ralentissement intellectuel marque, e
qui avait présenté un accident ischémique tramsitoi
avec déficit du MS droit, deux mois auparavant. Le
scanner cérébral, dans une coupe passant par les
ventricules latéraux, montre une zone d’hypodensité
franche de la substance blanche paraventriculaire,
bilatérale, plus marquée a gauche qu'a droite,
s’étendant a gauche vers la corticalité et comjeatib
avec le déficit récent. (d’apres Freelyal, 39)
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Le tableau de la Maladie de Binswanger a la fin dXXe siecle (4, 39 et 43)

Survenant chez des patients séverement hyperteedustteints d'une
artériosclérose majeure, l'encéphalopathie souscate de Binswanger
apparait comme une démence rare, qui est égalappeelée :

- Leucoencéphalopathie artérioscléreuse hypertensive

- Encéphalopathie artérioscléreuse sous-corticale

- Leucoencéphalopathie microvasculaire chronique

Eléments cliniques :

- Installation vers 'age de 50 ans

- Facteurs de risque dathérosclérose (HTA sévergbéte, tabac,
coronaropathie)

- Démence de type sous-corticale : aboulie, troublagsiques, troubles du
jugement, troubles de I'humeur le plus souvent gnrmode dépressif,
troubles du comportement avec agressivité

Imagerie :

- Pas de foyer ischémique multiple au niveau cortical

- Anomalies radiologiques de type leucoaraiose dassdéux hémispheres,
volontiers associées a des lacunes, voire despdidmorragies, dans la
substance blanche et les noyaux gris centraux

Histologie :

- nombreuses lacunes, et souvent petites hémorradgaés la substance
blanche et dans les noyaux gris centraux.

- atteinte de la substance blanche diffuse mais dg@ée, en zones
confluentes, prédominant dans les régions périiwedires et occipitales
respectant typiquement les fibres en U, les capsulgernes et le corps
calleux.

- dans plus de 90 % des cas, les ventricules sorgi€lales lacunes sont
présentes dans 93 % des cas et des infarctusacorti@ns 32 % des cas.

- La paroi des artéres médullaires est épaissiejéuora fibreuse, la média a
souvent perdu sa couche de cellules musculaiesslisles microanévrismes
sont parfois observés, ce qui suggere que « lae it 'autorégulation
vasculaire joue un r6le important dans la leucogha®pathie »

Etiopathogénie :

- Ischémie chronique des zones les plus distalegskau artériel destiné a la
substance blanche

- L’hypoxie peut étre responsable d'une altérationlalearoi artérielle et
d’'une éventuelle rupture de la barriere hématogmalé&ue, 'cedeme étant
lui-méme générateur d’hypoxie.

- La démence serait en partie expliquée par la d&saffation corticale qui
résulte des lésions de la substance blanche.
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L’évolution des idées concernant les « démences gakires »

Comme nous l'avons déja vu (Voir « Histoire de éangnce », p. 13), toutes les
démences séniles étaient considérées, jusqu’anlaui XIXe siecle, comme
vasculaires, avec lidée que les démences devaientporter des lésions
vasculaires diffuses, essentiellement corticaleglueot antérieures et frontales.

Cette conception fut remise en cause par deux @smeuveaux :

- La découverte de I'encéphalopathie sous-corticade Binswanger (qui
comportait un tableau démentiel sous-tendu pairésesns profondes de la
substance blanche, tout en épargnant le cortex ayant une prédominance
postérieure)

- Et surtout les travaux de Klippel et Lhermitte, quontrérent, des 1905, que
40 % des démences échappaient aux facteurs vassulai

L’idée traditionnelle del'origine vasculaire de la démence sénilavec
différentes appellations comme : « artériosclérdes vaisseaux cérebraux »,
« insuffisance vasculaire cérébrale », etc.) desgpendant perdurer, y compris
dans les milieux médicaux, jusque vers les ann@@arge ou plusieurs études
établirent que les lésions d'athérosclérose n'gtaipas significativement
différentes entre les sujets déments et les stjet®ins?®. Mais les mythes
ayant la vie dure, Hachinski déclarait encore em19

« L'expressioncalcification des vaisseaux du cerveaour décrire la déchéance
mentale est sans doute I'une des erreurs les pgadntes que I'on rencontre dans le
diagnostic médical » (cité daBsé)

Alors que l'actualité était dévolue aux discutiomstour de la nature de la
maladie d’Alzheimer, la notion d®émence par infarctus multipleétait
développée par Hachinski, en 1974, qui proposails da méme temps une
échelle clinique pour le diagnostic de la démenesculaire (40). Apres
'avenement du scanner et de 'IRM, Loeb et Garm@ifoposérent, en 1983,
une échelle dérivée de celle d’Hachinski comporthe# items en rapport avec
les résultats du scanner et de I'lRM.

Comme le signalent F. Pasquier et H. Heér{di), I'appellation « démence
vasculaire » a ensuite progressivement remplacéeleses de « démence par
infarctus multiples » (DSM-III) et de « démencedadpathique », avec diverses
classifications, dont celle reproduite page suwant

28 Corselis et EvansThe relation of Stenosis of the Extracranial Cerdbarteries to Mental Disorder and
Cerebral Degeneration in Old Ag®roceedings of the International Congress of bdigathology, 5, 1965, p.
546 ; et : Tomlinsoret al, Observation on the brains of Demented Old Peoptrnal of Neurological
Sciences, 11, 1970, pp. 205-242. (cités &ihsp 275)
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Classification des démences vasculaires
(d’'aprés Romaeet al, 1993, cité dand4)

Démences par infarctus multiples
Infarctus unique dans une zone stratégique
Maladie des petits vaisseaux avec démence

Démence par hypoperfusion hypoxique :
- Infarctus avec zones frontieres corticales
- Infarctus des zones frontiéres périventriculaires :
* Encéphalopathie sous-corticale pregjke de Binswanger
» Leuco-encéphalopathie associée aangmpathie amyloide
» CADASIL ¢erebral autosomal dominant arteropathy with sulticat
infarct and leukoencephalopathy)

Démence hémorragique
Autres mécanismes de démence

Dans le méme temps, les divers auteurs exprimaierertain désarroi et une
certaine perplexité devant ce groupe particulieréndésparate des « démences
vasculaires ». Voici ce qu’écrivait par exemple BerStubel en 19929) :

« La démence vasculaire est mal définie sur le ateatomopathologique. En effet, si
des lacunes multiples peuvent ne pas entraineénemte, un infarctus cérébral de
localisation thalamique ou frontale peut en étspomsable. Le plus souvent il s’agit
d’infarctus multiples (« multi-infarct dementia ayec des Iésions bilatérales et d’'un
certain volume. (...) Le diagnostic de démence vas@jlqui peut ne pas étre évident
s'il N’y a pas d’antécédent vasculaire évocateaut gtre aidé par certains éléments du
tableau neuropsychique (ralentissement psychomdteubles marqués de I'attention
contrastant avec une conservation relative descitépad’apprentissage) et par
I'échelle de Hachinski. L’examen tomodensitométricgst utile s’il visualise des
images d’infarctus, mais les hypodensités périvaritiires de la leucoaraiose n’ont
guere de valeur, car on les retrouve également d#Bsdes cas de maladie
d’Alzheimer et 10% des sujets sains. Le diagnodés démences mixtes, difficile
cliniguement, n’est souvent fait qu’a I'examen anab-pathologique post-mortem.»

Hauw et Zekry insistaient pour leur part, en 20£#,la grande variabilité de la
neuropathologie liée aux « démences vasculai(d8):

« Les démences vasculaires constituent un synddomieles causes, les topographies
Iésionnelles, les modalités de survenue et les mgoas sont trés variés. Toute
tentative de les réduire a une seule maladie ou méganisme unique, si séduisante
soit-elle, aboutira a un échec. »
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CADASIL, leucoaraiose et maladie de Binswanger

Deux données nouvelles sont apparues depuis ungague d’années qui vont
probablement faciliter, dans les années a venimailleur démembrement du
groupe des « démences vasculaires » :

- la preuve, apportée en 1993, de l'origine génétidjua type particulier de
démence vasculaire: le CADASILCérebral Autosomal Dominant
Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoephalopathy;

- le développement de lI'imagerie par IRM et la meil&evisualisation de la
leucoaraiose (initialement décrite par Hachinski@87).

1) Le CADASIL (37)

Des formes familiales de démence par atteinteiapthique cérébrale ont été

décrites dés les années cinquante :

- Mutrux observe en 1951, au sein d'une méme fanubs,|lésions cérébrales
attribuées a une artériosclér¢4é) ;

- Van Bogaert décrit en 1955, les constatations maihologiques faites chez
deux sceurs agees de 37 et 47 ans, appartenant taraile originaire
d’Anvers et souffrant d'une « encéphalopathie smarsicale progressive de
Binswanger %51)

De nombreux cas du méme type furent ensuite déaripartir des années
soixante-dix, en particulier par Sourander et Wadr (1977), Stevenst al.
(1977), Gerhard (1980), Colmant (1980), Bousseral. (1988), Davous et
Fallet-Bianco (1991), Mast al. (1992), Salviet al (1992), etc?® Au total,
plusieurs centaines de familles furent identifiédapord en Europe, puis en
Afrique, en Asie et en Ameérique.

Plusieurs dénominations furent proposées au fil telmps 3°, mais c’est
finalement I'acronyme CADASII(Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy
with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathyioposé par Tournier-
Lasserve, en 1993, a I'occasion de la localisagimétique de I'affection qui fut
finalement adopté par la communauté scientifiqterivationale.

Apres avoir éteé localisé en 1993 sur le chromosb@npar Tournier-Lassenet
al. (50), le gene de CADASIL fut précise en 1996 par Joetell, en tant que
mutation du géene de Notch @2)

29 Voir les références dai37)

30 par exemple : « Recurrent strokes in a family witffuse white-matter and muscular lipidosis-a nevv
mitochondrial cytopathy » (Bousser al, 1988), « Autosomal dominant syndrome with strbke-épisodes and
leukoencephalopathy » (Tournier-Lasseerteal. en 1991), « Autosomal dominant leukoencephalgpatid
subcortical ischemic strokes » (Boudrimentl, 1993).
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Les manifestations cliniques et l'histoire natwrelie CADASIL ont été
précisées en 1993 par Tournier-Lassetval, le diagnostic étant établi grace a
la liaison génétique avec le locus situé sur lertosome 19 :

- Apres une phase présymptomatique plus ou moinsuray cours de
laquelle 'IRM est anormale entre 20 et 30 ansnkdadie débute chez un
patient sur cing par des crises de migraine avex\ars I'age de 30 ans ;

- Les accidents ischémiques cérébraux sous-cortigaégents chez 4 patients
sur 5, surviennent en moyenne entre 40 et 50 Bnsomt parfois associés a
des troubles de 'lhumeur ;

- La démence apparait plus tardivement entre 50 ear®0, elle est quasi
constante avant le déces des patients, survenanirale 65 ans, apres une
évolution moyenne de 20 a 30 ans.

I —
— Démence

+— I Accident ischémique

Histoire constitué

i - ?Trouble de I’lhumeur
naturelle de
CADASIL \ SR —————) Migraine avec aura
(d’apres37) B e IRM

l
l I | l | -

20 30 40 50 60 70 ans

®
!
E>,<er,nple d arbre 9 Q
généalogique avec 00 5 ™
signes IRM et/ou 2 3 [
symptémes ‘
d’apres3
(dapres37) ¢ OBO0 6 [RESISK X
9 10 1 12 13 14 15 16 17 18
] IRM normale ™ IRM anormale IRM anormale
Pas de symptéme Pas de symptéme Présence de symptomes
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2) la_leuco-araiosE9)

Dans un article paru en 1987, intitulé « Leukoaisi®(41), Hachinski proposa
I'utilisation du terme leuco-araiose (du gréeukq «blanc» etaraios

« raréfaction ») pour décrire une hypodensité défule la substance blanche
hémisphérique, sans extension corticale, observée des images
tomodensitométriques cérébrales des sujets agé&Ements. Il lui a semblé
nécessaire d’utiliser un terme purement descripéfpréjugeant ni des lésions
anatomocliniques, ni des symptomes cliniques, ®yutconstatant deux faits
essentiels :

- l'apparition et l'utilisation croissante du scannpuis de I'IRM, ont permis
d'observer que les modifications de la substanemdble hémisphérique,
considérées jusqu’alors comme spécifiques de malearcoencéphalopathie
sous-corticale artériosclérotigue ou « maladie deswBanger », étaient tres
fréquentes chez les sujets ageés ;

- méme si I'HTA est un point essentiel dans le diagooclinique de la
maladie de Binswanger, il apparait, dans le casn duaiagnostic
neuroradiologique, que seule une partie de cesrgatsont hypertendus, et
que d’autre part des anomalies comparables delstamce blanche sont
trouvées chez des sujets sains agés et chez éés poijteurs d’'une démence
de type Alzheimer

Depuis 1987, certains points ont été précisés ecoantla leuco-araiog89) :

- elle est particulierement visible en IRM (en séagq@epondérée en T2)

- elle correspond a une micro-angiopathie sous-cabetiet serait due a une
atteinte des perforantes vascularisant la substatereche, entrainant un
hypodébit du lit d’aval

- Les facteurs de prédisposition majeurs sont: |'dt€TA et les autres
facteurs de risque cardio-vasculaires

- Si la physiopathologie des Iésions de leucoaraéssencore mal comprise,
les techniques plus récentes d’'IRM (tenseur deuslifh, perfusion)
devraient nous éclairer a la fois sur les mécarsssmis-jacents et sur sa
valeur pronostique.

D’apres Fredyet al. (39), les corrélations cliniques de la leuco-araiosefain
I'objet « de nombreuses études dont les résultats restés assez flous et trés
controverseés... car leucoaraiose et facteurs deeriggsculaires sont volontiers
intriqués. ». Les mémes auteurs estiment en ouledagprésence d’'une leuco-
araiose « n’est pas aussi anodine gu'on le supgposalle s’associe « a une
clinique polymorphe dont elle peut étre la sentanelet il existerait par ailleurs
« un continuum entre les formes asymptomatiquese(pent radiologiques) et
la maladie de Binswanger qui constituerait la forex¢réme de cette micro-
angiopathie touchant la substance blanche. »
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3) Vers une nouvelle approche de la maladie dewginger ?

Nous avons vu qu’Hachinski, en 1987, signalaitliess potentiels entre les
modifications de la substance blanche hémisphérigaeactéristiques de la
leuco-araiose) et la maladie de Binswanger.

Concernant les liens entre le CADASIL et la malade& Binswanger, des
concordances histologiques et cliniques existeaiedgent, comme l'indique
M.-M. Ruchoux(48) :

- Les lésions vasculaires intéressent principalertrenartéres perforantes et
méningées, avec un épaississement des parois cdamad’encéphalopathie
de Binswanger.

- Sur le plan histologique, trois types d’altératioégalement présentes dans
I'encéphalopathie de Binswanger sont mises en geale
Multiples dilatations périvasculaires (lacunesygeetlil)
Infarctus d’ages variés
Lésions des parois vasculaires

Le méme auteur signale en outre que :

« L’étude de la littérature laisse supposer qudidgnostic d’encéphalopathie sous-
corticale artériosclérotique de type Binswangert@& @orté chez des patients qui
souffraient de CADASIL, comme permet de le pensgowad’hui la transmission
familiale de la maladie et I'absence d’HTA. Nousoas pu répertorier, en 1997,
trente-cing cas autopsiques pour lesquels ce ditigmmaivait étre retenu. »

Au total, les recherches en cours sur le CADASIL |t leuco-araiose
apparaissent susceptibles de mieux démembrer, &mtgrme, le groupe
jusqu’alors assez disparate des « démences vassua.. Mais elles semblent
déja avoir eu une conséquence assez inattendile deaéactualiser une entité
pathologiqgue considérée jusqu’alors comme «rare agtecdotique »,
I’ Encéphalite sous-corticale chronique progressigeai avait été décrite par
Otto Binswanger en 1894.
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LA MALADIE DE PICK

A /LA VIE DARNOLD PICK (1851-1924)
B /LA DESCRIPTION DES ATROPHIES CEREBRALES LOCAIEES
C /LA MALADIE DE PICK

A / BIOGRAPHIE D’ARNOLD PICK (1851 - 1924)

Arnold Pick est né le 20 juillet 1851 en
Tchécoslovaque a Velké Mezirici
. (Moravie). Il étudia la médecine a
Vienne et obtint son doctorat en 1875.
Il fut, durant ses études, l'assistant du
neurologue Theodor Meynert (1833-
- 1892), puis celui d’Alexander Karl Otto

 Westphal (1863-1941), dans le méme
service que Karl Wernicke (1848-1905).

- A la fin de 1875 il quitta Berlin pour
. devenir médecin auGrossherzogliche
. Oldenburgische Irrenheilanstaff_'asile
de fous du grand-duché d’Oldenbougy)
Wehnen. En 1877 Arnold Pick fut
nommé médecin diLandesirrenanstalt
de Prague puis, en 1878, « Malitre
de conférences en psychiatrie et

: neurologie » a l'université de Prague.
En 1880 il devient le directeur d’'un nouvel hépifychiatrigue a Dobran
(établissement a la fois surchargé en maladespetutdu de I'hygiéne la plus
élémentaire...) et sera nommé six ans plus tarféggeur de neuropsychiatrie a
I'université germanique de Prague.

Il y avait alors a Prague deux universités concues 'une tcheque et l'autre
allemande®!, et dans la partie allemande la situation étaislavante : des
professeurs allemands enseignaient en allemand éatdeiants allemands, alors
gue presque tous les patients parlaient uniqueladoheque... C’est ainsi que
'un des problemes de Pick fut de trouver des &sHs allemands parlant le
tchéque : « Le chirurgien a une vie facile, toutoeeil doit faire étant de
demander : - est-ce que c¢a fait mal ? -, mais praminer le psychisme de nos
patients nous sommes censés poser beaucoup pugstens ! ».

31 Ces deux universités prétendaient 'une et 'adescendre de l'institution fondée par Charles1816-1378)
en 1348, la premiére université en Europe cen&rgdesséder les mémes droits et libertés que leensités de
Paris et de Bologne.
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Cest a cette époque qu'Arnold Pick entreprit semandes études
anatomocliniques sur des patients présentant ¢ebles neuropsychiatriques.
C’etait un travailleur acharné : en plus de ses @&blications, il écrivit un

manuel sur la pathologie du systéme nerveux. Laatgp Pick a recueillir

I'histoire d’'un patient psychotigue ou méme muetitéiegendaire. Son travail
sur la localisation corticale des perturbationdadearole et d’'autres fonctions
du cerveau lui valurent une réputation internatieigeoir ci-dessous).

Il a entretenu une correspondance avec un certaimbre de savants de son
temps parmi lesquels Jules Déjerine (1849-1918rr®iMarie (1853-1940),
Henri Head (1861-1940), Fulgence Raymond (1844-1 st Adolf Gustav
Gottfried von Strimpell (1853-1925), et John Hugh$ Jackson (1835-1911).
Il avait également un grand cercle d’amis, parmglels le philosophe Friedrich
Jodl (1849-1914), le physiologiste Sauer, le phgei&€rnst Mach (1838-1916),
et le juriste Johann Graf Gleispach (1840-1906nokt Pick était également
tres proche d’'Otto Kahler (1849-1893), le décourrdel la maladie qui porte
désormais son nom, qui enseignait la médecine ldam&me université que lui
et avec qui il fit des recherches neuro-anatomigue$a moelle épiniere.

Pick rassembla tout au long de sa vie une immeitdietheque dans sa maison
ou les livres étaient empilés jusqu’au plafondrndd Pick est mort le 4 avril
1924, a I'age de 73 ans, d'une septicémie conwadiéns les suites d’'une
opération pour un calcul de vessie.

B /LA DESCRIPTION DES
ATROPHIES CEREBRALES LOCALISEES *?

Lorsqu’Arnold Pick écrivit en 1892 un article seslliens entre une « atrophie
prononcée des circonvolutions de I'hémisphere gaueh particulier sur le lobe
temporal gauche » et une aphasie chez un homme dms(57), il désirait
simplement attirer I'attention sur la possibilitatiophies localisées (opposées a
I'atrophie diffuse) dans le cadre de la démencéesén

« |l est généralement admis que le premier stadéad@émence de la Paralysie
générale est caractérisé par des symptomes fodadeseformes d’aphasie qui ne
semblent que rarement, sinon jamais, résulter sieng focales. Dans le Démence
sénile, par contre, il est admis que, mis a paval#&té appelée « amnésique », toutes
les autres aphasies qui accompagnent la démenite mEsultent de la complication
par des lésions focales. Wernicke a par le pasdérdéue la Paralysie générale est la
seule forme de trouble mental qui montre des symgsdotauxa la fois corticaux et
sous-corticaux et doit donc étre placé a mi-chesnitre la psychose et I'atteinte
organique de cerveau. Cet article vise a montrex lguméme maniere de voir
s'appligue également a l'atrophie cérébrale quicess base de la démence sénile,
fournissant une preuve supplémentaire du lien tétmui existe entre le
neuropathologie et la psychiatrie. »

32 \oir en Annexe (p. 113) la traduction intégralefamcais de deux articles d’Arnold Pick.
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Dans le méme article, Arnold Pick reprend des olagiems déja publiées par
d’autres auteurs et qui vont dans le sens de spothgse :

- un cas publié dans Idanuel des maladies mentalee Bevan Lewis (1889) se
rapporte & un homme agé de 52 ans qui développdailiesse progressive des
extrémités a droite et un trouble de la parolep@ésa des symptdmes de démence
sénile et d’'une perturbation amnésique de la patodxamen post-mortem a montré
notamment une atrophie prononcée dans I'ensembleéd@ons frontales et pariétales,
spécialement du c6té gauche mais sans atrophikstaeaavec une nette différence de
poids entre les deux lobes frontaux (poids du folxetal droit de 327 g contre 198 g a
gauche)

- un autre observation (faite par Magnan et rappattéesDe la cécité et de la surdité
des mots dans I'aphasi&881), présente le cas d’'une femme de 37 andéyaloppa
une «démence seévere» apres une «faiblesse pmyiche progressive »
accompagnée de «douleur dans la jambe droite, éouperdant progressivement
l'utilisation de cette derniere », une paraphagdiaire « langage plein d’émotion »
[Affectsprachp», et chez laquelle l'autopsie a montré une epmtie de tout
I’lhémisphére gauche ».

Arnold Pick commente ainsi cette derniere obserwmati

« Le cas a rapporté au-dessus n’a montré aucunemadie sénile » ou de « paralysie
générale » mais simplement une atrophie cérébidturnit donc un argument pour
notre these d’atrophie cérébrale progressive singilaussi (telle une conséquence
possible) que les processus diffus peuvent medes &ymptdmes de trouble focalisé.
Ceci fait avancer la compréhension de tous les &ymmgs qui dépendent
apparemment de la pathologie diffuse et, en verttadwgue I'aphasie est un de ces
symptémes focaux, d’améliorer la compréhensionagémsies en général. Cependant,
nous sommes incapables de répondre ici a certdieesjuestions pathologiques et
anatomiques plus détaillées soulevées au débwales, d’autre part, a commenceé a
répondre a des questions semblables mais seulepwntrapport a Paralysie
générale. »

Dans ce premier article, Arnold Pick ne mettait dgas en cause les lobes
frontaux, ce qu’il ne fit pas non plus dans soroedccas rapporté en 1901, qui
concernait une femme de 59 ans avec une atrophieate généralisée plus

marquée du cbté gauclid8), et ou il se contentait d’insister sur I'existence
d’atteintes focales dans la démence sénile :

« A partir de I'observation qui vient d’étre présam je crois avoir fourni une nouvelle
preuve importante soutenant mon opinion au sujeladgignification de l'atrophie
cérébrale sénile, comme base des symptomes fo¢aux.La seule raison pour
laquelle il n'y ait pas plus de cas mis a jour pleyue par I'expression simultanée de
symptomes liés a des atteintes multifocales quisanent dans la majorité de cas
d’atrophie cérébrale, ce qui diminue la discrimioatdes différents symptémes. En
cela il me semble que la situation est similaiee de I'épilepsie, ou les frontiéres
entre I'épilepsie corticale et la crise épileptiqu®prement dite sont également en
train de disparaitre. Comme H. Jackson I'a sigdalguis longtemps, nous pouvons
reconnaitre que, dans une telle crise, en raisola darvenue simultanée des divers
symptomes multifocaux d'’irritation, il est fréquemie I'analyse de chacun d’entre eux
pris individuellement soit tout a fait impossibte.
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L’atteinte spécifique des lobes frontaux n'appagaifait que dans le quatrieme
cas gu’il décrivit en 1906, c’est-a-dire celui dalomme de 60 ans avec une
« atrophie frontale bilatérale($9). C’est finalement ce dernier cas qui pourrait
étre considéré comme le premier cas de ce quappelé « Maladie de Pick » a
partir de 1925, dont nous allons maintenant abortestoire proprement dite
(qui s’éloigne donc quelque peu des observatiomegps d’Arnold Pick...)

Cerveau présentant une atrophie
plus marquée au niveau du lobe frontal

C /LA MALADIE DE PICK

La création de I'éponyme (1925)

Au deébut du siécle, personne ne pensait qu’Arnalkk Rwvait décrit une
nouvelle maladie : Barret estimait en 1913 quedEsx premiers cas décrits par
Pick n’étaient que des formes atypiques de la malddlzheimer, et Ziehen,
en 1911, ne voyait rien de spécial en eux. Pendaméme période, Liepmann,
Stransky et Spielmeyer avaient décrit des cas sdii@dd associant aphasie et
atrophie cérébrale localisée ; tant est si bien drechia et Mihalescu furent
tentés de leur donner le nom de « Maladie de Spign. b).

Mais ce fut la dénomination « Maladie de Pick »gpmsée en 1925 par Gans
(54), qui fut finalement retenue, surtout apres quen8icler, en 1927 et 1929,
ait repris cette formule dans deux articles class0, 61) ou il élaborait une
nouvelle conception de cet état en suggérant gualuait en trois stades :

- le premier était associé a une perturbation dumege: et du comportement ;

- le second a des symptémes localisés (par exengpteolébles du discours) ;

- et le troisieme a une démence généralisée.

Carl Schneider reconnaissait par ailleurs I'exis¢ele formes rapides et de
formes lentes, les premiéres avec des variétégtakiles et aphasiques et une
évolution maligne, et les derniéres avec une prétmee de plaques
(probablement impossibles a distinguer de la maldtilzheimer)
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Les hésitations nosologiques au cours du XXe siecle

Avant méme que Gans ne propose, en 1925, de démmam de Pick a la
maladie en question, les Corps de Pick avaiendétéits en 1911 par Alois
Alzheimer (52) dans un cas d'atrophie frontale et temporale digian
progressive (qui avait été étudié par Pick), en tarinclusion cytoplasmique
neuronale sphériqu®6). Mais le lien entre les Corps de Pick et la Malatke
Pick n’était pas évident et, vers le milieu du X{ecle, la présence de corps de
Pick n’était pas considérée comme nécessaire gnabtic de maladie de Pick,
qui incluait toutes les atrophies frontales d’argdégénératives.

Comme il y avait des chevauchements importante datmaladie de Pick et la
démence présénile d’Alzheimer, quelques expertsconsidéré ces maladies
comme une seule entité, et le terme de « maladieAzheimer » fut méme

parfois employé. Mais diverses descriptions clipathologiques ont permis de
distinguer la maladie de Pick (avec et sans comsPitk) de la maladie

d’Alzheimer.(62, 56)

Ce n'est qu'apres bien des hésitations terminologgg qu’il est aujourd’hui
admis que les corps de Pick sont indispensablediaggnostic de maladie de
Pick (une convention que le terme de « démencer@s ate Pick » permet de
souligner).

Dans les années 1970 les équipes de GustafsometdBme part, et de Neary,
Snowden et Mann d’autre part, insisterent surdguence des dégénérescences
non spécifiques des lobes frontaux et temporaugrigotrs, beaucoup plus
fréquentes que la « maladie de Pick avec corpsatte»PC’est ainsi que Brun et
Gustafson proposerent en 1978 le terme de « déggmeiice frontale de type
non Alzheimer », cadre dans lequel la « Maladi®i& » (avec corps de Pick)
n’était plus qu’un élément particulidb5, 56)

Le terme « complexe de Pick » fut ensuite propaosd ¥4 par Kertesz (qui
correspondait a ce que nous appelons désormais« tBsmences fronto-
temporales »), en vue de regrouper les différentdtés anatomo-cliniques
s’articulant autour de la maladie de P{8B):

- démences frontales

- aphasie progressive primaire

- dégénérescence cortico-basale

- et démence frontale avec atteinte du motoneurone
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C’est également en 1994 que furent définis de mamiénsensuelle les criteres
des « démences fronto-temporal€s6) :

Critéres de DFT (1994)

- Troubles comportementaux

-  Symptémes affectifs

- Troubles du langage

- Préservation de l'orientation temporo-spatialeest praxies

- Signes physiques limités aux signes de dysfonctioramt frontal

- EEG normal

- Les données de 'imagerie cérébrale et de la neyohplogie témoignen
du dysfonctionnement frontal

—

Mais depuis ce consensus de 1994, de nouvelletati@ss nosologiques sont
encore apparues concernant le lien pouvant existere diverses formes
clinigues des DFT. C’st ainsi qu'en 1998, lors d'yronsensus élargi », la
nouvelle terminologie « démences lobaires frontogerales » fut proposée,
regroupant trois formes cliniques :

- Démence fronto-temporale ;

- Aphasie progressive fluente ;

- Démence sémantique.

Mais compte-tenu des chevauchements possibles lestteis présentations, il

a été convenu, en 2001, de revenir a la dénommatibale « démence fronto-

temporale », avec seulement deux formes partieglier

- La forme comportementale ;

- Les forme avec troubles du langage prédominantiouggnt elle-méme
d'une part I'aphasie progressive primaire et daupart la démence
sémantique.

Signalons enfin, que la terminologie « maladie gsale Pick » a été suggérée
en 2000 par Uchihara et Tsuchiya pour prendre enpt® le fait qu'une
démence n'apparait pas toujours en présence ds derBick53).
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LA DEMENCE A CORPS DE LEWY

A / BIOGRAPHIE DE FRIEDRICH H. LEWY (1885 — 1950)
B / MALADIES (ET DEMENCE) A CORPS DE LEWY

A | BIOGRAPHIE DE FRIEDRICH H. LEWY (1885 — 1950)
(65, 71, 73, 75)

Friedrich Heinrich Lewy (1885 — 1950), qui étude hédecine a Berlin et
Zurich, a obtenu son doctorat en 1910 a Berlintrdivailla a [linstitut
physiologique de Breslau et au sein des cliniqegsipatriques de Munich, de
Breslau et de Berlin.

En 1912, Lewy décrivit pour la premiere fois dasgtusions de forme variées,
allongées ou arrondies, situées dans les prolongemau dans les corps
cellulaires des neurones » (les futurs « corpsedeyl») dans le tronc cérébral et
le noyau basal de Meynert de patients atteintadadladie de Parkinsdi67).
Mais dans sa description princeps, Lewy ne recopasitl’atteinte constante de
la substantia nigracette découverte étant attribuée a Tretianofl @10 (74),
qui utilisait d’ailleurs pour la premiére fois kertne « corps de Lewy ».

Lewy fut ensuite recu neurologue en 1921 a Bedin,il devint « professeur
extraordinaire ». A noter qu'a cette époque Lewgqfrenta le laboratoire
d’Alois Alzheimer a Munich®,

ER NEUROLOGIE UND
0. FOLRSTER Bicis - ol Dle BlOlOgle der Person
DIE Ein Handbuch der allgemeinen und speziellen
LEIIRE VOM TONUS Konstitutionslehre
i‘ N [) DEI{ BEWEGI}NG Unter Mitarbeit zahlreicher Fachminner
ZUGLEICH SYSTEMATISCHE UNTE TN N Herausgegében-von
ZUR KLINIK, PHYSIOLOGIE, PATHOLOC
PATHOGENESE DER PARALYSIS AG Prof. Dr. Th. Brugscll - Prof. Dr. F. H. Lewy
VON Berlin Berlin
F. H LI«}\»\'Y )
Band I:
Teil der
BERLIN
VERLAG VON JULIUS SPRINGER URBAN & SCHWARZENBERG
Pt 056 1026 Mg
LEWY. Die Lehre vom Tonus und der BRUGSCH et LEWY,Die Biologie
BewegungBerlin : Julius Springer, 1923. der PersonBerlin (Tome I, 1926)

33 Voir Chapitre « Maladie d’Alzheimer », p. 30.
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En 1923, Lewy publie une étude sur la maladie dkifson(68) ou il donne la
premiere description de la distribution diffuse airticale des inclusions
neuronales (corps de Lewy) et ou il émet le preiigpothese d’une relation
entre ces corps de Lewy corticaux et I'existenamé démence chez certains
parkinsoniens(64, 65)

En 1926 et en 1931, Lewy publia, en collaboratieecaBrugsch, les deux tomes
d’'un ouvrage sur la biologie humaif@3). Par ailleurs, dans un article paru en
1932, Lewy remarque des similitudes entre les cdiipslusion dans la maladie
de Parkinson et certaines maladies virales, eteseggne origine virale a la
maladie de Parkinso(65)

La carriere de Friedrich H. Lewy fut ensuite forearhaffectée par la situation
difficile subie par les juifs dans I'Allemagne nazie I'époque. Peu apres avoir
participé a la fondation, en 1932, de [linstitutur@ogique de Berlin
(comprenant une clinique et un institut de recheycll fut forcé, en 1933,
d’émigrer en Angleterre, avant de se rendre finalgmaux Etats-Unis. Son
parcours reflete le destin de beaucoup de savaifdsajlemands de la premiere
moitié du XXe siécle(65)

Corps de Lewy &

B / MALADIES (ET DEMENCE) A CORPS DE LEWY
Les premieres descriptions (64, 73)

En 1961, Okasakiet al (72) décrivent pour la premiére fois I'existence
d’inclusions argentophiles intra cytoplasmiquiems les neurones du cortex, du
systéeme limbique, et du tronc cérébral, chez deatiemts présentant une
démence progressive associée a une tétraparésiedest troubles
neuropsychiatriques, sans troubles parkinsonietra-pyramidaux au début de
I'évolution de leur maladie
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Entre 1974 et 1984, plusieurs groupes de patientc aune démence
progressive, des troubles parkinsoniens, et unechpsg furent eétudiés.
L’autopsie cérébrale réveélait I'existence de norakreorps de Lewy corticaux
et sous corticaux, corrélés ou non avec des lésien-pathologiques typiques
de la maladie d’Alzheimer. C’est Kosaka, en 1984, uilisa pour la premiere
fois le terme de « Maladie a corps de Lew6).

A la fin des années 1980, de nombreuses termireddgrent employées par les
différents auteurs, comme : maladie a corps de Laiffiys ; démence associée a
des corps de Lewy corticaux ; démence sénile de typorps de Lewy » ;
démence a corps de Lewy disséminés ; variantes & Lewy de la maladie
d’Alzheimer, etc.

Cette « dispersion terminologique » persista jusqre qu’une conférence de
consensus preconise, en 1995, ['utilisation du éerdémence a corps de
Lewy »tout en en définissant les criteres clinico-patbmjaes(69) :

Critéres de démence a corps de Lewy « probable » efpossible »

1. La caractéristique centrale pour le diagnostic dELDest un déclin cognitif
d’amplitude suffisante pour interférer avec unesoeiale ou professionnelle normale.
Une altération mnésique, au premier plan ou persisf peut ne pas survenir
nécessairement pendant les stades précoces, mastdebituellement patente avec
I'évolution. Les déficits aux tests d’attention, fd@ctions fronto-sous-corticales ou de
capacités visuo-spatiales, peuvent étre parti@ient marqués

2. La présence d’au moins deux des trois caractéregiquajeures suivantes est requise
pour le diagnostic dBCL probable; la présence d’au moins un seul critere majeur es
indispensable pour le diagnosticDEL possible

a. fluctuations de I'état cognitif avec variationsrfches de I'attention et de la
vigilance

b. hallucinations visuelles récidivantes, typiquenendicises et détaillées

c. syndrome parkinsonien

3. Autres symptomes en faveur du diagnostic :
chutes répétées

syncopes

pertes de connaissance bréves
sensibilité aux neuroleptiques

idées délirantes systématisées
hallucinations autres que visuelles

~Pao0 T

4. Le diagnostic de DCL est moins probable en présence
a. d’un accident vasculaire, révélé par des signesotmgiques focaux ou par
I'imagerie cérébrale
b. de la démonstration par I'examen physique et lesnexs complémentaires de
toute autre affection somatique ou cérébrale sarffes pour expliquer le
tableau clinique
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Réflexions autour des maladies (et de la démencetarps de Lewy

Les corps de Lewy sont généralement considérés eodan marqueurs d’une
pathologie dégénérative, leur répartition et latgpeneuronale associée
conditionnant des signes cliniques variés.

C’est ainsi que McKeith, en 1999, a pu décriretfess principaux syndromes
regroupés sous le terme « maladies a corps de W) :

La classification des maladies a corps de Lewy (Ma#th, 1999)

a. la maladie de Parkinson (ou les corps de Lewy kmitEes aux régions sous-corticales, |en
particulier la substance noire)

b. la démence a corps de Lewy (ou ces derniers sodissa la fois dans le cortex cérébral et
les noyaux sous-corticaux)

c. le « syndrome dysautonomique primaire », resporsdblypotensions orthostatiques (pu
les corps de Lewy sont trouveés dans les neuromaepathiques meédullaires)

Mais cette classification n'a pas supprimé, loinl@etoutes les interrogations
autour des «naladiesa corps de Lewy » en général, et de tBmence corps
de Lewy » en particulier. Comme le signalent Tourclet Portet, les patients
rencontrés en pratique courante s’écartent ent@éhlen souvent des trois
cadres nosologiques proposés par McK@i) :

« Les signes extrapyramidaux, l'altération cognitides manifestations neuro-
psychiatriques et dysautonomiques sont souventigssde plus, les corps de Lewy
corticaux, pour des raisons encore mal connues$,@esque toujours associes a des
lésions de maladie d’Alzheimer, justifiant la déniation plus ancienne de « variante
a corps de Lewy de la maladie d’Alzheimer ». »

Méme si la démence a corps de Lewy — considéréeneowla deuxieme cause
de démence dégénérative » — est bien définie paosrisensus de 1995, il n’en
reste pas moins que sa situation nosologiquedajotirs I'objet de discussions.
Elle pourrait apparaitre en effet comme une entte&rmédiaire entre la maladie
de Parkinson et la maladie d’Alzheimer (tout enn€tausceptible de se
développer seule, ou bien conjointement avec langautre de ces entités...)
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Claire Didier résume dans sa thése les principaiRt$ en suspens sur ces
guestiong64) :

« Les limites de la démence a corps de Lewy sordreroin d’étre clairement définies en
raison de ses aspects similaires, tantét cliniqizegdt anatomopathologiques avec
d’autres maladies neurodégénératives, principalenenmaladie d'Alzheimer et la
maladie de Parkinson, surtout dans leurs stadaiéstar

1. Ses aspects cliniques et pathologiques sont frémesmn superposables a ceux
observés dans d’autres démences dégénérativeatsudes stades avancés (survenue
d’'un syndrome parkinsonien dans la maladie d’Alatezi par exemple). Or il n’existe
pas de signe diagnostique spécifique de la matadaehors de la preuve histologique
impliquant le déces du patient ; de son vivant,| seu diagnostic clinique de
probabilité peut donc étre pose.

2. Les corps de Lewy, entité neuropathologique de haetiee a corps de Lewy présents
de facon diffuse dans le cortex ceérébral, sontedgant retrouvés dans 15% des
démences séniles.

3. Inversement certaines lésions cérébrales morpllegi observées dans d’autres
entités démentielles peuvent étre identifiées tladémence a corps de Lewy. Il s’agit
notamment des plaques séniles et de la dégénécesoenrofibrillaire, observées
typiquement dans la maladie d’Alzheimer. »

Maurage et Duyckaerts proposent quant a eux quelggfeexions a partir de
trois questions fondamentales souleveées par lamg®corps de Lewiy'l):

« Le corps de Lewy peut-il a lui seul définir unedadie ?

La réponse est probablement négative. Il est et gfiuvé dans des cas ou la cause
des lésions est clairement différente, par exerdpke formes familiales de maladie
d’Alzheimer et de maladie de Parkinson, les preesi@lues a la mutation du géene de
la préséniline, les secondes a celle du gene Iiddiaynucléine.

La démence a corps de Lewy constitue-t-elle unadi@homogéne ?

On peut aussi en douter : il est par exemple piebgie les cas familiaux de maladie
d’Alzheimer chez lesquels sont trouvés des corplsesey corticaux (et qui répondent
donc aux criteres de démence a corps de Lewy) rgl@ene autre maladie que les
cas sporadiques chez lesquels seuls des corpsadesbat présents dans le cortex.

Faut-il donc dénier toute signification au corpsldawy ?

Nous ne le pensons pas. On le trouve en effet diemségions précises du cerveau. La
substantia nigreet lelocus coeruleuspar exemple, sont toujours affectés, 'amygdale
temporale souvent, le cortex limbique plus fréquemigue I'isocortex. 1l est associé
a une mort neuronale et a un ensemble précis dptéyms moteurs ou intellectuels
qui témoignent de I'atteinte préférentielle de égs¢s neuronaux déterminés. Mais ce
n'est pas la seule topographie qui détermine soardjgm. Les mémes régions sont
touchées dans la paralysie supranucléaire progeessi dans la dégénérescence
corticobasale, ou les corps de Lewy sont absdnitsut, & notre avis, en conclure que
le corps de Lewy et la pathologie qui 'accompaggresont pas « spécifiques » d’'une
maladie mais constituent I'une des réactions st@péets du cerveau, en réponse a un
groupe déterminé d’agressions. »
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LE SYNDROME DE KORSAKOFF

A/ BIOGRAPHIE DE SERGEI KORSAKOFF (1853 — 1900)
B / LES PUBLICATIONS ORIGINALES DE KORSAKOFF
C / LE SYNDROME DE KORSAKOFF DE NOS JOURS

A / BIOGRAPHIE DE SERGEI KORSAKOFF (1853 — 1900)
(83, 87)

Sergei Sergeievich Korsakoff, ou Korsakov (22 jan\i853 — 1er mai 1900) est
né en Russie, a Gus, une localité alors connue smuusine de verrerie (dont
son peére était le directeur).

Il étudia la médecine a 'université de Moscou,
ou il fut diplomé en 1875, et devint ensuite
médecin a I'hépital mental de Preobrazhenskii.
Entre 1876 et 1879 il acquit une expérience
universitaire dans la cliniqgue des maladies
nerveuses sous la direction d'Aleksei
Kolzhevnikoff, ou Kojevnikov (1836-1902).

I publie sa these sur la « paralysie
alcoolique » en 1887, avant d’étre nommeé
« chargé de cours » en 1888, puis responsable
d'une nouvelle clinique psychiatrique
universitaire en 1892, devenant en méme
i temps « professeur extraordinaire ». C’est a
cette époque qu’il se rendit a Vienne pour
étudier aupres de Theodor Meynert.

Korsakoff fut 'un des grands psychiatres du 1%lsi et nombreux furent ses
travaux publiés en neuropathologie, en psychiagtien médecine légale.

C’est dans sa these de 1887 sur la « paralysielmjae » qu'’il décrivit pour la
premiere fois I'amnésie antérograde avec polynéwtibrigine alcoolique qui
portera plus tard son nofv8) :

« Ce trouble mental, dit-il, apparait parfois sdasforme d'un trouble nerveux
touchant gravement la sphere mentale, parfois &oose d’'une confusion avec, des
erreurs caractéristiques dans l'orientation daesphce, le temps et la situation vécue,
et parfois sous la forme presque pure de trouligs ale la mémoire, avec une bonne
préservation de la mémoire récente (...) Certainsfremifd’'une perte de mémoire
tellement importante qu’ils oublient tout, littéeatent et immédiatement ».
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Sergei Korsakoff, qui devait établir également ctassification des maladies
psychiatriques, publia en 1893 gesurs de psychiatri¢79) et développa, en
1900, des conceptions tres médicales dans unecptibii sur IAlitement dans

le traitement des psychoses

Il se prononga pour une gestion plus humaine ddad®s mentaux avec en
particulier l'instauration du « principe d’absende contrainte » (no-restraint
principle), méme si cela n’était pas toujours fad appliquer : « Moins de
contrainte pour le patient, plus de contrainte peuwlocteur ».

Il regrettait par ailleurs que certains étudiardgerst obligés de gaspiller leur
énergie a gagner un peu d’argent pour vivre au dieuse consacrer a leurs
études. C’est ainsi qu’en tant que Président de $ciété pour l'aide aux
étudiants dans le besoin », il contribua a alldgars difficultés financiéres.
Mais il indiquait clairement, en méme temps, cel@itendait de ses étudiants :

« Avant tout, je souhaite que tous les étudiamtemnaissent la nécessité absolue de
I'apprentissage, qu’ils aiment profondément la soge et la connaissance, et qu'ils
dédaignent I'ignorance. En échange de ce grandlggées qu’est linstruction, les
étudiants doivent étre préts a se sacrifier, mamaia de leur vie, pour le bien de leur
pays et pour les idéaux de 'humanité. »

En organisateur efficace, Korsakoff contribua adfemen 1890, la « Société des
neuropathologistes et des psychiatres de MoscoDans son discours
d’ouverture, il fixait comme principe de base poehaque membre
« d’encourager davantage les connaissances sitjgrifsans se préoccuper de
savoir qui sera premier a atteindre telle ou &l@ncée scientifique. »

Un grand moment dans sa carriére fut I'organisationl2e Congres médical
international, en 1897, a Moscou. Il s'attacha &asa créer une association
nationale des psychiatres et des neurologues dgeRusais il mourut en 1900,
agé de 46 ans, juste avant que cette société mde/gour. Par acclamation le
journal de cette nouvelle associatiaZh@rnal nevropatologii i psikhiatr)i fut
baptisé de son nom.

B/ LES PUBLICATIONS ORIGINALES DE KORSAKOFF

Korsakoff reste surtout connu par sa publicatiomgaps de 1887 sur « Les
Troubles de la sphére psychique dans la paralyso®lajue et leurs relations
avec les troubles psychiques de la polynévritetw,l alécrivait ce qui sera
appelé plus tard le « syndrome de Korsakov » (aar@oésie antérograde,
confabulation et fausses reconnaissances, desur@nttemporo-spatiale, et
polynévrite des membres inférieurs., suivie trais plus tard par un article sur
les troubles de la mémoire et leur diagno&li).
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L’observation ci-dessous a été publié en francars,1889, dans l&Revue
philosophiqgue Comme le remarque Jacques Postel, qui reproduiéxte dans
son ouvrage sur les « Textes essentiels de la Rsayeh» (83), il apparait que
I'on n’était pas trés exigeant dans les prétoiefkdssie, a cette époque, sur le
travail des avocats :

« C’était un avocat qui faisait abus d’alcool. B81, il prit une fievre apres laquelle il
se développa un trouble profond de l'activité psyech et une paralysie des membres
inférieurs. Le malade fut placé dans un hopital, daprés ses dires, la paralysie
disparut au bout de quelques mois ; mais depussuffre d’un trouble profond de la
mémoire qui, du reste, disparait peu a peu. Lemipre temps de sa sortie de
I'hdpital, il ne se souvenait absolument de riencdequi se faisait autour de lui : il
oubliait tout. Cependant, ses facultés intellebdsettaient en si bon état qu’il pouvait
bien remplir les fonctions de correcteur d’'un jalrn il pouvait trés bien indiquer
toutes les fautes d’'une ligne et, pour ne pas pdedligne, il faisait des remarques au
crayon ; s'il n'avait pas eu ces points de repeaaiait peut-étre toujours lu la méme
ligne. Il ne reconnaissait ni le lieu ou il demeyrai ses nouvelles connaissances.
Lorsque le journal ou il travaillait cessa de piaegiil resta sans ouvrage et alors pour
lui vinrent des temps durs, dont il navait gardéug souvenir confus. Cependant la
mémoire revenait peu a peu et quatre ans apréblg de sa maladie il recommenca a
travailler comme avocat. C’est alors que jeus dagion de le voir pour la premiére
fois. C’était un homme de quarante ans, d’une bammstitution. Il n’avait plus de
traces de paralysie, ses jambes étaient robusteslement la surface inférieure de
I'orteil était insensible au courant faradique. Qua la mémoire elle était fortement
troublée. Le malade se rappelait avec grand-pesnguc était arrivé dernierement. La
conversation qu’il avait eue la veille, il 'oubliale lendemain. La veille il avait
travaillé, compulsé le dossier d’'une affaire, eleledemain il ne se souvenait plus de
cette affaire, de quoi il était question, etc. &lhit quelque chose a faire le lendemain,
il devait I'inscrire, le mettre en lieu évidentnen il oubliait ce qu’il devait faire. Il est
évident que ce manque de mémoire continuel étaizapénible pour le malade.
Cependant il constatait lui-méme que ce n’étaitg@ms$oubli absolu, mais seulement
une impuissance a se rappeler les choses a soetgtéemployait toutes les ruses
possibles pour se placer dans des conditions falewra la mémoire. Ainsi, en allant
plaider une affaire (du reste la plupart de sentdi n’étaient pas des gens exigeants),
lorsqu’il occupait sa place il ne pouvait absolumeas se rappeler de quoi Il
s’agissait, bien qu’il et lu l'affaire la veilldais pour ne pas se trouver dans une
position embarrassante il écrivait pour lui un gerde I'affaire, et, en le lisant, il s’en
remettait les détails et en plaidant il évitais I&aits et employait les lieux
communs qui convenaient au sujet. Il disait quecetite maniére, il pouvait bien
conduire les affaires, d’autant plus qu’ayant uinpde départ, il pouvait raisonner
convenablement et donner des raisons plausibles.

Il se trouvait encore dans une position embarrasdansqu’il rencontrait quelqu’un

qui lui rappelait les débats tres vifs qui avaieatlieu la veille et qu'il avait conduits

lui-méme ; il ne pouvait se rappeler ce que c’'@ade quoi il avait été question. Mais,
sachant la faiblesse de sa mémoire, il tAchaitadeagger de maniére que celui qui lui
parlait lui expliquat lui-méme de quoi il s’agissdi répondait par un lieu commun et
posait lui-méme une question et peu a peu il spelaji les débats de la veille, sans
reliefs, sans images, mais assez clairement powopotontinuer la conversation sur
ce théme et ne pas contredire ce gu'’il avait avémeeéille. Cependant, la question de
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savoir si c’était la ce qu’il avait dit la veillénquiétait toujours, il craignait d’avoir
avancé le contraire [...].

Mais le malade dit que toutes ses connaissancesufaient qu’il ne se trompait pas,
gu'il était conséquent avec lui-méme, qu'il parleit partant toujours des mémes
principes et qu’il n’y avait pas de contradictio@ns ses paroles. Cette absence de
contradiction et sa sagacité étonnaient le malaidméme ; il dit qu’il se trouve a tout
moment dans une position ou il se dit ; « Ah ! Deabme voila pris, je ne sais
vraiment pas de quoi il est question », et puis p@eu I'affaire s’éclaircit et alors |l
dit ce qui convient. Cela lui donne de I'assuraete’est pour cette raison que, dans
les derniers temps, quoigu’il oublie beaucoup deseb, il est devenu plus
communicatif et ne craint plus de rencontrer quelguDu reste il croit avoir
remargué que maintenant il se rappelle plus deeshgse par le passé ; il se rappelle
la plupart des incidents, mais ce souvenir estrgénénprecis ; il ne peut toujours pas,
malgré tous ses efforts, se rappeler les détailgis s'il se rencontre une circonstance
favorable, une partie de ces détails se reconstdne sa mémoire, mais avec si peu de
relief, si indécis, que jamais il n’est en étatffiremer qu’ils ont eu lieu.

Cette défaillance de mémoire concerne principalenesnévenements, c’est-a-dire les
changements dans le temps ; quant aux perceptierni®space et aux sensations
visuelles, elles se rappellent généralement mieexmalade s’en va tout seul dans la
rue et reconnait la maison ou il a été une fdigpeut de mémoire dessiner la maison
gu’il habite, la maison de campagne ou il a pa&t [; il reconnait toutes ses
nouvelles connaissances. Mais il ne peut se soudame conversation qu’il a eue

avec ces connaissances, il ne peut méme pas s#aagp s’est entretenu avec elles.

Parfois, le malade se rappelle des incidents @utéyia la période de I'état grave de sa
maladie : la plupart du temps une impression aotalle évoque toute une série

d’associations qui se rapportent a la vie pasdésgerent ce sont des souvenirs des
offenses qu’il a souffert. Le malade ressent cdsneés, mais, comme il I'assure,

faiblement, sans énergie. Ensuite ses souvenirblpéniisparaissent. En général, le
malade assure qu’il a bien de la peine a recoestitucontinuité des images dans sa
conscience ; les images paraissent accidentelldsagmentaires, mais, néanmoins

(et c’est remarquable), le malade ne se contreditgh, & premiere vue, il parait parler
d’aprés un plan arrété, tandis que lui-méme n’estpé qu’a faire en sorte que ses
idées découlent l'une de l'autre, et si on lui dedea par quoi a commence la

conversation, il est absolument dans I'impossiitie le dire. A cause de toutes ces
circonstances la lecture lui est impossible ; seoir lu deux, trois pages, il est

obligé de retourner au commencement pour se rapgelguoi il est question.

Ayant conscience de son état, le malade tacheadalyser et cette analyse porte les
traces du trouble de sa mémoire. Il revient tolgoaux mémes choses et répéete
plusieurs fois ce qu’il a dit. Cette tendance aetép se remarque aussi dans ses
paroles. Il a conscience lui-méme qu’il lui manglgela vivacité, de I'énergie. En se
rappelant ce qu’'il était autrefois, il reconnait um@fonde différence. Autrefois,
c’était un homme ardent, énergique, que les irgastrévoltaient puissamment, tandis
gue maintenant il ne se révolte presque plus ;uha espéce de sang-froid, qui ne
vient pas de la conscience de sa force, d’'un mEntue élevé, mais qui est la suite de
sa faiblesse d’énergie.

Pendant le cours ultérieur de la maladie, la méahir malade s’améliorait de plus en
plus, il était plus content de son état et il dewetoujours plus apte a un travail
intellectuel. »
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B /LE SYNDROME DE KORSAKOFF DE NOS JOURS

Afin d’illustrer I'approche actuelle du Syndrome Hersakoff, nous proposons
ci-dessous une synthese sur les troubles coghégsa I'alcoolisme, d'apres
Tiberghien(84) et Cambie(76).

Comme le remarque d’emblée Tiberghien, I'évaluatr’interprétation des
troubles cognitifs chez le patient alcoolique ssmivent rendues difficiles par la
comorbidité induite par l'alcool, comme d'éventesll atteintes hépatiques,
traumatismes craniens, accidents vasculaires @nébr myélinolyse
centropontine, etc., qui sont autant de causedtzgpd’aggraver ces troubles.

Par ailleurs, les atteintes cognitives peuvent #reconséquence de deux
processus pathologiques distincts : d’une parelaatoxicité directe de I'alcool
et d'autre part les lésions secondaires, dues aticydeer aux carences
vitaminigues. Enfin, la question de la « démenée h I'alcool » reste un sujet
de controverses.

Les troubles cognitifs imputables a I'alcool

En I'absence de déficit vitaminique, les troublegritifs sont fréquents chez
I'alcoolique chronique et d’installation progressiDans une étude australienne
portant sur 641 patients alcooliques, 58 % d’engex avaient un
dysfonctionnement frontal, 32 % une atteinte dedanoire a court terme et 4 %
une démence attribuée a l'alcoolis(B88).

Le trouble neuropsychologique le plus habitueluestlysfonctionnement frontal
plus ou moins marqué. Il associe un trouble dddaification et de la résolution

de problemes, classiqguement observé lors de |éfionales ou de connexions
frontales avec le systeme limbique ou le diencéphahtteinte mnésique est de
type « souscortical », sensible a I'indicage (tteutlu rappel). Les anomalies
visuelles perceptives et constructives sont frétpsenLes déficits cognitifs

semblent précéder l'atteinte cérébelleuse et laopathie.

Les troubles cognitifs imputables aux carences vitainiques
1) Encéphalopathie de Wernicke

C’est en 1881 que le psychiatre allemand Karl Wini(1848 - 1905) décrivit
I'encéphalopathie qui porte désormais son nom deszpatients alcooliques et
chez un patient qui avait ingéré de I'acide sutfuel(86). Mais il attribua, a tort,

34 A noter que le terme de « syndrome de Gayet-Wikenicest utilisé dans la littérature francophornegedui

« d'encéphalopathie de Wernicke », dans la littéeainternationale. Charles Gayet (1833 — 1904junjien et
ophtalmologiste francais qui exerga a Paris et@nlpublia en 1875 un article sur une encéphalopathilaire

a celle que décrira Wernicke six ans plus {@m). Mais, selon Tiberghien, c’est sans doute a toet lgs noms

de Gayet et de Wernicke furent regroupés car 4dacpe illustrant les lésions montrent leur diftursiet
'existence probable d'un cedéme cérébral, et il pst probable que ces altérations relevent d'une
encéphalopathie de Wernicke ».
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les l|ésions observées a un facteur toxique et nas @ une carence
nutritionnelle®®.

La forme compléte (30 % des cas) comprend :

- un début aigu ou subaigu

- une ataxie cérébelleuse

- un syndrome confusionnel

- une atteinte oculaire (nystagmus horizontal, paralydu nerf abducens),
n’est trouvée que dans 30 % des cas environ.

L’encéphalopathie de Wernicke, secondaire au défitivitamine B1, doit étre
considérée comme une urgence diagnostique et thédigpe du fait d’'une

mortalité estimée a 15 % des cas et d’'une évolyiassible vers un syndrome
de Korsakoff.

2) Le syndrome de Korsakoff

Le syndrome de Korsakoff, qui fait typiquement suit 'encéphalopathie de
Wernicke, associe :

- une amnésie antérograde et a un moindre degr§réde :

Le syndrome de Korsakoff se caractérise paramaésie antérogradet a un moindre
degré rétrograde. A partir d'une certaine date, plusun souvenir ne s’est formé. Pour
les faits antérieurs a cette date, il existe unsnmuhgésie d’évocation plus ou moins
chaotique ; seuls les souvenirs anciens sont cggset ’'impossibilité de former de
nouveaux souvenirs est caractéristique. Le maladdieoa mesure les consignes, |ce
gu’'on vient de lui dire, ce qu’il a fait quelquessiants plus t6t, a plus forte raison |es
jours précédents. Il est incapable de répéter trmimss aprés un délai de cing minutes, ou
de résumer un texte qu’il vient de lire. L'atteindles connaissances didactiques |est
variable. Souvent les souvenirs historiques et ggaques sont perturbés donnant ligu a
des télescopages cocasses des évenements dampge lignorant totalement son passe
récent, ayant perdu tout repéere, le malade esridésd dans le temps et dans I'espace. Il
se croit dans une année tres ancienne et donneédads sur les personnages et |les
événements politiques de cette époque comme Stalteactuelle.
Les troubles mnésiques (influencés par un dysfonogment frontal fréquent) sont
moins séveres que ceux observés dans les atthipfascampiques bilatérales : lors des
tests de mémoire visuelle, un effet positif de lgadje permet de constater un
apprentissage et la possibilité de persistance diace mnéesiqug76)

35 Nous n'avons pas pu retrouver — pour linstant...l'auteur qui proposa l'appellation éponymique
« encéphalopathie de Wernicke », ou de « Gayet-Mlarm, ni la date de I'attribution de cette patigié a une
carence en vitamine B1. Concernant I'histoire delédaouverte de la vitamine B1, c'est Van Lent quilé
premier, en 1873, a avancer l'idée que quelqusectians I'alimentation était lié a I'apparitionbduibéri, car en
réduisant la part de riz dans les assiettes denmé#mdllandais il constata un recul de la maladie.1B97,
Christiaan Eijkman provoqua des polynévrites cheg gigeons, des poulets et des canards, grace a une
alimentation de riz poli. En 1901, le Docteur Gij@&;, conclut que le béribéri, chez les volaillesrene chez les
hommes, est du a l'absence d'un nutriment esselaie I'alimentation. Plus tard, Casimir Funk igatatte
substance dans la pellicule qui enveloppe le riladbaptisait « vitamine ». En 1916, Elmer McColldun
donnait le nom de « B hydrosoluble ». En 1936, RoReWilliams déterminait sa structure, réalisatsynthése
et lui donna le nom de « thiamine » car elle caontéki soufre (d’aprés http://www.caducee.net).
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- anosognosie, fabulations et fausses reconnaissances

Totalement anosognosique de son trouble, le makgutnd aux questions éabulant Il
donne des détails sur ce qu'il a fait la veill@ralqu’il n'a pas quitté sa chambre, parle de
ses parents comme s’ils étaient toujours vivanestteCfabulation souvent empreinte
d’euphorie donne lieu parfois a une sorte de ddlimmagination. Les personnages |de
I'entourage constituent eux-mémes une source ddaftatm et les médecins n’échappent
pas auxXausses reconnaissancést)

- une désorientation temporo-spatiale

- symptomes absents dans le syndrome de Korsakoff :
les capacités de calcul, de raisonnement, de jugierd&bstraction ne
sont pas toucheées lorsqu’elles ne font pas apped@uvenirs récents
les troubles de la vigilance et les troubles praggjsont inhabituels.

Les lésions responsables du syndrome de Korsakbéreissent de facon
bilatérale, mais non nécessairement symeétriquardait hippocampo-mamillo-
thalamique La carence en vitamine;Best I'étiologie la plus fréquente. Le
syndrome de Korsakoff se développe chez un alaoelig la suite d’'une
encéphalopathie de Gayet-Wernicke manifeste, on plas insidieusement.
L’atrophie des tubercules mamillaires est la Iésoplus constante.

3) La démence alcooligue

La démence alcoolique serait présente chez 4 a e%sujets alcooliques
chroniques, mais sa définition méme est I'objetlideussion. En 1998, Aslin et
al ont établi des criteres de « démence relatid@leool » (Alcool Related
Dementia ou ARD) a partir de la définition du DSM-IV dara rubrique
« démence persistante induite par I'alco@82) :

ARD probable si :

- syndrome démentiel clinique a plus de 60 joursateét de I'intoxication

- une période de consommation fixe hebdomadaireabakur une durée de 5 ans

- une consommation persistante 3 ans avant le débutaldles

- le diagnostic d’ARD est renforcé par : - la présed@léments cliniques ou paracliniques
d’alcoolisation ; - une ataxie ou une polynévriter{ attribuables a une autre cause) ; - la
mise en évidence de signes radiologiques d’atrog#riébrale et vermienne.

ARD possible si :

- Une démence persistante apres 60 jours d’abstinence
- le diagnostic repose surtout sur la durée de licttion et sur son importance (appréciée
par la consommation hebdomadaire)

Tiberghien remarque que ces criteres ne donnentdpaseponse claire a la
guestion de savoir si I'alcool est une cause deedém ou bien s’il est un
facteur de risque pour les autres syndromes déeetengt il estime par ailleurs
gue bon nombre de patients diagnostigués comme «ARDurraient étre
atteints du syndrome de Wernicke-Korsakoff...
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TROISIEME PARTIE :

EPONYMES EN RELATION AVEC UN
TROUBLE DELIRANT OU UN TROUBLE DU
COMPORTEMENT

LE SYNDROME DE CAPGRAS

LE SYNDROME DE CHARLES BONNET

LE SYNDROME DE COTARD

LE SYNDROME D'’EKBOM

LE SYNDROME DE DIOGENE



LE SYNDROME DE CAPGRAS

A/ BIOGRAPHIE DE JOSEPH CAPGRAS (1873 — 1950)
B/ L'ILLUSION DES SOSIES (1923)
C / APPROCHES ET INTERPRETATIONS DU SYNDROME DE CBRAS

A | BIOGRAPHIE DE JOSEPH CAPGRAS (1873 — 1950)
(88, 94, 95)

Jean Marie Joseph Capgras naquit en 1873 a Verdun-
sur-Garonne, dans le Tarn-et-Garonne. Son pére étai
ingénieur civil.

Aprés des études assez brillantes au lycée de
Montauban, ou ses maitres voulaient le faire
concourir pour I'école normale supérieure, il fé@ss
études de médecine a Toulouse. Il fut interne des
hopitaux de cette ville, puis se dirigea vers la
psychiatrie sous l'influence de son cousin, le doct
Pécharman, alors médecin des asiles d’aliénés de la
région parisienne.

Recu premier, a 'age de 25 ans, au concours mkeifiat des asiles de la Seine
de 1898, puis en 1902 au concours de l'adjuvat add@les d’aliénés, il fut
nommeé successivement médecin-adjoint a l'asile déorid a La Rochelle
(aujourd’hui Charente-Maritime), a I'asile de Dupres de Saleux (Somme), a
la colonie familiale de Dun-sur-Auron (Cher) etiand la maison de santé de
Ville-Evrard a Neuilly-sur-Marne (aujourd’hui enife-Saint-Denis).

Il suit les cours de Farlet et de Magnan, consgléoénme les aliénistes les plus
éminents a cette époque et en 1912, il réussitolecaurs des hopitaux
psychiatriques de la Seine. Il occupa d’'abord ustep@ I'hopital de Maison-
Blanche a Neuilly-sur-Marne, puis a I'’hépital Saiftinne de Paris, ou il exerca
jusqu’a I'age de la retraite.

Sa thése de doctorat inspirée par son maitre Raigu® (dont il restera le
collaborateur fidele), a pour titreEssai de réduction de la mélancolie en une
psychose d’involution présénil€l900). Il y concluait que cette affection
mentale était un syndrome qui, a 'age avanceéai’gue le reflet mental des
processus d’involution sénile, tres lies a des feations organiques
(conclusion voisine de celle de Mairet a la mémagép).
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C’est en 1909 gue paraissent, en collaboration 8zd SérieuxLes Folies
raisonnantesavec le sous-titrke Délire d’interprétation Cet ouvrage eut un
retentissement immenges, 94):

A partir d'une observation clinique, les auteurs traient que les interprétateurs
constituent un groupe homogeéne et que le terme daie« des persécutés-
persécuteurs » ne pouvaient convenir a des matpdearfois ne sont ni persécutés ni
persécuteurs. lls concluaient que l'origine de ecgtsychose, qui évolue sans
hallucinations ni démence, devait étre recherchéas dane prédisposition
constitutionnelle, et que souvent les premiers sgmps sont déclenchés par un choc
émotionnel. Le délire d’interprétation se développetravers un « raisonnement
affectif », le point de départ étant une émotionsgufixe a une idée (cognition) et la
déplace du domaine de l'analyse rationnelle vefsraation d'un « complexe idéo-
affectif », complexe qui s'étend ensuite « en réseadu fait de la constitution
mentale des sujets atteints et de leur personmmittnoiaque. Une grande innovation
de ce livre réside dans le fait que les auteulsernit lemécanisme de l'interprétation
comme critere nosologique, alors que toutes lessifieations préalables étaient
établies a partir du contenu des délires et nonapasartir de leur mécanisme (on
parlait par exemple de délire de persécution, wais référence a un mécanisiie)

Mais c’est surtout lllusion des sosiesen 1923, écrit en collaboration avec son
interne Reboul-Lachaux, qui allait rendre JoseppgCas célebre.

B / L'ILLUSION DES SOSIES (1923)

Joseph Capgras publia en 1923 dans le Bulletinad&dciété clinique de
médecine mentale (en collaboration avec son inté&eboul-Lachaux), un
article intitulé L’illusion des "sosies" dans un délire systématikéonique a
propos du cas d'une patiente de 53 ans qui présaidgpuis une dizaine
d’années « une illusion ou plutdét une interprétatiinguliere, sorte d’agnosie
d’identification individuelle », qui consistait amsidérer les personnes de son
entourage, comme son mari ou sa fille, comme dsi&s0. de son mari ou de
sa fille. Voici quelques extraits significatifs dette description princeg80) :

« Le 3 juin 1918, Mme M. va dénoncer au Commissaéason quartier, la séquestra-
tion d’un grand nombre de personnes, d’enfant®strtdans le sous-sol de sa maison
et de tout Paris ; elle demande que deux gardieha plaix 'accompagnent pour véri-
fier ses dires et délivrer les prisonniers. Coredail’Infirmerie spéciale, elle est inter-
née le surlendemain a Sainte-Anne ou le ProfesBeypré la certifie atteinte de
psychose hallucinatoire, interprétative et imagugathronique a théme fantastique
avec idées de grandeur, d'origine princiéere et deastiution de personnes autour
d’elle et état d’excitation psychique habituelle. T avril 1919, Mme M. est transférée
a Maison-Blanche. (...)

36 D'autres mécanismes furent mis en évidence pasuite, comme par exemple l'imagination ou les
hallucinations (mécanismes que Capgras évoqueiledia en 1923, comme nous le verrons un peu lpins
dans le cadre de l'interprétation l'illusion desies)
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On ne lui connait aucune tare héréditaire. Ellel@diévre typhoide a 12 ans, recut
une instruction primaire jusqu’a 14 ans, puis dpgtriexerca le métier de couturiere.
Mariée en 1898, a 29 ans, elle eut un an aprésisumbrt en nourrice (substitué,

croit-elle), puis deux jumelles, 'une morte (ere@nlevée d’aprés elle), I'autre bien
portante, agée de 20 ans, et en 1906, deux jumeauscdeux morts en bas age (pour
elle 'un a été enlevé, I'autre empoisonné). Ellait dans I'aisance, son mari tenant
un commerce important de laiterie. Sobre, ellatasstulement quelques exces de cafe.

Son matri, qui nous le rapporte, constata, troiguatre ans apres le mariage, et surtout
a la suite du décés des deux jumeaux, en 1906,tain«énerveux », puis des
manifestations de jalousie et des idées de gran@augiques années plus tard, elle lui
déclare qu’il n'est pas son mari et elle exprimgad@a majeure partie de ses
conceptions actuelles. Ce délire semble donc s'éystématisé et développé
rapidement. Dés 1914, en tout cas, les idées aubés étaient définitivement fixées,
I'extension du délire ne portant plus ensuite quelss idées de persécution. Elle a
imaginé un roman trées compliqué et dont les désatg tellement inextricables qu'il
lui serait impossible de le résumer de vive voilte st d’ailleurs tres loquace et ne
suit pas toujours le fil de sa pensée ; généralerabb@ s’exprime avec plus de
précision dans ses écrits, abondants sans excebéents. »

Joseph Capgras développe ensuite, a partir despsimes écrits de la malade
depuis 1919, les deux themes fondamentaux du da&eenté par la patiente,
qui sont, d'une part, lI'idée de grandeur (origingngiére) et l'idée de
persécution (disparition de personnes qu’on caems des caves immenses et
gui sont remplacés par des sosies) :

1) Idées de grandeur :

« Jesuis d'une tres grande famille, écrit Mme M. ; jgsda petite-fille de la princesse
Eugénie qui a régné ; je suis née a la Légion d’donn mon pere était le duc de
Broglie et ma mére une demoiselle de Rio-Brandte flu duc de Luynes. ». Sa
grand-mere paternelle est la reine des Indes. DeBRinco est le nom des enfants
d'Henri IV dont elle descend ; elle est parente diic de Salandra. C’'est « M.
Pierre-Paul M., ajoute-t-elle, mort chez moi, guamertifié avant de mourir que je
n'étais pas sa fille, qu’il avait agi en criminel ene cachant a mes parents et que
javais quinze mois quand le rapt a été commis es e berceau on lui a donc
substitué la fille de M. M.

Sa fortune est immense : tout Rio de Janeiro appad sa grand’'mére qui possede a
Buenos-Ayres des mines considérables. « Je su@rmrdit-elle, qu’il m’a été laissé
200 millions par mon grand-pére, Louis XVIII, qua@ aux Tuileries ; il m'a légué
toute I'lle Saint-Louis ; depuis sa mort, rien deg loyers qui me sont dus s’élevent a
740 millions. » Elle posséde 75 maisons. Dés sssance, son arrieére-grand-mere |ui
a laissé 125 milliards.

A cette fortune s’allient des qualités intellecteslet morales de premier ordre. Elle
écrit : « Je n'ai jamais eu d’autre couleur qudrlaiture... Moi, la femme sans tache...
je suis une créature hors de doute, qui a non reenletoute sa raison, mais qui a
voulu sauver la véritable administration. (...) Méslamations sont non seulement
justes, mais d'une créature qui est moi, sainepdiesgt de droiture, Madame de
Rio-Branco. » Ailleurs, apres avoir exposé les ¢arions dont elle est I'objet, elle
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ajoute : « D’aprés toutes ces explications, jutiezyuépier ou je me trouve ; il faut

étre doué d’'une intelligence et d’'une droiture ddadpreuve pour tenir téte a toutes
les sangsues qui sont a base de vilenies. Voiktdine d’une véritable Francaise qui a
voulu sauver les trois quarts de l'univers, m’ét@mercue du fléau qui sévissait depuis
longtemps. »

2) ldées de persécution :

« Elles sont variées et d'importance tres inég8les ennemis agissent par vols,
empoisonnements, c’'est banal ; par substitutionnfdigs, par disparition de
personnes, par transformation corporelle, ce guneins fréquent. « Je suis une dame
qui a été dévalisée, dont on a détourné les foridese enfants ; on a voulu
m’empoisonner, puis tuer mon mari... Il y a a Mai®lanche le central ou l'on
apporte I'argent volé dans mes propriétés. » OBwalisé sa famille du domaine de
Grignon, et de nombreux millions dont elle ne pmé@me donner le chiffre. Ses
ennemis ont fait des faux pour toucher ses reilgespnnaissent les numéros de ses
obligations, pour les donner a leurs enfants ;idsg-ils « fait enlever au Quai des
Orfevres pour lui voler récépissés et pieces » (...).

Le théme principal est celui des substitutionsigpatitions de personnes. Nous avons
déja vu que Mme M. a été « victime d’'un rapt »le ebvient sans cesse sur ce sujet :
« J'al été poursuivie depuis mon jeune age par3owmété connaissant ma fortune,
puisqu'on m’'a enlevée de chez mes parents et abhagdocher un M. M. » Ainsi
substituée a la fille de ce Monsieur, elle ne gais étre appelée M., mais Louise C.,
nom de son mari, ou Mathilde de Rio-Branco, norsalgéritable famille « malgré les
simulations et les erreurs ». Et elle écrit : «ydia jamais divulgué ma naissance,
beaucoup ne connaissaient que le nom de la perguin®’a élevée ; ce sont les
sosiesqui m’ont déclarée du nom d’'un de leurs enfant&sCpour ¢ca que 'on m’'a
changé mon signalement. » A la mairie, pour soniagar on lui a fait signer des
pages blanches sur deux registres différents ;ubma holé trois fois son livret de
mariage ; une dame se sert de tous ses papierspmuen régle. — A l'asile, elle est
maintenue pour une autre, une « condamnée, unedeguima commis des délits et
des indélicatesses ; la captivité que je subisréippaa une autre qui est dans mes
sosies...Je sais parfaitement qu'une personne est sortia @late, ma sortie étant
signée depuis longtemps... Le transfert m'a ameoée une personne de leur société,
dans ma ressemblance, que j'ai connue dans motieguathabillant comme moi et
devant me remplacer dans mon appartement en memabs Elle a deux ou trois
sosiesgu’elle connait ; aussi a-t-elle pris des précastio« Depuis longtemps je me
suis mise en regle, munie de certificats sur papimbreé, constats d’huissier,
certificats d'identité et de docteurs ; inutile mie prendre pour une autre, c’est-a-dire
sosie. » Pour préciser son identité et compléter sa justific, elle signale les
transformations dont elle a été I'objet. « J'éthisnde, ils m’ont rendue chéatain ;
javais les yeux trois fois comme je les ai : itaiént bombés en avant, maintenant ils
sont aplatis ; j'ai eu des gouttes dans mes repas p’enlever les particularités que
jai dans mes yeux ; ainsi pour mes cheveux ; gaama poitrine, je n’en ai plus...
c’est pour ¢a qu’on ne me reconnait pas et qu’csesede mes bons antécédents. » Et
alors elle donne son « signalement » avec un lexdéfails que nous reproduirons
plus loin.
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Ses enfants ont été aussi I'objet de substitutidne) a été volé alors qu'il était en
nourrice et remplacé par un autre ; celui-ci esttmerj’ai donc été a I'enterrement
d’'un enfant qui n'était pas le mien », conclut-el&et enfant a été empoisonné a
vingt-deux mois ; elle s’en est apercue a I'asjglecses ongles ; on l'aurait enterré a
Bagneux, mais elle pense qu'il a été « dépoisoneenis dans une autre famille. Sa
filette a été volée et remplacée par d'autres jsufides qui ont été ainsi
successivement conduites chez elle. « Pour me asepima propre fille volée,
dit-elle, on en mettait toujours une, a son toleete et remplacée aussitot... Au fur et
a mesure qu’ils m’enlevaient une enfant, ils m'emment une autre qui lui
ressemblait..J’en ai eu plus de deux mille en cing ans : ce slast sosies.ll venait
journellement des fillettes chez moi qui, journelent, m’étaient enlevées ; jai
prévenu le Commissaire de police du quartier Nedkedisant que leurs parents
avaient disparu et que ces fillettes avaient dgsirps a la physionomie pour leur
enlever toute idée et qu’elles étaient maltraité€e va-et-vient d’enfants chez moi a
duré de 1914 a 1918, sans discontinuer. »

« Son mari, M. C., a également disparu sasiea pris sa place ; elle a voulu divorcer
d’avec cesosie; elle a adressé une plainte et fait une demandem&ration au Palais.
Son véritable mari a été assassiné et « les messiegui viennent la voir sont des
« sosies» de son mari ; elle en a compté au moins quatretsinglle s’excite
d’ailleurs quand on lui parle de ce sujet ; « siteat cas, poursuit-elle, si cette
personne est mon mari, il est plus que méconndéssabest une personne
métamorphosée. Je certifie que le préten@&a} mari que I'on cherche & m’insinuer
pour le mien qui n'existe plus depuis dix ans, ‘estpas lui qui me maintient ici. »

Mais les disparitions débordent largement le mif@wilial de Mme de Rio-Branco,
pour s’étendre a sa maison, au monde entier eiadpdent a Paris. Il existe des
sosiegle la concierge, qui lui présentent des ouvrieguid@s. Tous les locataires sont
remplacés par desosies.Parlant des domestiques qu’elle a eues, elle aits keurs
noms et ajoute : « Si je me permets ces noms, @asiuse desosies,plusieurs
familles avec le méme personnel ayant fait du @gmt» Il y a rue Mathurin-Régnier
des oubliettes, un puits artésien et des caveausontl enfermées vingt-huit mille
personnes depuis 1911 ; une bande d’individus wld&nt les gens et les enferment
dans des caves ; ils correspondaient avec un loeaa sa maisorgosied’une dame

P. Au-dessous de I'Ecole militaire, de I'avenueSigfren, du boulevard Dupleix, de
la rue Dutot une vingtaine d’enfants lui demandesortir. Sous sa propre maison elle
entend des voix d’enfant appeler : « Maman, je pga, viens nous chercher. » Sous
Paris, c’est tout un systéme « d’arénes », de Bains ; les gens sont descendus «
comme par un monte-plats ou un monte-charge, peel@ts » et on les « supprime ».
On enterre des personnes vivantes dans les catasofies de Pasteur on a enfermé
et momifié des milliers d’individus. Les caves d®iP sont pleines d’enfants. »

Avant d’évoquer un certain nombre d’interprétatiaisde commentaires au
sujet de cette « illusion des sosies » nous sigmadegue c’est Lévy-Valensi, en
1929 (dans un article ou il décrit deux autres adasques d’illusion de sosie
sous la direction du Professeur Claude) qui redbnialoseph Capgras la
paternité de la découverte de cette symptomatolegigui estime qu’il serait
approprié de nommer dorénavant ce syndrome : yndreame de Capgras »,
dénomination qui sera retenue par la s(éa)
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C / APPROCHES ET INTERPRETATIONS
DU SYNDROME DE CAPGRAS

L’interprétation donnée par Capgras lui-méme

Pour Joseph Capgras, le « délire systématisé cjuemi en question repose sur
trois phénoménes psychiques inflagination ['interprétation et les
hallucinationg développés sur un état d’hypertonie affective

« L'imagination a joué le r6le prépondérant, mais hombreuses interprétations et les
hallucinations épisodiques ont contribué a I'élation de ce roman fantastique qui se
développa surtout, comme il arrive toujours en ipatas, grace a |'excitation
psychique. C’est, en effet, I'hypertonie affectivigxaltation intellectuelle qui
déterminent I'exubérante prolifération des erredggugement, des récits imaginaires
et des illusions, en méme temps que la loquacii @ilixité génératrices de longues
et inutiles dissertations qui obscurcissent I'igéecipale. »

Capgras estime que cette croyance aux sosies s/gbgetamment, a titre de
« symptéme accessoire », danseEdires de persécutigrsous la forme d’'une
fausse reconnaissance associée a une interprétatronée, comme dans
I'exemple suivant qu’il fournit a titre d’illustreadn :

« Un amoureux croise dans la rue des jeunes fillegparaissent se moquer de lui et
en méme temps il constate certaines similitudetraits, des analogies de costume
entre ces jeunes filles et sa fiancée : il en adrgpli’'une agence met sur son chemin
des sosies de sa fiancée pour lui faire croird gi€st pas aime. »

Il se pose ensuite la question de savoir commeatpaneille illusion a pu naitre
et se développer chez sa patiente. Il s’agit pauralant tout d’'un trouble

by

affectif associé a une «tournure d'esprit» paligce. Les fausses
reconnaissances peuvent bien entendu se voir daniginence¥, mais dans le
cas présent, nous nous trouvons plutdt, selon @apglans le cadre d'une
mélancolie, ou les fausses reconnaissances sowmbgquées notamment par
I'anxiété sous-jacente et le délire de persécudssocié

« Liées parfois a la difficulté d'évocation des gea mentales, [Les fausses
reconnaissances de la mélancolie] sont provoquéetus par l'anxiété qui

s’'accompagne presque toujours d’'un sentiment digat@ trés pénible (...). Dans ce
cas les physionomies les plus familieres appanmisgansformees, les malades
confondent leurs parents avec des étrangers. téexie de cette période d’inquiétude
et d'anxiété ne fait aucun doute chez Mme de R@nBo : c’est alors qu’assaillie

d’illusions et d’hallucinations elle entend desamé gémir partout ou elle passe. Le
sentiment d’étrangeté se développe donc chez etlmme chez la plupart des
inquiets, et il se heurte au sentiment de famiBamhérent a toute reconnaissance.

37 « Quand il s'agit de visages vus tous les joursprme ceux des proches avec qui I'on vit continnedlet,

aucune hésitation n’est possible, si ce n'estsuite d’'un trouble mental. Ce trouble porte le gaavent sur la
perception ou la mémoire : les fausses reconnaissatle la démence ou de la confusion rentrent deies

catégorie. »
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Mais il n’envahit pas totalement sa consciencejelil
déforme pas ses perceptions ou ses images mnéskuesnséquence, des visages,
gu’elle voit pourtant avec leurs traits habituelsgdont le souvenir n’est point altéré ne
s’accompagnent plus de ce sentiment de familiastdusif qui détermine I'appréhen-
sion directe, la reconnaissance immédiate. A lameaissance s’associe le sentiment
d’étrangeté qui lui est contraire. Le malade tautsaisissant une ressemblance trés
étroite entre deux images cesse de les identifierasson de leur coefficient émotif
différent. Et a ces étre semblables ou plutdt te getrsonnalité unique, méconnue, elle
donne tout naturellement le nom de sosies. L’ilngiles sosies, chez elle, n’est donc
pas, a vrai dire, une illusion sensorielle, mais danclusion d'un jugement
affectif. (...)

Cette conception délirante du sosie, ainsi créé&elgpdogique des sentiments, prit

ensuite un développement inaccoutumé et s’éleveanag d’'idée prévalente, parce

gu’elle s’accordait intimement au theme fondamedés enlevements ou des substitu-
tions de personnes. Convaincue désormais que lerdpk sosies est la manoeuvre
habituelle de ses ennemis, elle n’hésitera pas @déenasquer au moindre stimulant
affectif. Elle y réussira d’autant mieux qu’elle péde sur ce point une disposition
paranoiaque tout a fait favorable, une inclinatias marquée a la méfiance, et a la
recherche minutieuse des moindres détails. »

Les autres « syndromes de méconnaissance déliramte

Aprés le syndrome de Capgras, plusieurs autres@yrs de méconnaissance
délirante furent décrits, relevant également d'idieations projectives
psychotiques :

Le syndrome de Fregoli

C’est en 1927 que Courbon et Fail décrivent (suamaée de l'intérét porté a
I'illusion des sosies), une seconde forme de dé&geméconnaissance. Leur
patiente agée de 27 ans est une femme venant dligu rpauvre et vivant a
I’Armée du Salut. Elle est passionnée par le tieg¢dttel point qu’elle préfére ne
pas acheter de nourriture pour pouvoir se payergaesentations. Admise a
I’hdpital apreés qu’elle ait agressé son employelle, déclare a Courbon et a Fall
gu’elle est la victime de ses ennemis et en pdigicde deux actrices qui étaient
alors célebres, Robins et Sarah Bernardt, qu'eltdét souvent vues au théatre.
Elle prétend que ces actrices la poursuivent dgguiseurs années, prenant la
forme de gens qu’'elle connait ou qu’elle renconprenant le pouvoir sur ses
pensées ou ses actions, la forcant notamment aastunmer. Courbon et Fail
nomment ce tableau cliniqugyndrome de Fregolprenant le nom de l'acteur
italien Leopoldo Frégoli, qui était alors célebreup son habilité a se
transformer trés rapidement en un grand nombreetspnages(93)
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L’illusion d’intermétamorphose et de charme

En 1932, Courbon et Tusques décrivent un troisieinkeau de méconnaissance
délirante, qu’ils nomment’illusion d’intermétamorphose et de charmkea
patiente décrite est une femme dépressive de 49gainse plaint que des
animaux ou des objets qui lui appartiennent, prenlaeforme d’autres animaux
ou objets. Elle a aussi vu des changements dappafance de son mari qui
peut se mettre a ressembler a un de leurs voidingeut rapidement se
transformer pour étre plus grand, plus petit o pdwne. Elle dit surtout que de
nombreuses personnes s'incorporent successivenats sbn propre fils et
explique cela par un enchantement ou un cha(®3g.

Le syndrome du double subjectif

En 1978, le psychiatre grec Christodoulou publiecas desyndrome de double
subjectif, décrivant alors un délire ou la patiente ne pergoie dessosies
d’elle-méme, le sujet devenant convaincu que saagana €té prise par son
persécuteur, qui se cachait derriere €lle

Ce quatrieme type de délire sera intégré, en 1986 Christodoulou dans les
délires de méconnaissan¢@l) dans un groupe syndromique qu’il nomme
« Delusional Misidentification Syndromes » ou D.M(&n francais : syndromes
de méconnaissance délirante), dans lequel le syredme Capgras apparait
comme la forme clinique la plus frégquente.

Pathogénie du syndrome de Capgras

La pathogénie de ces divers syndromes a été soulisotitée. Entre les

interprétations psychodynamiques, surtout d’ingjpinapsychanalytique, et la

recherche d’une lésion, ou au moins d’'un dysfoncigmnent cérébral, beaucoup
d’hypothéses ont été soulevées.

1. Interprétation psychanalytiq@3)

Joseph Capgras va publier deux autres cas sur meens@jet en 1924 ou il
integrera lui-méme les idées freudiennes :

- Avec ses éléves Schiff (futur psychanalyste fongatbu mouvement de
L’évolution psychiatrique et Lucettini, Capgras va deécrire un cas ou
'organicité du trouble semble prépondérante, ldiepge souffrant de
neurosyphilis avec détérioration mentale. Dans aréitle, cependant, le
délire est vu, selon les conceptions psychanalgfiqui commencent alors a
poindre dans le milieu psychiatrique, comme unecemstruction d’'une
réalité anxiogene ».

38 Ce type de délire a été décrit a plusieurs remiséittérature, comme dans Horla de Maupassant, dans le
Doublede Dostoievski, ou plus récemment d@asmétique de I'ennerdiAmélie Nothomb.
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- Avec Carrette, un autre de ses éléves, Capgragpeégllement en 1924,
L'illusion des sosies et complexe d’Oedipescrivant clairement le cas
clinigue dans les idées freudiennes : les autewstnent « qu’il y a une
grande part de vérité dans la doctrine de Freud mae la cessation du
conflit entre le moi et la libido n’est pas toujede signal de la guérison ».
Le texte se termine en faisant état d’'une lettneted@ux auteurs par le
« docteur de Saussure, éleve de Freud », intenpratgpropos du cas de
fausse reconnaissance décrit dans cet articleefulement d’'un désir
incestueux.

2. Explications psychopathologigues

Pour Ellis et Young(92), les patients présentant un syndrome de Capgras
souffrent d’'un déficit perceptif — dans lequel leemin qui conduit a la
reconnaissance des visages est intact, mais odelaic corrélatif qui met en
ceuvre les réponses préparatrices et émotionnateles® —, en sorte que les
sujets reconnaissent les visages sans faire I'exp& de la réponse
emotionnelle appropriée, et ils cherchent ensuiteeradre compte de leur
anomalie perceptive en l'interprétant, mais de ex@nincorrecte : bien gu’ils
n'aient pas de déficits de raisonnement, ils nengat pas compte de certaines
données, ni des hypothéses rivales. Selon cetlgsanda croyance délirante
dans l'illusion de Capgras repose bien, en preh@arsur uneroyance au sens
d'une information causée par une perception du mamdérieur. Mais cette
croyance estausse on a donc affaire a une erreur perceptive. Gatigance
fausse ne disparaissant pas, le sujet commendsoamar, de maniere a adapter
ses autres croyances a celle-ci.

D’autres auteurs, comme Berrig89), ont une autre analyse: les sujets
admettent quelquefois que leur « croyance qu’itsafiaire a un sosie » coexiste
avec leur « croyance qu'’il s’agit bien de leur p@e, et ils ne tiennent donc
pas compte de toutes les données... Si bien queoBe&stime que les croyances
délirantes des sujets victimes de l'illusion de @ap ne sont pas vraiment des
croyances, mais « des actes de langage vides degsésent en croyances ».

Jacques Postel nous indique pour sa (@tque ces agnosies d’'identifications
s’observent au cours des états ou « la synthesompwlle est profondément
atteinte sous l'influence de troubles cénesthésiqmarqués et de fortes
conceptions délirantes ». Survenant parfois auscderbouffées délirantes ou
d’acces confusionnels, ce syndrome apparait sudiemg les délires chroniques
a theme de persécution, bien systématisés (comnselel@as princeps), et dans
les formes paranoides de la schizophrénie, ouctbrapagne souvent d’autres
fausses reconnaisances.
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3. Approche organiqué3)

Jacques Vie (un autre étudiant de Sérieux) publi&984 une monographie sur
les Méconnaissances systématiqugsenant comme axe de recherche,
'automatisme mental décrit par Clérambault. |l sidere que le rble de
processus morbides organiques comme certainesn$ésémébrales, pourrait étre
a l'origine de réactions délirantes. C’est le pmmaiuteur qui va décrire I'intérét
de I'étude organique dans ce type de syndrome.

Méme si le syndrome de Capgras reste plutbt assauwi pathologies
psychiatriques, un certain nombre d’auteurs endéwtit, depuis une trentaine
d'années, des formes survenant a l'occasion deaicest maladies
neurologiques, comme par exemple :

- En 1968, Gluckman décrit un cas de syndrome de 1@asgir une atrophie
cérebrale mise en évidence par de nouveaux moyéngestigations
neuroradiologiques, et met en avant la possitllii@e étiologie organique a
ce syndrome.

- En 1972, Weston publie par exemple un cas danglégjeune patient qu'il
décrit, présente un délire d’'identification de typapgras, aprés un violent
traumatisme cranien et sans qu’il ait aucun anguegplsycho pathologique,
impliquant alors une étiologie purement organique.

- En 1977, le psychiatre grec Christodoulou va, amee orientation trés
neuropsychologique, s’intéresser au syndrome degr@apet mettre en
évidence les anomaliedysrythmiquesa I'électroencéphalogramme dans
cette pathologie.

Qu’elles que soient les approches et/ou les inké&mpons de cettdlusion des
sosies il apparait que 80 ans apres sa description, palsionne toujours de
nombreux chercheurs. Jacques Postel mentionnait984, I'existence qu’un
« Capgras Club » animé par le francais J.-P. Luetutéanglais H. D. Ellis...
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LE SYNDROME DE CHARLES BONNET

A/ BIOGRAPHIE DE CHARLES BONNET (1720 — 1793)
B / LES HALLUCINATIONS VISUELLES DU GRAND-PERE DE BARLES BONNET
C / GEORGES DE MORSIER ET CHARLES BONNET
D/LE SYNDROME DE CHARLES BONNET DE NOS JOURS

A | BIOGRAPHIE DE CHARLES BONNET (1720 — 1793)
(100, 112)

Philosophe et naturaliste suisse, Charles
Bonnet (1720 - 1793) est issu d’'une famille
francaise qui avait émigré en Suisse en
raison des persécutions religieuses du XVle
siecle. Il devint partiellement sourd a sept
ans et, du fait des taquineries gu’il elt a
subir a I'école, sa premiere éducation fut
assurée par des précepteurs privés.

Vers I'age de 16 ans, il lut plusieurs livres
sur les insectes (en particulier $pectacle
de la naturede Noél-Antoine Pluchela
Bible de la naturede Jan Swammerdam et
les Mémoires pour servir a l'histoire des
insectesde Réaumur) qui attirérent son
attention sur la vie des insectes.

Il fut I'éleve des professeurs Jean-Louis Caland¥tnGabriel Cramer : c’est a
leur instigation qu’il entra, des 1737, alors agéld ans, en relation épistolaire
avec Réaumur a propos d’observations sur les ¢bgmpitocessionnaires.

Sous la pression de son peéere, il commenca dessétieddroit en 1739 (il obtint
méme son doctorat en 1743), mais les sciences eflaturconstitueront
'essentiel de ses préoccupations. Avec déternainatil étudie d’abord la
physiologie des insectes. C'est ainsi qu’il déceude phénomene de
parthénogenese, cette capacité qu’ont les fenadiepucerons de se reproduire
sans fécondation par les males. En examinant li@gdpaespiratoire des
chenilles et papillons, il repére également leepdgu’il nomme stigmates) a
travers lesquels ces insectes respirent. Ces déxdesvui valurent de devenir,
sur proposition de Réaumur, le plus jeune corredpande I'Académie des
sciences de Paris. L'’ensemble de ses travaux awargedes insectes fut édité
dans leTraité d’insectologiea Paris en 1745.
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En 1754 il publia I'un de ses travaux plus conRecherches sur I'usage des
feuilles dans les plantesy il parle entre autres de la photosynthése ¢tani
par exemple I'’émission de bulles par une feuillenengée et illuminée). Dans
cet ouvrage, il avance par ailleurs l'idée queplemtes sont dotées de sensation
et de discernement... Mais la survenue, la méme adhéee baisse importante
de la vision l'oblige a renoncer a l'usage du nmsoape®® et a recentrer son
intérét sur des sujets plus philosophiques.

Se basant sur ses expériences précédentes, il ttathaorie de la génération
spontanée au profit d’'une philosophie préformatisten Selon celle-ci, chaque
organisme contient, en lui-méme, des individus esa dermes préformés qui
prendront son relais, assurant ainsi I'immortatige 'espéce Considérations
sur les corps organisg4762),Contemplation de la natur@.764). Et & ceux qui
lui opposent des fossiles d’espéeces disparues, @agpond par la théorie de
I'évolution dite des catastrophes : daPalingénésie philosophiquél769), il
expligue comment des catastrophes naturelles fraggaiodiquement la Terre
peuvent détruire a chaque fois une grande partla die tandis que les especes
survivantes montent d’un cran dans I'échelle dedlétion. Bien que fausse,
cette théorie fait de Bonnet I'un des tout premeisonsidérer I'évolution sous
un angle biologique.

Il s’'intéresse par ailleurs aux questions ayant &ta comportement humain,
gu’il traite notamment dans deux ouvrages impostaliissai de psychologie
(1754) etEssai analytique sur les facultés de I'a(@@&60). C’'est dans ce dernier
ouvrage qu'il décrit, comme nous allons le vois, lhallucinations présentées par
son grand-pere, a l'origine du syndrome qui poudjewd’hui son nom.

Charles Bonnet a vécu une vie « sans incidentib ret semble jamais avoir
quitté la Suisse. En 1766, il s’installa dans lappieté de ses beaux-parents a
Genthod, prés du lac Léman, ou il mourut en 1773.

3 La maladie des yeux dont souffrait Bonnet n'estqmnue, mais nous savons que ses médecins mtétage
d'accord sur le traitement : « M. Tronchin m'a edli®s I'application de I'eau froide parce qu'il i que les
parties étaient relachées. M. Andrieu m'a consédfg@plication de I'eau tiede parce qu'il a cru tpee parties
étaient trop tendues. Jai fait I'un et l'antrgeete puis dire précisément lequel est le meill€iest peut-étre
gu'il est des parties qu'il faut relacher et desutyu'il faut tendre. » (Lettre de Ch. Bonnet aeflllle Haller du 6
nov. 1754,). 100)
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B / LES HALLUCINATIONS VISUELLES DU GRAND-PERE
DE CHARLES BONNET

Dans sonEssai analytique sur les facultés de l'arfir60), Charles Bonnet
rapporte le cas de son grand-pére, Charles Lallims agé de 88ns(96):

« Je connais un homme respectable, plein de sdatéandeur, de jugement et de
mémoire, qui, en pleine veille, et indépendammaenttalite impression du dehors,
apercoit de temps en temps devant lui des figuresnaimes, de femmes, d'oiseaux,
de voitures, de batiments, etc. Il voit ces figusesdonner différents mouvements,
s’approcher, s’éloigner, fuir ; diminuer et augnegrde grandeur ; paraitre, reparaitre :
il voit des batiments s’élever sous ses yeux ebffrir toutes les parties qui entrent
dans leur construction extérieure. Les tapisselgeses appartements lui paraissent se
changer tout a coup, ces tapisseries se couvitaldeaux qui représentent différents
paysages (...). Les hommes et les femmes ne parbémt gt aucun bruit n’effleure
son oreille. (...). La personne dont je parle a sebidifférents temps, et dans un age
tres avanceé, l'opération de la cataracte aux demx.yLe grand succes qui avait
d’abord suivi cette opération, ne se serait santedmint démenti, si un goQt trop vif
pour la lecture avait permis au vieillard de memdgegane comme il demandait de
I'étre. Actuellement I'ceil gauche, qui était le treair, est presque sans fonction : I'ceil
droit lui permet encore de distinguer les objetisspmt & sa portée. Mais ce qui est tres
important & remarquer, c'est que ce vieillard nendrpoint comme les visionnaires
ses visions pour des realités, il sait juger sasrgnde toutes ces apparitions et
redresser toujours ses premiers jugements (...)aisarr s’en amuse. |l ignore d’'un
moment a I'autre quelle vision s’offrira & lui ».

y :
176 ESSAT ANALYTIQUE SUR L'AME. Chep. XXIIL 1y7

Idées nc I'a point acheminée & roubir la Vifion,

clle en conclurra certainement qu'clle ne dé-
pend point de fa Volonté.

Je pourrois raconter fur ce fujer, un cas-

fort fingulier, & qui paferoit pour fahu i
n'étoit Eppuyé fuqr des :émoiZ::zgcs d]lj::; SdI:
fol. Mais, Pexpofition de ce Phénoméne Ply-
chologique demandercit un Ecrit 2 part, que je
pourrai publier quelque jour avee fes Preuves
juftificatives. Je me bornerai donc 4 dire, que je
connois un Homme refpectable, plein de fanté,
de candeur, de jugement & de mémoire, qui,
en pleine Veille, & indépendamment de toute
impreflion du dchors, appergoit de tems en tems,
devant lui, des Figures d'Hommes, de Femmes,
d'Oifcaux, de Voitures, de Batimens, &e, 1|
voit ces Figures fe donner différens mouvemens;
sapprocher, s'¢loigner, fuir; diminuer & aug-
menter de grandeur ; paroitre, reparoitre: il
voit les Bitimens s'Clever fous fes yeux, & lui
offrir toutes les Partics qui entrent dans leur
Conftruftion extéricure. Les Tapifferies de Tes
Appartemens lui paroiffent fe changer tout &
coup, ces Tapifferics fe couvrir de Tableaux qui
repréfentent différens Payfages.  Un autre jour,

au

au lieu de Tapifleries, & d'Ameublemens, ce ne
font que des Murs nuds, & quine lui préfentent
qu'un affemblage des Matériaux bruts. D'z2utre-
fois, cc font des Eghaffaudages; mais, fi j'en-
trois dans un plus grand déil, je décrirois le
Phénoméne; & je ne veux que indiquer. Tou-
tes ces Peintures lui paroiffent d'unc netteté par-
faite, & l'affelter avec autant de vivacicé que fi
les Objets eux-m#mes €roient préfens; mais, ce
ne font que des Peintures; car les Hommes &
Jes Femmes ne parlent point, & aucun bruit
naffeéte fon oreille. Tout cela paroit avoir fon
Sicge dans la Partie du Cerveau qui répond 3
I'Organe de la Pue, (30.) La perfonne dont
je parle a fubi, en différens temps, & dans unc
fige trés avancé, I'Opération de la Catarafte aux
devx yeux.  Le grand fucets qui avoit dabord
fuivi cette Opération, ne fe feroit fans doute
point démenti, fi un goiit trop vif pour la Lec-
ture avoit permis au Vicillard de ménager 1'0r-
gane comme il demandoit 2 I'¢tre.  A&uclle-
ment I'Ocil gauche, qui ¢roitle meilleur, eft pref-
que fans fonétion: 1'Ocil droit lui permct enco-
re de diftinguer les Objets qui. font 2 fa portée.
Mais; ce qu'il cft trés important de remarquer;

Tome 1L M celt

L'observation princeps de Charles Bonnet.
Essais analytiques sur les facultés de I'agiedition,
Copenhague et Geneve, 1769, t. I, p. 176-177
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Les visions débutent en juin 1758, cessent erefuithais reprennent en aolt
pour se terminer définitivement en septembre, acéption des « mouchoirs
bleus » qui durent jusgu’a la fin. Les « mouchbieus » sont petits (un pouce
carré) quand il regarde la table ou il mange. dist grands comme une grande
nappe quand il regarde une fontaine située a castde sa maison (Lullin
habitait au n° 7 de la rue des Chanoines, actuetiemue Calvin, et la fontaine
est celle de la petite place du Puits-Saint-Pietrey « mouchoirs bleus » se
déplacent avec le regard, alors que les personnatieles objets sont
indépendants des mouvements des yeux. Les persmeagt parfois de petite
taille, mais parfois tres grands. Enfin, il a e ¢gnénomeénes autoscopiques :
son sosie, « le fumeur », apparait régulieremeatj@eh matin, au moment ou
Lullin fume sa pipe.

Voici I'explication que Charles Bonnet donne lui+m& de ces phénomenes :

« Tout ceci parait avoir son siége dans la patieatveau qui répond a la vue », et il
ajoute : « Je montrerai que (ce curieux phénomgeaplique heureusement par les
principes que j'ai tachés d’établir dans le cougscdt ouvrage, et qui les confirme. Il
n'est pas difficile d'imaginer des causes physiqges €branlent assez fortement
différents faisceaux de fibres sensibles pour sprer a 'ame lI'image de divers
objets avec autant de vivacité que si les objetsneémes agissaient sur ces faisceaux.
Et si les fibres qui servent a la réflexion ne spoint alors intéressées, si elles sont
dans leur état naturel, I'a&me ne confondra poinideaon avec la réalité. »

Théodore Flournoy a retrouvé le Manuscrit completl’duto-observation de

Charles Lullin, et I'a publié en 19002). Il contient certaines informations

complémentaires tres intéressantes, en particulier

- Lullin n’a jamais eu de « visions » étant au litisneeulement lorsqu’il était
debout et surtout assis.

- Les visions sont vues surtout du c6té gauche, andji tourne les yeux du
cOté droit, elles disparaissent. Qu’il ferme I'aduche ou I'ceil droit, ou
gu'’il ferme les deux yeux, les visions sont tougodu c6té gauche.

A noter que vers la fin de son existence, CharlesnBf) qui avait médité
pendant toute sa vie sur ces phénomenes, a euélaendes hallucinations
visuelles semblables a celles de son aieul, aloisayait gardé un jugement
parfaitement lucide. Voila ce qu’en écrivait sondraphe, Levéque de Pouilly,
qui l'avait bien conny105):

« Une multitude d’objets fantastiques se présentaaeses yeux dans les derniers
temps de sa maladie. Il en reconnaissait l'illusetrpar suite de ses habitudes et de la
pente qu’'avait prise son ame a se considérer @laan il travaillait a s’expliquer
comment il se pouvait que ses organes s’obstinardudoir le tromper malgré les
efforts qu’il faisait pour les rappeler a leur diestion et en quelque sorte a leur
devoir. »
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C / TROIS AUTRES DESCRIPTIONS « HISTORIQUES » (d’aprés 100)

1) L'auto-observation d’Ernest Naville en 190807)

Le philosophe et psychologue genevois Ernest NayilB16 - 1909), s'était
toujours intéressé au probléeme du sommeil, desrévées hallucinations. Dans
son memoire adressé en 1873 a I'Institut de Frah@horde par exemple la
guestion de la valeur juridique et historique dondénage d’un halluciné, a
propos du cas du philosophe et physicien geneverseFPrevost (1751-1839) :

« Etant sur son lit de mort (Prevost) éprouva daitinations de la vue. Il voyait sur
les parois de sa chambre les affiches des spestdelae nature Iégere auxquels il
avait assisté dans sa jeunesse... Ses enfantrtifiecent que les affiches n’existaient
que dans son imagination ; il les crut tout en icoEint a voir ces objets qu'il savait
n'avoir pas de réalité. Il est bien évident questismiquement par un acte de confiance
gu’il pouvait rectifier ainsi les erreurs de sa wue

En 1878, il consacra un long travail a la questionsommeil, dans lequel il
parle des hallucinations, conséquence d’'un « auteme cérébral ». Il était
donc bien préparé a étudier et a décrire minutreasé et en connaissance de
cause les hallucinations qu’il a eues a I'age darg alors qu'il était en pleine
possession de ses facultés intellectuelles commmlerent son récit et aussi le
fait que c’est a ce moment qu’il a publié son derrdivre : Les systémes de
philosophie ou les philosophies affirmati@809) :

« Alors qu’il séjournait sur le Mont Saleve, pres @eneve, il distingue nettement
guelques personnages sur un chemin a une distanceng minutes de marche de
I'endroit ou il se trouve, ainsi qu'une fumée qigiléve du chemin. Il voit ensuite par
la fenétre deux hommes a cheval franchir le mujadiin, puis des beeufs trainant un
char a échelles. Il remarque que « les élémenisadeision n'apportent aucun trouble
dans mes perceptions ordinaires : le jardin, som, rsas environs furent vus
simultanément avec les cavaliers illusoires ». D&ygart les visions disparaissent
avant d’atteindre la maison. Il voit encore s’avancortege précédé d’'un officier
portant un drapeau, un troupeau d’innombrables omsuttrois grands batiments
ressemblant & ceux qu’on construisait alors stoldevard des Tranchées a Geneve.
A un autre moment, se promenant avec sa filleill que ses bottes sont couvertes de
boue, ce qui n'est pas le cas. Un jour, il voitiistinctement un officier le regardant
gu’il ne put s’empécher de s’écrier : « C'est tfopt ! » Alors qu'il s’approche de
I'officier, la vision disparait. Naville préciseitméme les caracteres cliniques de ses
hallucinations : 1. Elles sont conscientes et émnkest pas dupe ; 2. La perception
normale et les hallucinations coexistent ; 3. Efest exclusivement visuelles. Il n'a
jamais rien entendu ; 4. Aucune sensation spéaialecompagne les hallucinations.
Elles viennent et disparaissent sans qu'’il sachegooii Elles ne sont pas pénibles,
mais « intéressantes ». Elles n’ont apporté aumuble dans son existence. ; 5. Ces
faits posent la question de la foi au témoignageComment un homme qui a des
hallucinations pourrait-il arriver a les reconnaisans le témoignage d’autrui ? » ; 6. |l
a séjourné au Saleve du 30 juillet au 11 septert®d8 : les visions ont apparu apres
son arrivée et ont cessé des son retour a Geneais. |M25 septembre, les visions
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reviennent, a peu pres semblables. Il constatengdérmant les yeux, elles
disparaissent et remarque treés justement que teedticontraire a la doctrine qui
assimile les hallucinations aux réves du sommeiimah Elles avaient beaucoup
diminué en décembre 1908. Il est mort le 27 mab190

Voici I'explication que donne Naville lui-méme apreon expérience :

« Mes études de psychologie et de physiologie ncéontluit a ce résultat : je pense
que tout phénoméne psychique de quelque ordre goiil a une correspondance
physiologique, jadmets, en comprenant bien queperegsee est trois fois impossible a
réaliser, gu'un savant idéal, sachant toute la lpslpgie et toute la physiologie, et en
supposant un cerveau transparent, pourrait y loenese dans un livre les faits

psychiques produits dans un individu... Je congomment un état cérébral déterminé
peut rendre compte des phénomeénes d'illusionshetiidtinations, et je me permets,
avec une modestie nécessaire, dattirer I'attentiien mes lecteurs sur ce genre
d’explication. »

2) le cas observé par Théodore Flournoy a partirddd (103)

Théodore Flournoy connaissait un cas d’hallucimatigisuelles survenues en
1914 chez un vieillard 4gé de 86 ans. Il s’agisdaih homme cultivé et instruit
gui avait été dans I'enseignement et s’occupaiewukoes philanthopiques. Les
visions se sont produites chaque jour jusqu’a sd suovenue a I'age de 92 ans.
A la demande de Th. Flournoy, cet homme a dictééait tres complet de ses
visions de janvier a septembre 1915. Henri Flourfitsyde Théodore, a pu voir
cet homme une seule fois trois mois avant sa matpmiblié son cas en 1923
avec quelques extraits du manuscrit qui a été @ubkextensgar Mourgue en
1932. Flournoy n'a pu déceler chez ce vieillardusuirouble de la mémoire ;

« Les visions sont complexes. C'est d'abord « uodesd’éventail ovale ». Le
phénomene ne se produit que le soir quand il eft atipersiste malgré la fermeture
des yeux. Puis apparaissent « une tache noire,lsw me laquelle il voit une figure
qui s’entoure d’'un cadre de fleurs qui se meut @hé gauche et retourne a son point
de départ » . Ensuite ce sont des dames « ravessantrichement vétues qui sortent
d’'une nacelle, ou plutét d'un nuage, qui « diss@int par la fenétre dans les airs ».
En se promenant au parc Mont-Repos, il voit un hakesverdure qui est venu se
placer a quelque dix métres de lui. Le massif sé enemouvement et il est venu
jusqu’au jet d’eau. Parfois, il parle aux personsafietifs et leur donne des ordres
gu'ils exécutent : « Maintenant faites une révéeept retournez a votre point de
départ. » Il les interroge sur leur origine maishtient pas de réponse. Le vieillard
peut aussi « tenir sur un papier » I'un de seggpersonnages et le « laisse tomber
dans le vide ». D’ou il conclut qu’il y a quelquieose de « matériel » dans ses visions.
Comme le dit Flournoy, c’est la « participation nm# du sujet aux hallucinations »
qui constitue le phénomene le plus curieux. Au ledes subir passivement, le sujet «
manipule » ses visions : il les « lance » au loiarges faire grandir, ou les rapproche
pour les rapetisser et les examiner de prés danmmga Parfois, avant le « lancement
», il ne voit gu’un « point noir uniforme » qui, stéloignant, devient des « molécules
» lesquelles s’agglomerent pour former des pergesau des animaux. »
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3) Le cas décrit par Thomas et Flemming en 10B41)

Thomas et Fleming décrivent en 1934 le cas d’'uatiept sénile » dont I'age
n'est pas précisé, de mentalité fruste, inéduquénaiphabéte, de caractére
difficile, irascible, érotique, excentrique, maigs présentant pas de troubles
notoires de la mémoire, dont la vision n’était tnés Iégérement diminuée, sans
aucun signe de cataracte, d’opacité cornéenneafiedtion choroidienne :

« Les hallucinations micropsiques, en noir et hlasunt vues uniquement dans la
partie droite du champ visuel, les hallucinatioracropsiques dans la partie gauche.
Elles se produisent jour et nuit et ont duré aun®@juatre mois. Il voit une femme
diabolique, haute de 6 pouces, avec des chienssepetroquets, des diables, puis un
homme haut de 2 pieds 6 pouces, un chien longmed® qui dévore un étre moitié
homme, moitié mouton. La femme est perverse : &l six enfants et deux petits
chiens, elle boit du whisky et se livre & des ®gious les personnages sont muets et
il croit a la réalité des visions. En ce qui comeete contenu des hallucinations,
Fleming les met en rapport avec les légendes fatkles, suivant lesquelles les
sorcieres ont commerce avec des chiens et peungehérer des chiots. Comme le
disent les auteurs, cette observation doit étrproaghée de celle de Dupouy et Schiff
(1923) dans laquelle une femme de 26 ans, hypeiitignne, voit simultanément des
personnages tres grands (6 a 7 m) et d'autrepétés (25 a 30 cm) qui grouillent et
glissent entre les jambes des grands. »

D / GEORGES DE MORSIER ET CHARLES BONNET
La création de I'éponyme par Georges de Morsier eh936

C’est en 1936 que le neurologue genevois Geatgadorsier (25 février 1894,
Paris — 9 janvier 1982, Collonge-Bellerive, prés@néeve), a proposé pour la
premiere fois dans une note surAegomatismes visue(88), de donner le nom
de «syndrome de Charles Bonnet» aux « hallucingtivisuelles qui
apparaissent chez des vieillards alors que leesdtnctions cérébrales sont
intactes ». Deux ans plus tard, dans la monographié¢ a consacré au
probléeme des hallucinatior(89), il exposa plus completement le syndrome en le
définissant de la maniere suivante : « Hallucimetiowisuelles survenant chez
des vieillards en possession de toutes leurs &culten précisant dans le méme
temps que les Iésions oculaires, dont souffremfuigérment les vieillards, « ne
sauraient étre tenues pour responsables des haliacis ».

De Morsier n'avait pas « découvert » le cas pré&sear Charles Bonnet, qui
était bien connu des philosophes, des psychologiesiéme de quelques
psychiatres du XIXe siéclé&

40 Le texte de Charles Bonnet avait en effet étéodyit a de nombreuses reprises, notamment par le
psychologue Maine de Biran (1817), le physiologidtdhannes Miller (1826), les aliénistes Leuret 4)83
Moreau de Tours (1845), Griesinger (1861), Brietee Boismont (1862), ainsi que Ball et Ritti (18818
psychologue Harold Hoffding (1903), et méme le réathticien Laplace qui y fait allusion dans d6ssai
philosophique sur les probabilitds847). (00
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De Morsier remarque cependant que ce syndrome &wibublié par les
psychiatres du début du XXe siécle, « parce quevigiards hallucinés, ne
présentant aucun trouble du comportement, ne sastimpternés dans des
cliniques psychiatriques ni dans des asiles d'aBéf’est pourquoi le syndrome
n’est entré dans aucune des classifications qurwfg jourintra muros »

La question des ophtalmopathies associées (100)

De Morsier remarquait en 1967 que « depuis uneirdizd’années, plusieurs
travaux ont été consacrés au syndrome de CharleseBamais en donnant a ce
terme une définition entierement différente : hahations visuelles causées par
une ophtalmopathie, quel que soit par ailleurat’étental du patient. »

Dans son article, de Morsier analyse 18 cas d’biaaiions visuelles publiés

dans la littérature chez des personnes agées exempttroubles psychiques.

Il en tire les principales caractéristiques a pali I'examen clinique et de I'état

oculaire de ces patients :

- sexe masculin prédominant (11 hommes pour 7 femmes)

- I'dge moyen est de 81 ans ;

- dans trois cas, on a noté Uateralisationdes hallucinations dans une moitié
du champ visuel et, dans un cas, une dyschromatopsi

- un des cas est particulierement intéressant, awex lhllucinations
micropsiques dans I'une des moitiés du champ vistieles hallucinations
macropsiques dans l'autre ;

- dans aucun des cas on a noté une altération dypchauel ;

- sur les onze cas dans lesquels I'évolution a pe éhservée, elle s’est
révélée continue dans sept cas, périodique darigequa

Concernant une corrélation éventuelle entre lesibtes visuels et les
hallucinations, voici les chiffres auxquels parti&eorges de Morsier :

hallucinations survenant & peu prés eu méme tengkdaisse de la visi 2 ca
hallucinations survenant avant la baisse de |lan 1 ca
hallucinations survenant aprés la baisse de lan 4 ca
hallucinations survenant avec une vision normalpresqu 5 ca
hallucinations disparaissant ou diminuant avec issleade la vi:on 3 ca:
Renseignements insuffisa 3 ca:

Ce qui le conduit a déclarer « qu’il n’est pas gaesd’ établir une corrélation
entre I'apparition des hallucinations visuellesestlésions des globes oculaires.
Dans cing cas sur quinze, les hallucinations songat sans baisse de la
vision. ». Et il concluait ainsi son article : «d.allucinations visuelles ne
peuvent pas étre expliquées par une privation @afices visuelles. Elles sont
toujours causées par une altération du cerveau. »
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E /LE SYNDROME DE CHARLES BONNET DE NOS JOURS

Selon Gilles Fénelon(101), il n’existe pas actuellement de définition
consensuelle du Syndrome de Charles Bonnet, lasepcé d'une
ophtalmopathie et 'absence de troubles cognitdgstéou non, selon les auteurs,
des criteres diagnostiques obligatoires.

La question des ophtalmopathies associées (suite...)

Si, comme nous l'avons vu, Georges de Morsier watat aucun réle aux
troubles visuels associés, la plupart des autewrst $eaucoup moins
catégoriques sur ce point.

Jean Lhermitte, dans son ouvrage sur les halluomsaparu en 1951106)
accordait un réle aux ophtalmopathies mais pemggstl’altération oculaire ne
devait pas étre «considérée comme I'élément foedéah essentiel des
hallucinations », tout en insistant sur l'assooratiavec « des modifications
pathologigues de I'encéphale et particulierementderes visuelles. ».

Par la suite, on insista de nouveau sur le caedsorisant d’'une affection
oculaire tandis que le réle de phénoménes de @ésafhtion était postulé par
Cogan en 197897). C’est ainsi que le Syndrome de Charles Bonnatigéar
désigner, contre la volonté de l'auteur qui en tafargé I'éponyme, les

« hallucinations visuelles associées a une ophtzithée, chez des patients sans
troubles intellectuels ».

La question de I'absence de troubles cognitifs

Il n'existe pas non plus sur cette question de eosgs absolu. Comme le
signale Gilles Fénelon: « La préservation des tfons cognitives peut étre
incluse dans la définition, ou simplement mentiegna@émme une caracteristique
fréquente ».

Si la plupart des auteurs, a linstar de Teuni€kH)) se prononcent pour
I'absence d’altérations cognitives dans les critede SCB, d’autres auteurs,
comme par exemple Terao et Collinsd®9) font remarquer gu’il n'est pas
exclu que certaines hallucinations visuelles ismléeompatibles avec le
diagnostic de syndrome de Charles Bonnet, puissentoir dans certaines
maladies a corps de Lewy débutantes sans altésatagnitives marquées.
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Les critéres établis par Gold et Rabins en 1980 egample, ne requiérent ni
n'excluent I'existence d’'une ophtalmopathie oumaibles cognitifs :

Critéres de Gold et Rabins (1989)

Hallucinations visuelles ayant les caractéres siisva
a. construites

b. complexes

c. persistantes ou récidivantes

d. stéréotypées

Critique des hallucinations compléetes ou partielles
Absence d’idées délirantes primaires ou secondaires

Absence d’hallucinations dans d’autres modalités

Le syndrome de Charles Bonnet en 1996

Afin d’illustrer I'approche actuelle du Syndrome déharles Bonnet, nous
reproduisons ci-dessous les principaux résultatsmed’étude prospective de
Teunisseet al, publiée en 1996 et portant sur 60 patients astein SCB110):

- prédominance féminine (70 %)

- age moyen au début : 72 ans (x 5 ans)

- Les hallucinations visuelles survenaient au moims fois par semaine dans
57 % des cas

- Le contenu était tres varié, avec des personnages&D % des cas

- Les hallucinations visuelles étaient le plus sotieetorées (63 %), fixes ou
animées, habituellement non stéréotypées (85 %is ssgnification
personnelle patente (77 %)

- Les réactions émotionnelles étaient variables naaesnent positives (13 %)

- Les hallucinations visuelles pouvaient survenimamoment préférentiel de
la journée (soir ou nuit : 58 %)

- Elles pouvaient étre favorisées par une faiblensité lumineuse (65 %)
et/ou I'inactivité (85 %)

- L'ouverture des yeux favorisait les hallucinatiomsuelles (67 %) plus
souvent que leur fermeture (13 %)

- Les hallucinations visuelles complexes du SCB ssmiivent réalistes,
s’insérant dans I'environnement réel, mais, dans#gorité des cas, leur
contenu n'apparait pas familier au patient et ilstegit jamais de scénes
antérieurement vécues.
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LE SYNDROME DE COTARD

A/ BIOGRAPHIE DE JULES COTARD (1840 — 1889)
B / DESCRIPTIONS ORIGINALES DU DELIRE DE NEGATION
C/LE SYNDROME DE COTARD A L’'EPREUVE DU TEMPS

A / BIOGRAPHIE DE JULES COTARD (1840 — 1889)

Jules Cotard (1840 - 1889) est né a Issoudun oupsoa était imprimeur-
libraire. Aprés des études classiques, a Issoudus & Paris, il étudia la
médecine et fut recu interne des hopitaux de Raroncours de 1863.

Apres quelques hésitations au début de son infeapegs avoir méme fait de la
chirurgie pendant une année, il devint interne ®yctipiatrie a la Salpétriere ou |l
elt pour maitres Charcot et Vulpian. Dans le catineulant de cet hospice, il se
familiarisa avec la méthode anatomo-clinique, et p@ssionna pour les
recherches sur la pathologie du systeme nervearnBacra sa these, en 1868, a
uneEtude sur I'atrophie partielle du cerveau

Aprés un bref passage sous les drapeaux, en 1&0nrae chirurgien dans un
bataillon de marche », il revint a Paris ou il stalla et ou, tout en essayant de
constituer une clientele, il assistait régulieremeaux consultations du
Pr Laségue a l'infirmerie spéciale du dépot der&deture de police :

« Tous les aliénistes connaissent ce petit calieda Préfecture de police, véritable
sous-sol, ou, pendant plus de trente ans, le mefesdasegue examina les aliénés
amenés journellement de tous les coins de Parest @ qu'il fallait voir avec quelle
dextérité ce maitre observateur savait tourneeteurner une intelligence malade, la
manier en tout sens jusqu’a ce qu’elle eut exptaaédées délirantes qui I'obsédaient.
Il aimait a attirer a cette clinique toute privéeais d'une remarquable richesse, les
jeunes médecins qui manifestaient du golt pouéhaktion mentale. (...) Cotard était
'un des plus assidus a cet enseignement intima#aig dire mutuel, qu’il considérait
avec raison comme un excellente école de perfewtiment ; et de fait, par le nombre
et la variété des malades, on ne pouvait en troumermeilleure pour I'étude de la
folie sous toutes ses formes(1:19)

C’est d’ailleurs le Pr Lasegue qui, en 1874, préssdunles Cotard a son colléegue
et ami Jules Farlet, directeur de la maison deesaManves, a la recherche d’'un
collaborateur. Jules Cotard exerca en qualité ddenié adjoint a la maison de
santé de Vanves pendant 15 ans (depuis aolt 18q4'gusa mort en 1889).

En 1877, Jules Cotard rédige I'article « FolieasDictionnaire encyclopédique
des Sciences medicalds Dechambresérie IV, Tome 3, 1879, pp. 271-309.
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C'est le 28 juin 1880 que Jules Cotard lut, devEntSociété médico-
psychologique, son mémoire intitub&i délire hypochondriaque dans une forme
grave de la mélancolie anxieugEl4) que I'on peut considérer comme « l'acte
de naissance du Syndrome de Cotard ». Ce mémoaess®i, en 1882, par une
étude plus structurée sur ce qu’il appela lui-mékelire des négationd 15).

Ces deux publications furent suivies de quelquesesuparmi lesquelles,
I'article « Hypocondrie » du Dictionnaire encyclopédique des Sciences
médicales(Série 1V, Tome 15, 1889, pp. 136-157). Mais laver&arriere de
Cotard s’achéeve le 19 aolt 1889, lorsqu’il meurs deites d’'une diphtérie
contractée au chevet d’'un de ses enfants, commecdmte son ami Ritti dans
I'éloge funebre qu’il prononca le 21 ao(t 1§8396):

«Il'y a un mois a peine, un des enfants de notre @ne fillette de huit ans, était prise
d’'une angine couenneuse. Cotard, n’écoutant quexsmwur paternel et son dévouement
professionnel, ne quitta plus un instant sonjbuy et nuit, pendant prés de quinze jours,
il se prodigua aupres de la petite malade. Ces s@sidus et dévoués furent couronnés de
succes, mais a quel prix ! Le 13 ao0t, il m’écttiy@ur m’annoncer de bonnes nouvelles
sur la santé de sa fille, son amélioration sensigdeguérison prochaine ! Le lendemain,
hélas ! il s’alitait a son tout pour ne pas seweteVictime de son dévouement, il avait
contracté la diphtérie. Malgré tous les soins imalgies qui lui furent donnés par ses
amis, le professeur Ch. Bouchard et les Drs Chadsen et Langle, malgré la
trachéotomie faite le 18 ao(t, a trois heures dtinmaotre pauvre ami rendait le dernier
soupir, quelques heures apres, entre les brasfdensae et entouré de sa famille et de ses
amis. »

En 1891, Jules Farlet regroupe en un seul voluemsé&mble des publications de
Jules Cotard, son adjoint décédé deux ans pli{$16).

C'est le Dr Emmanuel Régis (1855 — 1918), qui psapen 1892, dans la
deuxieme édition de son « Manuel pratique des riedadentales », d’utiliser la
dénomination « Syndrome de Cotard » pour le dder@égation. Ritti, dans son
Eloge du Dr Jules Cotardait sans doute allusion a cette proposition égi&
lorsqu’il déclare, le 30 avril 1894 :

« En appelant I'attention sur ce qu’il a appeldédire des négationLotard n’'a pas eu la
prétention de créer un type morbide nouveau ; encmins a-t-il voulu encombrer d’'une
entité nouvelle la classification des maladies mlest Nous sommes heureusement loin
de I'époque ou chaque acte morbide, chaque idéeant&, constituait une monomanie
distincte. »

Quoiqu’il en soit, I'expression « Syndrome de Cdtarfut reprise en 1897 par
Jules Seglas comme synonyme du « délire de négatibens un livre paru sous
le titre Le deélire des négations, sémiologie et diagnogtizl) livre qui
contribua assurément a en assurer le « succes ».
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CLINIQUE MENTALE

DU DELIRE DES NEGATIONS;

Par M. COTARD.

L'important mémoire dans lequel M. Laségue, en
1852, a détaché des diverses formes de mélancolie le
délire des persécutions, a é1é le point de départ de tra-
vaux complémentaires qui ont fait de cette forme de
vésanie I'une des mieux connucs dans ses symptdmes,
dans sa marche et ses terminaisons; il suffit de rappe-
ler, avec le nom de M. Lasdgue, ceux de Morel, de
MM. Foville et Legrand du Saulle et en particulier
celui de M. 1. Falret qui a exposé devant la Sociéié
médico-psychologigue le tablean aussi complet que pos-
sible des phases successives et de 'évolution de celie
maladie.

En ce qui ¢oncerne les autres variétés de délire
mélancolique, nos connaissances sont bien loin de
cette perfection relative. On a décrit avec soin la mé-
lancolie simple, la mélancolie avec stupeur, la mélonco-
lie anrieuse, on sait que ces formes sont souvent
intermittentes , que quelquefois elles deviennent con-
tinues et passent & la chronicité, mais les caractéres
ot les phases successives du délire qui aboutit 3 cette
chronicité n'ont pas, que je sache, été I'objet d'un tra-
vail équivalent i celui qui a été fait pour le délire des
persécutions,

Fig. 1 : La publication originale (1880) Fig. 2 : la seconde publication de Cotard
traitanDu délire de négatiofi1882)

Fig. 3 : Publication par Jules Farlet des Fig 4 : Le « Délire des négations » par
Euvresde Cotard en un volume (1891) le Dr Jules $4d1a97)
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B / DESCRIPTIONS ORIGINALES DU DELIRE DE NEGATION

Nous vous proposons trois extraits des publicatimmgnales de Cotard. Les

deux premiers extraits sont issus de l'article 880Lou Jules Cotard évoque
pour la premiere fois ce qui deviendra ensuite tilire de négation £114).

Le troisieme extrait se situe au début de la pabba de 1882 avec le réesumé
d’'une observation de Leuret présentée comme étaatactéristique du Délire

de négation $115):

Premier extrait(1880)

« Nous observons depuis plusieurs années, M. Farleibi, une malade qui présente
un assez singulier délire hypocondriaque. Elleraffi qu’elle n’a plus de cerveau, ni
nerfs, ni poitrine, ni estomac, ni boyaux ; il ne deste plus qué peau et les os du
corps désorganiséce sont la ses propres expressions). Ce délirédation s’étend
méme aux idées métaphysiques qui étaient naguelget’ de ses plus fermes
croyances ; elle n’a pas d’ame, Dieu n’existe pesjable non plus. M X... n’étant
plus qu’'un corps désorganisé, n'a pas besoin degengmour vivre, elle ne pourra
mourir de mort naturelle, elle existera éternelletrie moins qu’elle ne soit bralée, le
feu étant la seule fin possible pour elle.

Aussi M X... ne cesse de supplier qu’on les fasse brilepdku et les os) et elle a
fait plusieurs tentatives pour se brdler elle-méme.

A I'époque ol M X... a été placée (en 1874 ; elle avait alors 43, maladie
datait déja de deux ans au moins ; le début aét@itmarqué par une sorte daque-
ment intérieur dans le dos se répercutant dansta. Depuis ce moment, ¥1 X...

n'a cessé d’étre en proie a un ennui, a des arggo@gd ne lui laissaient aucun repos ;
elle errait comme une ame en peine et allait desrades secours chez les prétres et
chez les médecins. Elle fit plusieurs tentativesuleide a la suite desquelles elle fut
amenée a Vanves. Elle se croyait alors damnéescsepules religieux la portaient a
s’'accuser de toutes sortes de fautes et en patialibvoir mal fait sa premiére
communion. Dieu, disait-elle, I'avait condamnée mpbéternité et elle subissait déja
les peines de I'enfer gu’elle avait bien méritémssque toute sa vie n'avait été qu’'une
série de mensonges, d’hypocrisies et de crimes.

Peu de temps aprés son placement a une époqueleniéme fixe la date, elle a
compris lavérité — c’est ainsi qu’elle qualifie les conceptionsidéites négatives que
jai indiqguées en commencant — et elle s’est liygur faire comprendre cetérité

a toutes sortes d’'actes de violence, qu'elle afipddsactes de véritémordant, grif-
fant, frappant les personnes qui I'entouraient.

Depuis quelques mois, ' X... est plus calme ; 'anxiété mélancolique a Sglesi
ment diminué, NF X... est ironique, elle rit, plaisante, elle est wadlante et taquine,
mais le délire ne parait nullement modifié “*\K... soutient toujours avec la méme
énergie gqu’elle n'a plus ni cerveau, ni nerfs, aydux ; que la nourriture est un sup-
plice inutile et qu’il n’y a d’autre fin pour eligue le feu.

La sensibilité a la douleur est diminuée sur lasgande partie de la surface du corps,
aussi bien a droite qu’a gauche ; on peut enfop#ondément des épingles sans que
M'® X... manifeste de sensation douloureuse. La seitgibili contact et les diverses
sensibilités spéciales paraissent avoir conserdnéegrité. »
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Deuxieme extraif1880)

Apreés avoir évoqué une douzaine d’autres obsenmtanalogues que Jules
Cotard a retrouvées dans les écrits de psychidéresn époque (Esquirol : 5 cas
de démonomanie ; Leuret : 2 cas ; Petit de Magévill cas ; Morel : 2 cas ; et
Krafft-Ebing : 2 cas), il conclue son mémoire denaniére suivante :

« Il est remarquable que tous les malades chezdbspjai trouvé mentionné le délire
hypocondriague avec idée d'immortalité, étaient thés par des idées de damnation,
de possession diabolique, en un mot présentaigmalactéres de la démonomanie ou
de la folie religieuse.

Je n’ai pas trouvé de cas rigoureusement sembldhlesles quelgues démonographes
que jai pu consulter ; peut-étre devrait-on rdttca cette forme de folie les aliénés
vagabonds qui paraissent avoir donné naissance &gende du Juif errant
(Cartaphilus vers 1228 ; Ahasvérus, 1547 ; Isaaméedem, 1640) et qui se croyaient
coupables d’'une offense envers Jésus-Christ et pum@aa errer sur la terre jusqu’au
jour du jugement derniét.

Pendant les siecles derniers, plusieurs genreslidedtaient confondus sous le nom de
possession démoniaque ; la plupart des cas quiomiusté conserveés appartiennent a
I'hystéromanie épidémique ou au délire des perg@tat Doit-on établir une autre
variété de folie religieuse se développant dansque jappellerais volontiers la
mélancolie anxieuse grave

Si cette espéce de lypémanie méritait d'étre démchn la reconnaitrait aux carac-

teres suivants :

I° Anxiété mélancolique.

2° Idée de damnation ou de possession.

3° Propension au suicide et aux mutilations volioaesa

4° Analgésie.

5° Idées hypocondriaques de non-existence ou deudesn de divers organes, du
corps tout entier, de 'dme, de Dieu, etc.

6° Idée de ne pouvoir jamais mourir.

Troisieme extrai{1882) :

«Je me propose, dans ce mémoire, d’exposer unetiévotiélirante spéciale, qui me
parait appartenir a un assez grand nombre de descokgques non persécutes, plus
particulierement aux anxieux, et reposer surtoutdas dispositions négatives trés
habituelles chez ces malades.

Généralement les aliénés sardgateurs; les démonstrations les plus claires, les
affirmations les mieux autorisées, les témoignagssplus affectueux les laissent
incrédules ou ironiques. La réalité leur est devedin@ngere ou hostile. Mais cette
disposition négative est marquée surtout chez insrtaélancoliques, comme l'a

remarqué Griesinger :

41 Encyclopédie des sciences religieuses, JUIF-ERRANT : « On peut regarder cette destiiénmortalité),

dit M. Gaston Paris, soit comme une récompensé,ceonme un chatiment... » Cette méme différence se
retrouve entre l'immortalité des mégalomanes etniortalité des hypocondriaques anxieux comme je l'a
indiqué plus haut. (note de Jules Cotard)

96



« Sous l'influence du malaise moral profond quistdue le trouble psychique essen-
tiel de la mélancolie, dit cet auteur, ’hnumeurmatain caractere tout a fait négatif [...]
Cette confusion, dit-il plus loin, que fait le maéaentre le changement subjectif des
choses extérieures qui se produit en lui, et ldlangement objectif ou réel, est le
commencement d'un état de réve dans lequel, lafsmuive a un degré trés éleve, il
semble au malade que le monde réel s’est complatedmanoui, a disparu ou est mort
et qu'il ne reste plus qu’un monde imaginaire aliemiduquel il est tourmenté de se
trouver. »

Je hasarde le nom diglire des négationpour désigner I'état des malades auxquels
Griesinger fait allusion dans ces dernieres ligapeschez lesquels la disposition
négative est portée au plus haut degré. Leur desaiaad leur nom ? ils n'ont pas de
nom ; leur age ? ils n'ont pas d’age ; ou ils suég ? ils ne sont pas nés ; qui étaient
leur pere et leur mere ? ils n'ont ni pére, ni mardemme, ni enfants ; s’ils ont mal a
la téte, mal a I'estomac, mal en quelque pointede torps ? ils n'ont pas de téte, pas
d’estomac, quelques-uns méme n’ont point de corpeur, montre-t-on un objet
guelconque, une fleur, une rose, ils répondentri’est point une fleur, ce n'est point
une rose. Chez quelques-uns la négation est ualieersen n’existe plus, eux-mémes
ne sont plus rien.

Ces mémes malades qui nient tout, s’opposent a résistent a tout ce qu’'on veut
leur faire faire. Certains fous, dit Guislain, safiine opposition dont on ne peut se
faire une idée quand on ne les a pas vus de pffast les plus grands efforts pour les
déterminer a changer de linge, ils refusent decseher dans leur lit, ils ne veulent
pas se lever, ils sont opposés a tout ce qu’ondearande de faire. C’est falie
d’opposition.

A cette folie d’opposition, Guislain rattache le tisme, le refus des aliments et cette
singuliere disposition de certains aliénés quifstebnt de retenir leurs urines et leurs
excréments. Mais il ne signale pas le délire deatiég, dont la folie d’opposition
n’est pour ainsi dire que le c6té moral. Il endsiméme de la plupart des auteurs et il
parait étrange qu’une lésion intellectuelle auasactérisée n’ait pas davantage attiré
I'attention. Les cas, méme ou le fait est simpleimg&gnalé, sont rares. La forme
hypocondriaque du délire des négations seule estnde d’observation vulgaire
depuis les travaux de M. Baillarger.

C'est dans Leuret? que je trouve I'observation la plus caractérisgtiqgen résume

l'interrogatoire.

- Comment vous portez-vous, madame ?

- La personne de moi-méme n’est pas une dame, appeiez mademoiselle », s'il
vous plait.

- Je ne sais pas votre nom, veuillez me le dire.

- La personne de moi-méme n’a pas de nom : elle geulnze vous n’écriviez pas.

- Je voudrais pourtant bien savoir comment on vopeldy ou plutdt comment on
vous appelait autrefois.

- Je comprends ce que vous voulez dire. C’'était @ath..., il ne faut plus parler
de ce qui avait lieu. La personne de moi-méme dupson nom, elle I'a donné en
entrant a la Salpétriere.

- Quel age avez-vous ?

- Lapersonne de moi-méme n’a pas d’age.

- Vos parents vivent-ils encore ?

42 |_euret,Fragments psychologiqueBaris, 1831. (note de Cotard)
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- La personne de moi-méme est seule, et bien sdiden’a pas de parents, elle
n'en a jamais eu.

- Qu'avez-vous fait et que vous est-il arrivé depgie vous étes la personne de
vous-méme ?

- La personne de moi-méme a demeuré dans la maissente de X... On a fait sur
elle et on fait encore des expériences physiquesttphysiques. Ce travail n’était
pas connu d’elle avant 1827. Voila une invisible descend, elle vient méler sa
Voix a la mienne.

La malade de Leuret présentait, en outre du ddbr@égation le mieux caractérise,
des hallucinations nombreuses : elle était tourdeerpar desinvisibles, par la
physiqueet la métaphysiqueen un mot, on observait chez elle des symptémes de
délire de persécution. Les cas complexes ou, coasmse celui-ci, les deux délires
coexistent, ne sont pas rares, j'en citerai plus dies exemples. Mais le plus souvent
ces deux formes de délire s’observent isolémerz dee malades différents. »

C/LE SYNDROME DE COTARD A L’'EPREUVE DU TEMPS

M. Bourgeois, dans son mémoire slules Cotard et son syndrome, cent ans
apres paru en 1980 nous indique les grandes lignesdivenir » du Syndrome
de Cotard depuis un sied&l3):

J.-A. Got présente une thése intitulée « Contrdoué I'étude du Syndrome
de Cotard, sa valeur pronostique », These Bordddi2, n° 9. Cette thése
fut présidée par le Dr Emmanuel Régis (toujournéene...)

le syndrome de Cotard semble avoir beaucoup indesé « cliniciens
francais de la haute époque » (comme par exemgdedlone réunion de la
Société de Psychiatrie de Paris, le 23 mai 1918} @il est resté dans la
table des matieres de manuels de psychiatrie eteurain silence s’est
établi ».

. Bourgeois voit plusieurs raisons a cet « oubliGbtard » :

La disparition du syndrome de Cotard du champ adiaque : « Vestige de
I'ére peréthérapeutique, de la chronicité et dakesasce tableau a été
emporté par les révolution thérapeutiques. Apred40l@ntroduction de
I'électrochoc par Delmas-Marsalet) et surtout 19987 (neuroleptiques et
anti-dépresseurs) la tradition (méme orale) du l@aamble se perdre. Seuls
les vieux cliniciens reperent encore ce qui res$endb un débuf une
ébaucheuneesquissale Cotard » ;

ensuite le désintérét des psychopathologues: @%ychopathologie a

déserté les Ecoles de médecine, elle est passéd-eied et bagages dans
les Facultés de Lettres et les départements deh@ggie, laissant les

médecins psychiatres a d’'autres ruminations. Lgshamalystes ont donc

pris la releve mais ils ne s’intéressent plus atarcio »
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Il y a bien dans la deuxieme moiti€ du XXe siécte aertain nombre de

publications isolées, notamment en France et én,ltoncernant les approches
psychanalytigues du Syndrome des négations ou laenescription des

guelgues observations présentées « plutdét commeade®s et des curiosités
cliniques », mais M. Bourgeois conclut son mémaleela maniere suivante :
« L'entité clinigue qu’il a ainsi isolée n'a pas nopletement livré sa

signification, mais les Cotard ont disparu. Cesade$ nous parlaient de la
Mort, de I'Etre et du Néant. ».

Et nous terminerons par cette citation un brinalggjue de David F. Allen :

« Les travaux de Cotard appartiennent a une épabtaswrmais révolue ou les
cliniciens pouvaient encore s’appuyer sur un ensemé syndromes qui orientaient
les cliniciens comme les points cardinaux guidentayageur %118)
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LE SYNDROME D’EKBOM

A / BIOGRAPHIE DE KARL-AXEL EKBOM (1907 — 1977)
B / LES PARASITOSES DELIRANTES AVANT EKBOM
C / LE DELIRE DERMATOZOIQUE D’EKBOM (1938)

D/ LES PARASITOSES DELIRANTES DE NOS JOURS

A / BIOGRAPHIE DE KARL-AXEL EKBOM (1907 — 1977)

Karl-Axel Ekbom (1907 — 1977) est un neurologuedsigqui a été responsable
de la chaire de neurologie de I'Université d’'Upsattiére 1956 et 1974.

Son nom restera lié a deux situations cliniquescadeiment différentes, qu'il
décrivit successivement et qui correspondront ah téates les deux a la
dénomination éponymique « Syndrome d’Ekbom » :

- le syndrome délirant dans lequel le patient resgentsymptémes d’'une
infestation de sa peau par des parasites, qui mdéessera ici, et qu'il
décrivit en 1938 sous le nom de « délire dermatpesf? présénile %125).

- le « Syndrome des jambes sans repos », qu’il déaeiv 1944 et qui
correspond a des sensations bizarres et désagrésgeant dans les jambes
et qui ne se calment que par une activité constantéventuellement la
marche(126)

Karl-Axel Ekbom L'article d’Ekim sur leDélire
présénile dermatozoiq(938)

43 Dermatozoique : « peau semblable a des animaméologisme construit a partir des racines grecques
dermato« peau »zoo «animal » eique « semblable »)
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B / LES PARASITOSES DELIRANTES AVANT EKBOM

La premiere description d'une parasitose délirasgmble étre celle de
Charcellay qui rapporte en 1843 le cas d'une malaqdie attribuait a des
araignées des sensations digestives et généralagrdablel27):

« Lucie M., 50 ans, entre le 11 février 1840 dandiVision des aliénés de I'hopital de
Tours. Imbue de préjugés de campagne, ayant eud#gja une grossesse, un acces de
délire, elle éprouvait depuis deux mois des picetas d’estomac et des troubles
nerveux, lorsque, réfléchissant sur l'origine de sgmptémes, elle se rappelle avoir
bu a une fontaine ou marchaient trois araignées.dNute qu’elle les avait avalées.
Ses maux, des lors se multiplient ; le diable stéle.ll N’y a pas que des araignées.
Des serpents, des bétes de toutes sortes, la tatdardévorent.

Un drastique est administré, avec la promesse quaitement les araignées seront
tuées et rendues. En effet, on glisse dans ledestené a recevoir les déjections trois
araignées mortes. Mais apres un moment d’hésitagiten objecte qu’elles ont laissé
des petits en nombre qui croit incessamment. Ctante&est la mettre en fureur. On
recourt une seconde, une troisieme fois, au ménpedeent, sans succes. Une
opération plus grave est décidée, c’est I'ouvertdeel'estomac par une incision
dorsale. On est censé retirer de nouvelles arasgvigantes ; elle les sent qui sortent,
et on lui montre sur les draps et les couvertu@eta ne suffisant pas, on réitére les
incisions sur le dos et I'épigastre. L'impressioagt’que momentanée. Lucie demande
gu’'on lui fende le ventre. Dans des acces de désesgile tente de se jeter par la
fenétre et de s’étrangler.

A son compte, plus de 200 araignées avaient triasu@ par les plaies, et, néanmoins,
elle soutenait qu’il y en avait encore. Le médefiimt par déclarer qu'elle était
completement délivrée et, pour preuve, c’est quaalevelles incisions demeuraient
sans résultat. Le calme en effet revint peu a peu.

On était en octobre. Elle apprend a I'improvisteniart de son mari. Quoique rude, le
coup ne I'ébranle pas. Malheureusement, ayantéqliibspice et vivant dans la
miseére, il y eut une récidive qui, peu a peu, cgalss I'influence de l'isolement, des
affusions, des douches, des narcotiques et deksifgvur

Le cas de Charcellay concerne, comme nous venoles\dgr, une « parasitose
délirante digestive ». C’est par contre a Thiebenge I'on attribue la premiére
description, en 1894, de cas de délires d’infamtaticutanées. Cet auteur décrit
en effet des cas de malades persuadés d’avoirléa ga distinguant deux
formes d’acarophobie : les névrodermies parasitoijgfo@s secondaires a une
parasitose cutanée réelle mais guérie, et les dénroes parasitophobiques
primitives (136).

C’est enfin Perrin qui aurait reconnu le premier, 896, la nature psycho-

pathologigue de la maladie, les malades en questiétant selon lui
« des névropathes ou bien des dégené(gs3)
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Depuis le début du XXe siecle, avant méme qu’Ekibens’intéresse lui-méme
a cette question, de multiples travaux avaient @@sacrés aux délires
parasitaires. Nous vous en proposons ci-dessoapengu :

1906

Lévy réunit dans sa these vingt-neuf observatians distingue lezoopathies
externesou les malades n’ont de rapport avec les bétepgules sens externes et |

zoopathies interne®u les malades ont la conviction d’avoir I'ingrr du corps habite

par un ou plusieurs anime (130)

1928

MacNamara observe cing cas, dont celui de deux ssomu'il qualifie

« d’hallucinations visuelles cutanées », avec lgemen cause non seulement de la

fonction tactile mais aussi de la fonction visu (131)

1929

Eller estime que la « parasitophobie » serait uakadie de la peau d’'origine
psychogén (128)

1929

Schwartz décrit cinq cas qu’il range dans le caléiepsychoses maniaco-dépressiv
Il utilise le terme « d’hypochondrie circonscritetde « névrose de cause organiqu

S,
e ».

Pour l'auteur, quand un patient est dans une piggsessive, une sensation de la peau

peut étre interprétée faussement comme une préd animau; (135)

1930

Mallet et Male évoquent, a propos de deux obsemstiun délire cénesthésique. Un

des cas concerne une femme de 56 ans dont lesesauit commenceé par une
démangeaison du cuir chevelu étendue ensuite detoatps. Cette malade pensait
alors avoir attrapé, en secouant une couvertugenmepions qu’elle voyait, chassait

écrasait. Pour ces deux auteurs, nous avons kst transitions entre la sensatior

et

primitive, l'illusion et I'hallucination visuelle @aractérisée. lls considérent leur patiente

comme psychotique (avec I'association d’autres sgmps psychopathologiques),
mais soutiennent que c’est a partir des symptémiesés découverts chez elle que
serait développée, par la suite, une véritable dialmentale (132)

1937

Borel et Ey insistent sur la charge névrotique pegvent revétir de tels troubles en
parlant « d’obsessions hallucinatoires zoopathigué&zes auteurs rapportent le cas
d’'une malade de 58 ans qui venait consulter posidéenangeaisons dues a des
moucherons. La sémiologie était caractérisée pactayance délirante en la réalité
ces moucherons, par la fausse perception qu’ellg dg ces insectes, par la lutte
gu’elle a engagée contre eux et par la terreurighelgu’ils provoquaient. Pour ces
auteurs, les hallucinations pouvaient se greffetesutroubles cénesthésiques réels,
mais ils opposaient a cette éventualité les cda tarreur phobique est primitive, et
prendre dans la conscience la valeur d’une pemepgidoutée .obsession précede
donc ’hallucinatior. (124)

de

a

10z



C / LE DELIRE DERMATOZOIQUE D'’EKBOM

Karl-Axel Ekbom a eu le mérite, en 1938, de procédene large revue des cas
de délires parasitaires publiés avant lui, en ytajat sept cas personngl5).

Il réétudia soigneusement chacune des observatierggyi lui permit de préciser
certaines constantes de la maladie et aussi deecldss malades en deux
groupes : ceux atteints d’'un trouble psychique $acsnt (comme une paranoia,
une névrose obsessionnelle, etc.) et ceux indendeegout déseéquilibre
préalable.

Il choisit ensuite de ne pas retenir les obsermatiou I'idée d’avoir des petites
bétes sous la peau fait partie d’'une constructiélirasthte complexe pour
considérer seulement celles ou cette idée appawaime l'unique symptéme
clairement délimite.

Dans sa conclusion sur ce gu’il appdieaesenile Dermatozoenwhddélire
dermatozoique présénile), syndrome caractérisg par

- I'apparition chez la femme a I'adge présénile de alégeaisons plus ou moins
superficielles ;

- la conviction d’'un parasitisme exogéne ;

- I'affirmation de I'existence de ces petites bétapoartunes, leur recherche, et
des tentatives destinées a les détruire.

Ekbom synthétise ensuite les principaux caractdease type de délire :

« Ce systeme délirant est pauvre, relativementreohélLa croyance est durable. Elle
n'est pas intégrée dans une pathologie globalepgythotique ou démentielle, mais
au contraire, la personnalité semble conserver cargaine intégrité, malgré la
fréquence de la spécificité. Les allégations phegsitjues semblent renvoyer non pas a
des hallucinations, mais a des sensations authestigues paresthésies et les
élaborations délirantes pourraient avoir comme lcasemune le vieillissement et les
modifications des fonctions cérébrales et hormanalgCité dand34)

C’est ainsi qu’'Ekbom a donné une description dé&itlu syndrome qui devait
ensuite porter son nom et qui se caractérise par«oonviction délirante
monothématique, inébranlable, d’étre infecté parpidites bétes ».

C'est [litalien Zambianchi qui aurait parlé le prem d'un « Syndrome
d’Ekbom », terminologie qui d’ailleurs n’est pas it utilisée par les auteurs
anglo-saxons, qui parlent plus volontiers de «slehal parasitosis » (en
francais : «illusion des parasites »). Il faut agavqu'en fait les délires
d’infestation cutanée eurent durant le XXe siecle multitude de désignations
différentes en fonction des pays, et méme selormlésurs au sein de chaque
pays, comme |le montre suffisamment le tableau deprpage suivante.
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DESIGNATIONS DES DELIRES D'INFESTATION CUTAN EE
(d’aprés Skott, cité dans 134)

104



D/ LES PARASITOSES DELIRANTES DE NOS JOURS

De tres nombreux auteurs se sont intéressés gpeedty parasitoses délirantes
depuis la description faite par Ekbom en 1938 daniste, méme synthétique,
serait trop longue a détailler ici : vdi29et 134.

Mais afin d'illustrer I'actualité du Syndrome d’E&im, nous avons choisi de
reproduire la traduction francaise d’'une informatieur « I'llusion des
parasites » (Delusional parasitosis) qui est paldidr le site Internet dBohart
Museum of Entomologge I'Université de Californi€l23) Ce texte, destiné au
grand public, a le mérite de présenter les gratigess de la symptomatologie
en question, mais aussi celui d’étre un exempkeitrgtructif decommunication
adapté aux personnes qui en souffrent :

« Qu’est-ce donc qui m’attaque ?... »

Les microbes, les vers, ou les acariens mordemipeat ou creusent, dans, sous, ou
sur votre peau. lls doivent étre 1a, puisque vaus/pz les sentir et peut-étre pourriez-
vous méme les voir. lls peuvent également infegtdére maison ou vos meubles.

Vous pouvez étre le seul a savoir qu’ils sont latsBnne excepté vous ne semble
croire a leur existence. Rien ne semble pouvoifdes disparaitre.

Alors qui sont-ils ? Evidemment, on ne peut pasvlgis facilement, comme c’est le
cas des moustiques, des tiques, des puces, ouadayrands insectes qui mordent les
gens et entrainent des éruptions qui démangentadaggens, qui sont a peine visibles,
peuvent également mordre les personnes et laigsesilions qui démangent ou des
eruptions au niveau de la peau.

Habituellement, nous pouvons empécher des morgigemsectes piqueurs habituels
de maniére mécanigue en les excluant de notre majsce a la barriere que
représentent les portes et les fenétres. Les iBs/disisecte les garderont éloignés de
notre corps, et ils peuvent étre tués autour dendison grace a des applications
appropriées de pesticides spécifiguement labeltisgger tel ou tel type d’insecte.

Mais que faire si aucune de ces approches normalé&nctionne ? Que faire si, apres

I'essai de toutes les approches raisonnables,eetlag bons conseils des amis ou des
professionnels, votre probleme persiste ? Que &iwdtre état semble se propager a
d’autres membres de famille ou a vos amis ? Alastitemps de lire par le reste de ce
site Internet et de rechercher la maniéere appreptiéne aide professionnelle.

Qui peut vous assister cette sorte de probleme s?adfit en fait d'un assez petit

nombre de spécialistes différents. La plupart aesreologistes identifient les insectes
ou les acariens aux difféerents stades de leur dgpement, en les examinant
simplement ou bien en employant des registres appeogfin de découvrir ce qu’ils

sont. Les entomologistes médicaux, plus particeiigant, passent toute leur carriere a
étudier les troubles déclenchés par les insectdesetcariens. Les parasitologues
étudient également ces derniers, ainsi que d’'agmagpes d’organismes comme des
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vers, des protozoaires, et d’autres invertébrévigant aux dépens des animaux qui
les hébergent. Les médecins peuvent généralementifigle certaines de ces
organismes quand ils les voient, méme s’ils ne peupas identifier précisément leurs
espece. lls peuvent envoyer des échantillons p¥élepar vous-méme aux
entomologistes, aux parasitologues, ou a d’autieldistes pour vérification ou
identification. Les Centres de santé publiquec@l Public Health Officésou les
laboratoires ont souvent des experts qui peuvedérade telles identifications.
Evidemment, les dermatologues sont formés poutetrd¢ plus efficacement des
désordres de peau.

Si vous en avez consulté un, ou peut-étre plusiei@rses professionnels et qu'aucun

d’entre eux n’est parvenu a découvrir 'organismecause, il est trés peu probable

que tous ces professionnels soient incompétentsstlitemps de réévaluer votre

situation. Toutes les sensations de démangeaidemampement ou de creusement, ne

sont pas provoquées par des arthropodes ou d’qédrasites infestant votre peau. Les

démangeaisons et les sensations des choses rasopant sous la peau peuvent étre

associés a beaucoup de pathologies médicales appard indépendantes comme :

- Lallergie ou la sensibilité de la peau aux substsn inertes de votre
environnement (la poussiére de papier de bureastaim bon exemple)

- L'utilisation ou I'abus de certains médicamentsdoogues, comme notamment les
amphétamines et la cocaine

- Les cancers de la peau

- Le manque de vitamine, de protéine ou d’autresffisamces nutritionnelles

- Le diabéte sucreé

- Certaines affections cérébro vasculaire

- L’hypothyroidie

- L’illusion des parasitesdglusional parasitos)s

L’examen minutieux par un médecin compétent dewabdutir a un diagnostic et au
moins a une compréhension de la situation, a déattaitement, parce que la plupart
des sensations d’infestation provoquées par desrdtés métaboliques ou d’autres
problémes médicaux sont énumérés ci-dessus. Aedres de drogue diminuera sans
doute considérablement, voire supprimera les sensaide parasites induits par
'usage de drogue. Mais si I'analyse médicale lergique vous octroie un « certificat
de santé parfaite » et que les symptdomes persistens devez alors considérer
sérieusement la possibilité que vous souffrez d'ullesion des parasites.
L’identification d’une croyance erronée d’'infestatipar un parasite est extrémement
difficile & faire par la victime elle-méme, sinompossible, méme avec des conseils
meédicaux adaptés.

L’illusion des parasites est définie comme un déigomédical dans lequel le patient a
une croyance erronée de l'infestation par des pasaels que des acariens, des poux,
des puces, des araignées, des vers, des bactéridiggutres organismes. La base de
cette croyance réside en des sensations cutanéssrgutout a fait réelles pour la

victime. Ces sensations d'irritation, de démangeasou d’organismes rampant sont
si réelles que la victime est Iégitimement condditeroire qu'il existe vraiment

quelque chose. Habituellement, la victime gratsezienes qui la démangent, mais rien
ne disparait. Un surplus de griffures ne fait qoeduire a plus d’éruption, a des

excoriations, ou méme a des plaies pouvant sefeat@n. L'absence de soulagement
par les médicaments auto-prescrits, voire presgataun médecin, conduit souvent la
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victime a appliquer sur son corps des produitsilation peu courante et parfois
méme fortement toxiques, dans une tentative désEspalléger des symptomes.
C’est ainsi que I'état de la peau peut s’aggraveleeenir encore plus problématique.

Dans une tentative désespérée de trouver l'agensatacertains se mutilent

extérieurement et intérieurement. Parfois les @sapeuvent paraitre évidents a la
personne qui en souffre, mais sans parvenir a tteapar. La personne montrera
parfois des morceaux de ses propres tissus bialegig des professionnels médicaux
ou autres, dans un effort désespéré de démonsrgatasites. Si aucun parasite n’'est
découvert, le niveau de frustration du patient petteindre des proportions

incroyables.

Il'y a tres souvent un autre probleme importanbessa lillusion des parasites :
le stress. Le stress se manifeste souvent cheadesdus par un état nerveux ou un
« tic », mais cela reste généralement supportalbibusion des parasites peut
cependant devenir intolérable du fait d’'un phéncnéle cercle vicieux : elle a
tendance a augmenter le niveau de stress etyarnie, elle est aggrave par le stress.

Le stress semble étre associé a de nombreux factiléteres pour la santé des
Américains, similaires aux effet d'un régime hypocgue. Le stress peut résulter de
nombreuses situations comme une surcharge d'agtdds difficultés relationnelles,

le divorce, la solitude, les problemes financies)a perte d’amis, de parents, ou
d’animaux de compagnie. Fréquemment, la réductionsuless coincide avec la
réduction ou I'élimination rapide de l'illusion dearasites.

La recherche des moyens destinés a réduire voteauide stress peut souvent étre
considérablement aidée par votre médecin. Qualhdsivbn des parasites survient et
gu’elle persiste, il existe des traitements médmateux susceptibles d’'alléger ces
symptémes, au moins temporairement. Si le médestime qu’un traitement ou un
avis complémentaire est souhaitable, le patient @eeitadressé a un psychiatre.

Tres clairement: il n'est pas indispensable, pqui que ce soit, de devenir
prisonnier d’'une illusion des parasites, alors Busoulagement est en général assez
simple a obtenir.

Une salle d’exposition du
Bohart Museum of Entomology
(Université de Californie)



LE SYNDROME DE DIOGENE

A/ LA VIE DE DIOGENE LE CYNIQUE
B/ LE SYNDROME DE DIOGENE

A /LA VIE DE DIOGENE LE CYNIQUE

Diogene était un philosophe grec, né
vers 410 av. J-C a Sinope (actuelle
Sinop en Turquie) et mort vers 323 av.
J-C Il fit ses études a Athénes, ou il fut
le disciple d’Antisthene, le fondateur de
I’école cynique. Ses écrits ne nous sont
pas parvenus mais sa pensée a pu étre
reconstituée a partir de regroupements
de textes contemporains et ultérieurs.

Le mépris des honneurs, des
richesses et de I'excés des plaisirs

Il professait le mépris et la dénonciation desasses et de I'exces des plaisirs,

auxquels il opposait une vie conforme a la nafliss):

« Quelqu’un lui demandait quels étaient les hommessplus nobles. Diogene lui
répondit : « Ceux qui méprisent la richesse, larglole plaisir et la vie, et qui
dominent par ailleurs leurs contraires, la pauyrisdscurité, la peine et la mort. »
(Stobée, W.H. IV, 29a, 19)

« Il qualifiait de triple esclaves les gens quiassent vaincre par la gourmandise, le
sexe et le sommeil. » (Gnomol. Vat. 195)

« Diogene se moquait des gens qui scellent leaseits avec des verrous, des clés et
des cachets, mais ouvrent toutes les portes drésnde leur corps, la bouche, le sexe,
les oreilles et les yeux. » (Stobée, W.H. I, 8) 1

« A un mécréant qui lui reprochait sa pauvreté gbie répondait : « Je n’ai jamais vu
personne étre perverti par la pauvreté, mais panale j'en ai vu beaucoup. » (Stobée,
W.H. IV, 32a, 12)

Selon lui, les honneurs, les richesses et la seiesmnt de faux biens
méprisables, comparés au souverain bien, la veitifaut donc réduire ses
besoins au minimum et s’affranchir du désir. Ainsiyant un enfant boire a une
fontaine dans le creux de sa main, il s’écrie :et éfant m’apprend que je
conserve encore le superflu » et il brise son ézuel
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Une vie d’austérité choisie et revendiquée

Diogene se plongea dans une vie d’austérité etataartification. Il vivait dans
un tonneau, portait des vétements grossiers, €aliait simplement et dormait
tout nu @ méme le sol dans les rues ou sous debgmrMais sa vie excentrique
ne lui fit pas perdre pour autant I'estime des Atbes qui admiraient son
meépris du confort.

Voici, un extrait deDiogene le chierfl882) de Paul Hervieu, ou il est question
du « tonneau de Diogéne » et de sa rencontre degardre le Gran{L42):

« DIOGENE était las de passer les nuits a la bétitéle, de se réveiller avec des
douleurs dans la téte et de grands engourdissemkeigsivit a un de ses anciens
amis, qui lui devait beaucoup d’argent, de voulmen lui procurer une toute petite
maison. L’ancien ami lui répondit qu’il y avait, rdale temple de la Mére des Dieux,
un tonneau solide et confortable. Diogéne profitacdnseil. Il s’empara du tonneau,
défonca une des extrémités, garnit de paille les/e® qui étaient un peu dures, et,
tout heureux d’avoir un gite, commenca par y doumgt-quatre heures de suite, sans
se retourner. (...)

En I'an 365, alors que les Grecs, assemblés artistde Corinthe, venaient de confier
a Alexandre les fonctions de généralissime, ceieerapercevant Diogéne s’écria :

- Quel est cet homme sordide, interrompit Alexandyei ne se leve pas a mon
approche ?... »

Et il désignait du doigt Diogene qui se reposaitdson tonneau.

Puis, sans attendre de réponse, le général endelsefsrecs s’avanca vers le vieux
philosophe qui ouvrit un oeil.

« Je suis, dit-il, le grand monarque Alexandre !

- Moi, répliqua l'autre, je suis Diogene le Chien.

Alexandre avait entendu parler des singularitésate interlocuteur ; il avait méme
congu pour lui une certaine sympathie et lui emitofh preuve : « Que puis-je faire
pour toi ? » demanda le futur conquérant de I'Agiec majesté. Le Cynique s’agitait
depuis un instant, dans son tonneau, comme un hajomee se trouve pas bien tel
gu’il est placé. Quand il fut assez réveillé poppré&cier la cause de son malaise :
« Retire-toi de mon soleil, » répond-il en montr&horizon. Alexandre, un peu
décontenancé d’abord, ne tarda pas a se remetiresetretirer en déclarant que s'il
n'avait pas été Alexandre, il aurait voulu étre @iae.

Apres cette aventure, Diogene vécut encore onze Mass |I'extréme vieillesse lui
avait donné une humeur sombre et pénible a suppdirtee se décidait plus a parler
lorsqu’il était seul. Il restait chez lui, durarésdjournées entieres, immobile et couché
sur le ventre. (...)

Il mourut a Corinthe, dans le cours de la prema&mneee de la 114e Olympiade ; et les
causes de sa mort sont diversement rapportéesunseprétendent qu’'il succomba a
un épanchement de bile, causé par un pied de loewfu’il avait mangé. D’autres
soutiennent qu’il termina son existence en retesant haleine. On dit encore que,
voulant partager un polype a des chiens, il fueteént mordu par un de ces animaux
a un nerf du talon gu'’il en rendit 'ame. Ses dgites étant venus le voir un matin,
selon leur coutume, le trouvérent enveloppé damsmsanteau. Aprés une longue
attente, étonnés de la rigidité de son corps, ilsoulirent leur vieux maitre ;
et le trouvant expiré, ils supposérent que c’ét@iontairement, par un deésir de
sortir de la vie. »



B /LE SYNDROME DE DIOGENE

La création de I'éponyme en 1975

La terme « Syndrome de Diogene » (qui évoque laeviee comportement de
Diogene le Cynique), fut proposé en 1975 par Ckirlal (139) a partir de
'observation de 30 personnes agées de plus de 85 @es dernieres,
hospitalisées pour une affection somatique en gésérere, s'étaient révélées
vivre dans des conditions dincurie extréme, alapge ni leur histoire
personnelle, ni leur condition sociale ne sembtales y prédisposer. Leur
logement était délabré, rempli d’'une accumulatitobjts autant hétéroclites
gu’inutiles et de déchets. Les occupants se né&gége completement mais
apparaissaient, pour la plupart indemnes de pajlelo
psychiatrique, possédant une intelligence et une
éducation au-dessus de la moyenne. Tous avaient, pa
leur passé, manifesté une bonne insertion dariété.

Leur personnalité semblait plutét distante, mégaet
agressive avec la constatation d’'une labilité éomotelle,
ainsi gu'une tendance a déformer la réalité. Ces
personnes qui étaient isolées socialement, aveadunsé

les aides proposées et n'exprimaient aucun sentiden
honte quant a leurs conditions de vie.

Exemple de domicile
transformé ewapharnaiim

Dans les années soixante, des tableaux similanssrd déja été rapportés avec
des dénominations différentes comr8elf-neglect in the eldrely1963) par
Steveng(147), ou encore Senile beakdow(i1966) par Mac Millian et Schaw
(143) ou 72 observations étaient rapportées mais awsttairement a I'étude
de Clarket al, une pathologie mentale retrouvée dans plus dwité des cas.

Epidémiologie du syndrome de Diogene (146)

L’incidence annuelle serait de 5 pour 10.000 hakstd an parmi les 65 ans et
plus, avec une moyenne d’age au moment du diagndsti75 ans environ.
Il Ny a pas de lien particulier entre pauvretésghdrome de Diogéne ni de
difféerence réelle de fréequence de survenue enfrehteanmes et les femmes.
Dans la majorité des cas, le syndrome se décla®egs du conjoint ou d’un
proche, d’'ou la notion d'un facteur « précipitante> plus souvent d’ordre
affectif.
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Le « collectionnisme » est frequemment associe¢ aveentassement d’objets
inutiles, encombrants et sales qui réduisent I'espéal et attirent I'attention du
voisinage et des services d’hygiene. On retrougeli&ement une association
avec l'alcoolisme, mais aussi avec d’autres pathef somatiques : carences
nutritionnelles diverses, cardiopathie, affectioespiratoires.

Bien que les données soient rares quant au suongiterme, les études font
ressortir des résultats plutbét décevants : échectiddtements psychotropes,
tres mauvaise observance des traitements au demicdcidives apres
hospitalisation, taux de mortalité trés élevé gwes de 50 % de décés sur cing
ans selon les deux grandes séries parues sueté¢ltfet 143).

Des critéres diagnostiques ont été proposes en@@iOdallidayet al. (141):
- Délabrement de I'habitat

- Auto-négligence marquée

- Isolement social

- Tendance a I'accumulation

- Désintérét a I'environnement

Les mémes auteurs proposent comme « critere coraptéire » (mais non
obligatoire) la présence de désordres mentaux. Magklad estime quant a lui
gue «la spécificité gériatrique du syndrome degbie mériterait d’étre
conservée avec, comme sixieme critere obligatdiemtériorité d'une vie

« normale », socialement intégrég140)

L’absence de pathologie psychiatrique, mise en tadans la description de
Clark et al, et le choix délibéré du mode de vie incriminasijfiant la
dénomination « Syndrome de Diogene ») ont cepenéi@ntemis en question
par la suite car il apparaissait d’'une part questtms patients n’étaient pas
indemne de maladie mentale et que, d’autre pactjraune semblait assumer son
choix de vie de maniére consciente.

La question des troubles mentaux associés

Concernant les troubles mentaux associés, unede épidémiologique de
terrain » publiée en 2000 par Hallidetal. (141) a permis d'y voir plus clait*.
Deux éléments importants allaient a I'encontre’ékeidie de Clarlet al. (établie

a partir de personnes hospitalisés et non surraing : la spécificité gériatrique
n'était pas retrouvée (51 % des personnes conceavent en effet moins de
65 ans) et I'association avec une pathologie merétdit fréequente (70 % des
cas), ce qui était particulierement net avant 65 an

4 Les auteurs ont recherché systématiquement, pemmiaan, toutes les personnes vivant dans ce tgpe d
condition de vie dégradée dans le Lewisham (quadiml-est de la métropole londonienne avec 238 000
habitants dont 14 % de plus de 65 ans). Des eaieppsychologiques et une batterie de tests psyathigqoes
étaient proposés aux personnes concernées. S@d lpersonnes repérées par le fichier sanitaireistaad,

81 d’entre elles ont accepté de subir les tests.
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Concernant I'analyse des troubles mentaux, lesiesitmt identifié :

- un niveau élevé de « maladies mentales sérieusies que les troubles de
type schizophrénique (21 %) et la démence (22 ®yoblisme étant dans
ces deux circonstances un facteur de comorbidité @amoitié des cas.

- une faible incidence de désordres dépressifs : 5 %

- une faible incidence des troubles névrotiques : 6 %

Selon Haddad@140), un consensus se dégage chez les auteurs anglusgzour
considérer que la moitié des cas de syndrome dgeb seraient atteints de
maladies mentales : surtout schizophrénie pouplles jeunes et démence pour
les plus agés. Par ailleurs, pour ce qui concee® fdatients ages, un
dysfonctionnement frontal est souvent évoqué eturpit méme constituer le
dénominateur commun de patients atteints ou nortralgbles mentaux ».
Il existe en effet des traits communs entre le symé de Diogéne et la
démence frontale :

- changement de personnalité sur un mode hostile

- perte de motivation

- anosognosie

Par ailleurs, certains auteurs insistent sur le t§p personnalité préexistante.
Jean-Claude Monfort, par exemple, estime qu’ilpassible de repérer dans la
plupart de ces cas les traits d’'une névrose dectéseaou d’'une personnalité
paranoiaque. Pour ces personnes, des I'enfanpardaoia aurait été le moyen
le plus efficace pour survivre, le prix a payernétane vie de misanthrope,
solitaire, a I'’écart d’'un monde considéré comme va#et persécutoir¢l44)

Les éléments de la prise en charge :

Lors de la découverte d'un « Syndrome de Diogemessservices médicaux
ainsi gue les services sociaux concernes se troswvement confrontés a une
alternative délicate :

- cet état correspond-il a un réel choix de vie quodhvient de respecter ?
(auquel cas la terminologie « Syndrome de Diogermoposée par Clark,
est particulierement adaptée...)

- ou bien cet état s’est-il installé dans le cadreind désocialisation
progressive et involontaire, avec pour arriere-famte pathologie mentale ?
(la dénomination « Syndrome de Diogene étant almiss pertinente...)

Dans le dernier cas, la question du moment plusmp pour intervenir est

particulierement délicate. Une institutionnalisatfimotamment en maison de
retraite, semble assez souvent adaptée et soubkaitabcondition toutefois

gu’elle soit possible et acceptée (par exempleauours d’'une hospitalisation
pour une pathologie aigué intercurrente).
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ANNEXE :

DEUX OBSERVATIONS ORIGINALES
D’ARNOLD PICK

SUR LA RELATION ENTRE
L’ATROPHIE CEREBRALE SENILE ET L'APHASIE
(1892)

DE L'’ATROPHIE SENILE
COMME ORIGINE DES SYMPTOMES FOCAUX
(1901)



Traduction en francais par Philippe ALBOU, a paddie la traduction anglaise,
par D. M. GIRLING et G. E. BERRIOS, du texte alledhd’origine #°

ARNOLD PICK :

SUR LA RELATION ENTRE
L’ATROPHIE CEREBRALE SENILE ET L'APHASIE
(1892)

Il est généralement admis que le premier stade dérmence de la Paralysie générale
est caractérisé par des symptoémes focaux et dee$od’aphasie qui ne semblent que
rarement, sinon jamais, résulter de lésions foc&lass la Démence sénile, par contre,
il est admis que, mis a part la variété appelémrésique », toutes les autres aphasies
qui accompagnent la démence sénile résultent depraplication par des Iésions
focales. Wernicke a, par le passé, déclaré quaralyBie générale est la seule forme
de trouble mental qui montre des symptoni@saux a la fois corticaux et sous-
corticaux et doit donc étre placé a mi-chemin elarpsychose et I'atteinte organique
du cerveau. Cet article vise a montrer que la mémaaiére de voir s’applique
également a I'atrophie cérébrale qui est a la dada démence sénile, fournissant une
preuve supplémentaire du lien étroit qui existereerle neuropathologie et la
psychiatrie.

August H., un homme agé de 71 ans, fut admis &nmwe 11 novembre 1891 apres
deux ans de détérioration mentale progressive. iBmgmment, il avait été délirant, en
menacant son épouse avec un couteau. Il avait puisdé&rois ans divers épisodes
d’apoplexie 6. 1l commenca ensuite a présenter une faiblessgrgssive de la
mémoire. Son épouse a mentionné qu’en novembre, 1888st « évanoui » a table,
épisode qui a duré plusieurs minutes et qui s@sété le lendemain. Dans le temps
qui a suivi, il parla de maniere incohérente eité&tacapable de s’exprimer. Un
dérangement intestinal aggrava la faiblesse de&sanEn janvier 1890, il présenta un
acces grippal, des conséquences duquel il sopifgu’au mois d’avril suivant. Au
debut, il présenta un délire fébrile, confondast personnes, avec un certain trouble
de la parole qui s’est progressivement accentgguja devenir prononcé. Finalement,
il @ menacé son épouse en criant : « Je vais te>tu@e patient était décrit comme
infantile, jouant par exemple avec des bretelles ou deleasl

45 Pick, A., Uber die Beziehungen der senilen Hirnatrophie zphdsie Prager Medicinische Wochenschrift,
XVII (20 avril 1892), 165-7. (Traduction en anglg@iarue dans DM Girling and GE Berri@n the relationship
betxeen senile cerebral atrophy and aphaskiistory of psychiatry, 1994, 5 : 539-549)

46 Apoplexie : maladie qui était alors caractérisée gla diminution ou la perte de la sensibilitééeieure, par
la cessation plus ou moins compléte du mouvemepéaretn état stuporeux ». Elle pouvait étre liéhvirses
causes : « dpoplexie séreusgui est due a un amas de sérosités dans l'intédiegrane ; Bpoplexie sanguine
qui est produite par le sang épanché dans ceti&écat l'apoplexie nerveusdans laquelle il n'y a aucune
apparence de lésion du cerveau ». (D’aprés Ny®@ationnaire de Médecinel814). Dans la terminologie
moderne le terme apoplexie ne s'applique plus qui@morragies cérébrales, ce que Littré mentioréa d
« Un épanchement de sang méningé ou encéphalitjleeczaise la plus habituelle (de I'apoplexie)goea fait
confondre les termes d’apoplexie et d’hémorragiétm@le, mais il est certain que les symptoémes laptigues
peuvent apparaitre dans d’autres circonstancesmianhyperhémie, compression du cerveau, etc. »
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L’examen clinique a montré un déficit sévere de nk@moire et, durant son
hospitalisation, il restait tranquille dans son $ans s’inquiéter de quoi que ce soit.
Il était de taille moyenne et présentait une si&ngrononcee. Mis a part une déviation
faciale droite tres peu visible, il n’y avait auctmouble moteur ou sensitif. Les
réflexes rotuliens étaient vifs avec la présencm dlonus du pied’. La température
était normale ; le pouls a 72. Il y avait des sgymkemphyseéme et de catarrhe
bronchique. Son sens de l'audition était présenbatperturbé.

Le patient présentait une aphasie marquée : sa rébemsion de la parole était
sensiblement, mais pas entiéerement, défaillantpolivait comprendre les questions
simples concernant des généralités et des chosksittisait de maniere familiere.
D’autres choses n’étaient absolument pas comprites.patient possédait un
vocabulaire substantiel et il était particulieremeavard. Si ses phrases concernaient
des choses simples elles étaient parfois correctegis étaient parfois
incompréhensibles. Les mots utilisés pouvaient &€werects mais employés de
maniéere inadaptée, ou bien les mots étaient euxan@surdes. Cela résultait parfois
d’'une redistribution des consonnes, avec, par elempColmolotive » au lieu de

« Locomotive » ou bien « Reideklasten » au lieu #deiderkasten », et ainsi de suite.

Question: Comment vous appelez-vous ?
Réponse August H. (correct)
Question: Quel age avez-vous ?

Réponse 10 ou 12, je ne sais pas, je ne comprendsipaslh jeune fille, la
pierre dans le chemin...

Question: Que faites-vous ?

Réponse Karlkal... Kakarl... un homme qui fait des chose®a@de I'or, mon
Dieu ! en colerg. Je... je... e reste n'est plus compréhensible... puis
apres quelques encouragements, il reprend’ai)compris, mais
maintenant je dois rester la. Cela a completertreablé mon esprit.

Il est en fer. C’est ainsi que le commencemertbramence. Que je ne
sais pas. Je ne peux pas commencer. Je ned'avea moi. »

Dans certains cas, il pouvait identifier des obgpislui étaient montrés, mais souvent
il les nommait de maniere incorrecte. Alors qu’onrhontre un chapeau, a la place de
« chapeau » Hut), il dit «feutre » Filz). Alors qu'on lui montre une boite
d'allumettes, au lieu de «boite dallumettes Zudndholzschachiel il dit:

« Passirpapier» [intraduisible : probablement un néologismeloralgu’on lui montre
un couteau de poche, au lieu de «couteau de podi@schenmesseril dit
«Regenspit» [intraduisible : probablement un néologismd].fdit ensuite des
mouvements de frottement sur la paume de sa maim @v gant en laine qui lui a été
offert et il dit « laine ». Alors qu’on lui montnene cuillére il dit . « Je connais cela
trés bien, c’est pour un peu de café », puis iteplar cuillére a sa bouche.

47 Clonus du pied : phénoméne qui permet de mettievielence I'exagération des réflexes tendineuxiesan
du tendon d'Achille ; en fléchissant fortement ledy on provoque une série de secousses rythmipres le
muscle triceps sural, déterminant ainsi des osiofla du pied, qui durent tant que I'on maintieatflexion
(d’aprés le Littré médical de 1908)
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Il pouvait répéter correctement ce qui lui ava#é dit lentement. Mais des que le
rythme commencait a s’élever la répétition du tepde le patient devenait comme un
discours spontané : il pouvait suivre seulementagers syllabes, mais semblait
oublier ce qu’on lui disait et continuait a parggontanément. La lecture a haute voix
pouvait se faire lentement, avec de grands effettéfait la plupart du temps correcte.
« Ostende » était lu une fois ainsi : « Oste oge te, Ostus, tentinde » et une autre
fois : « Otto, Osto, Otto, tes en, am de, ePsgger Abendblatfle nom du journal du
soir Pragois] était lu ainsi : « Parger, Pargelaid®mengust », et IBrager Tagenblatt
[le nom du quotidien Praguois]: « Pag tag tatakakutel ta tel tel ».

Les noms écrits spécialement a son intention éthisnde manieére assez correcte, en
étant parcouru trop rapidement. « Goldarbeiteravéilleur de I'or) était lu comme :
« August (son prénom !) gust, gold goldvater ». legges simples étaient en général
reconnues correctement. Les nombres étaient bientifiés. Les chiffres simples
étaient nommeés correctement, mais les chiffresiphest étaient en partie erronés. Par
exemple : 1891 = 1848, 25 = 85. Il était complétetmiacapable de comprendre les
mots écrits. De la méme maniére, I'écriture spoddama copie ou I'écriture sous la
dictée semblaient étre perturbés. Il commencarectement en écrivant deux ou trois
lettres puis, a tout bout de champs, il répétaisipurs fois la méme lettre, surtout le
«|», ce qui rendait son manuscrit tout a faisitle. Le patient s’excusait alors de
maniere exubérante et sa main tremblait beaucoup.

Le style des symptomes décrits ci-dessus est refstiBle avec seulement des
modifications mineures jusqu’aux derniers joursrdais de novembre, lorsque les
troubles pulmonaires se sont aggravés et que ienpaqui était devenu trés apathique,
est mort le 27 du mois.

Une fois que le trouble de la parole et les presnsgmptomes de démence sénile
furent identifiés, le diagnostic clinigue n'a pagssp de difficulté. Ce qui prétait a
discussion était la relation entre ce tableau eblgexte anatomopathologique. Tout
d’abord, le trouble de la parole ne devrait pas épprécieée de maniére exclusive, ou
méme prédominante, comme une « aphasie amnésitptalement secondaire au
processus d’involution sénile. Elle devait plutdireé regroupée avec ceux les
symptdmes dépendant de troubles localisés. Fondalmerent, on peut dire qu'il y
avait le méme type d’anomalies que celles décptsWernicke-Lichtheim comme
aphasie sensorielle transcorticale en tant qu'sé#ecompose d'une perte de la
compréhension du discours et de I'écriture avec mlraphasies et une repétition
partiellement préservéé

48 | 'aphasie de Wernickedécrite en 1874 par le neurologue allemand Cagrmitke (1848 - 1905), est
caractérisée par un trouble de compréhension dyatg qui entraine secondairement des troubles parole.
Dans sa forme la plus pure, elle se limite & urseiate de reconnaissance des mots entendus (sumdigde) ou
écrits (cécité verbale). L'élocution est facilayide et rapide, presque impossible a interromprdes mots
s'enchainent en phrases interminables ; le rythni@ gyntaxe sont conservés, mais les phrases ésrmeént
souvent dépourvues de sens. Elle correspond atigiiete de la région temporale supérieure et piestér et/ou
de la région pariétale inférieure de I'hnémisphéaeiae, zone vascularisée par les branches postiee
l'artére sylvienne. ldphasie de Brocadécrite en 1863 par le chirurgien francais PardcB (1824-1880),
s'oppose presque point par point a celle de Weegnigke est caractérisée par la perte de I'expnesaptrice du
langage, ou par une réduction de la parole a geslgoots, voire & un seul, répétés inlassablemediupée
articulation difficile et lente. Elle correspond une atteinte de la partie frontale de I'hémisphgmeache
(troisieme circonvolution), zone vascularisée parbranches antérieures de l'artere sylvienne.
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Cependant, I'étude anatomo-pathologique s’est avétée plus difficile que le
diagnostic clinique, ce qui était sans doute lig auestions soulevées quant au sieége
et au type de maladie en cause. Dans l'introduc®iet exposé, nous avons indiqué
des données générales qui se sont confirméesndanigre suivante. Premierement, la
perturbation principalement sensorielle de la paksentée par ce patient peut étre
raisonnablement expliquée par un accident vaseulaiéalable affectant son lobe
temporal gauche. Cette localisation expliqueraitbdence, au début, d'autres
symptdémes moteurs. Il semblerait également invnatidable de relier a de tels foyers
les symptomes apparus apres l'acces grippal. S§ noulions expliquer le tableau
clinigue en termes classiques, nous pourrions eé@eci : « atrophie cérébrale,
principalement de I'hémisphére gauche, dans laoredu premier lobe sphénoidal » ;
la possibilité d’un « ramollissement localisélec@lized softeningdans cette derniere
région étant d’'importance secondaire (a cet égaid le rapport dansArchiv fur
Psychiatrie und Nervenkrankheidefd. L’histoire clinique suggere que la perturbation
de la parole se soit développée graduellement. Audgiére de nos observations
publiées antérieurement au sujet (en particuliez) 'dphasie sensorielle post-
epileptique transitoirgil semble légitime de déclarer que ce type d'aghplus ou
moins nettement limitée, peut exister a moment dcem étant lié a une modification
circonscrite du cerveau, peut-étre une simple ateop

L'autopsie a été effectuée par mon collegue Ch@af8 novembre. Ce qui suit a été
trouvé au niveau du cerveau : le crane était deesdimetres dans la circonférence
horizontale, dense et compact. La dure mére éetadénément tendue, et les sinus
etaient remplis de liquides épars et de sang flartient coagulé.

Des membranes dures (réecemment formeées) de tisgonctf ont été trouvees sur la
partie interne de la dure-mere au-dessus de lacréxterne de la convexité des
hémispheres cérébraux. Les méninges internes e@iegue peu épaissies de tous
les cOtés et oedémateuses. Les vaisseaux sanguingux se vidangeaient facilement.
Les parois des vaisseaux de la base étaient gggadsimaniere irréguliere. Le cerveau
pesait 1150 g aprés I'ablation presque completemtimmbranes annexes (qui ont été
laissées seulement sur le cervelet). L’hémisphérébecal droit pesait 500 g et le
gauche 470 g. Les circonvolutiongy(i °°) dans le secteur des hémisphéres cérébraux
étaient rétrécis et il y avait une atrophie pror@ncdes circonvolutions de
I'némisphere gauche, en particulier sur le lobe tmalp gauche. La substance
cérébrale était dans I'ensemble visqueuse, palsoeple. Les ventricules ont été
agrandis et I'épendyme était épaissi. Les gramatiarachnoidienne¥ étaient
présentes. Aucune maladie localisée n’a été trouvaas une préparation fraiche de
type Zupfpraparater?? de la partie médullaire du lobe temporal gaucbeuae cellule
granulaire n’a été trouvée.

49 Vol. 23 (note de Pick)

0 Gyrus @yri au pluriel) : mot latin employé par les auteulsrabnd, avec I'adjonction d’'une épithete, pour
désigner plusieurs circonvolutions du cerveau igithédical, 1908).

51 Encore appelées « granulations de Pacchioni »grisulations arachnoidiennes font hernie a l'iatérdu
sinus longitudinal supérieuD{ctionnaire de médecinélammarion, 1991)

52 Zupfpraparaterse rapporte a une méthode de préparation histplegies tissus utilisée a cette époque.
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L’'opinion adoptée dans cet article sur la signifima diagnostigue des symptémes
focaux dans l'atrophie cérébrale sénile renverappfoche conventionnelle et par
conséquent ne peut pas prendre en compte la ®gieas de cliniques sur lesquels
cette derniére est fondée. De nouveaux cas somt wécessaires. Ceux-ci, en effet,
peuvent étre trouvés non seulement en relation Baphasie mais également avec
d'autres symptomes focaux. Ainsi, un cas publié dendlanuel des maladies
mentalesde Bevan Lewis (1889 : 411) se rapporte a un hoagégede 52 ans qui,
11 mois apres avoir présenté un nystagmus et aesilsions, développa une faiblesse
progressive des extrémités a droite et un troubléadoarole. Il a également présenté
des symptobmes de démence sénile et une perturlaatinésique de la parole avec une
aphasie ataxiqu®. L’examen post-mortem a montré dans ce cas : ghidrveau de
1270 g, poids de I'némisphére droit de 555 g, gaache de 515 g ; poids du lobe
frontal droit de 327 g, et a gauche de 198 g ;speet terne des membranes molles ;
une possible petite zone entourée de I'adhérercenéenbranes molles sur le bord de
la premiére circonvolution frontal¥ ; il y avait également une atrophie prononcée
dans I'ensemble des régions frontales et pariétapgs;ialement du c6té gauche mais
sans atrophie focalisée.

Un deuxiéme cas est une observation de Magnanpmagppar Mlle Skwortzoff®,
qui présente la situation étiologique en quelquessm « Nous avons eu l'occasion
d’étudier une aphasique, a l'autopsie de laquelleadmouvé une atrophie de tout
I’'hémisphere gauche » (en francais dans l'originalpbservation elle-méme se lit a
travers des extraits de la maniere suivante : «fgmene de 37 ans qui avait subi une
grosse perte sanguine a l'age de 27 ans, dévelappafaiblesse psychologique
progressive, devenait nerveuse apres un choc ermetiplaignait de douleur dans la
jambe droite, tout en perdant progressivementlisation de cette derniéere ; elle
présenta également une paraphasie, un langage @kmotion [Affectsprache
(la patiente finissait cependant le texte chansomliere qui avait été commencé pour
elle), une démence sévere ; la perte de l'acuitésale esprit, et une faiblesse
musculaire sans paralysie. Une autopsie a montigoids de cerveau de 935 g ; les
hémispheres cérébraux étaient de 770 g : 415 gite d855 g a gauche ; le cervelet et
le tronc cérébral étaient ensemble de 165 g. Uaytaun certain degré d’hydrocéphalie
communicante. Les membranes molles, qui étaienisgipa et oedémateuses,
pouvaient généralement étre facilement retirées.em®c au niveau des lobes
temporaux, particulierement du c6té gauche, qui mmontré des adhérences. Les
circonvolutions de I'hémisphére gauche étaient icidmablement atrophiées, partout
excepté dans la région motrice. L'examen microspopidu cortex au niveau de la
troisieme circonvolution frontale et de la régioemporale a montré une
déegénérescence granulaire des cellules gangli@s)da dégénérescence de cellules
granulaires (de maniére dispersée) et l'infiltratgyaisseuse des parois des vaisseaux.

53 Dans le texte en anglais : « amnestic speechridatoe with ataxic aphasia »

54 Traduction de « questionably a slight circumsatilbeea of adherence of the same on the margineofyhi
and frontal area »

55 De la cécité et de la surdité des mots dans I'ajgh@881), 100 (référence donnée par Pick)



Le cas a rapporté au-dessus n'a montré aucune readigosénile » ni « paralysie
générale » mais simplement une atrophie céréltdi@urnit donc un argument pour
notre thése d’atrophie cérébrale progressive singileussi (telle une conséquence
possible) que les processus diffus peuvent medes&ymptémes de trouble focalisé.
Ceci fait avancer la compréhension de tous les symgsod qui dépendent
apparemment de la pathologie diffuse et, en veutiad que I'aphasie est un de ces
symptomes focaux, d’ameéliorer la compréhensionagémsies en général. Cependant,
nous sommes incapables de répondre ici a certaieegjuestions pathologiques et
anatomiques plus détaillées soulevees au débuauassd’autre part, a commenceé a
répondre a des questions semblables mais seul@arerapport a Paralysie générale.
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Traduction en francais par Philippe ALBOU, a paddie la traduction anglaise,
par DM GIRLING et IS MARKOVA, du texte allemand idjime. >°

ARNOLD PICK :

DE L'ATROPHIE SENILE COMME
ORIGINE DES SYMPTOMES FOCAUX
(1901)

Il s’agit ici de la version abrégée de la conféemprésentée lors de la réunion de
Prague de I'association des médecins allemand$ dévtier 19017

Depuis que j'ai énonceé pour la premiére fois en2l&&ans lePrager medicinischen
Wochenschriftpuis dans d’autres publications ultérieures (cfs travaux del898),
gu’un certain nombre de symptémes focaux peuvertéselopper en relation avec
une atrophie cérébrale sénile circonscrite et proée, ce fait a été confirmé a
plusieurs reprises, non seulement par l'anatombgbegie, mais aussi, comme
Liepmann I'a montré récemment, par un diagnosticvivo, confirmé ensuite a
I'autopsie (Neurologisches Centralblat1 900).

Sans revenir a nouveau de maniere exhaustive sigudésation de cette atrophie
cérébrale sénile circonscrite, puis-je attirer @adttention sur le fait que cela réfute
I'ensemble de ce que Wernicke mentionna en 1893elje me réfere dans la note
ci-dessou$® ? De plus, je voudrais souligner qu’en prétant aibention adéquate a ce

56 Article original : Pick A.,Seniles Hirnatrophie als Grundlage von Herderscheiyen Wiener klinische
Wochenschrift, 1901, 14 : 403-404. (Traduction aiggl parue dans DM Girling and 1S Marko\genile
cerebral atrophy as the origin of focal symptomstory of psychiatry, 1995, 6 : 533-537)

57 En analysant les troubles de la parole de cemalidoit &tre pris en considération qu'il s’agigs!’'un orateur
tchéque indigene. Pick fournit des exempiegxtensade son discours, traduisant des mots et des esxpnss
dans les exemples et ceci est indiqué par les therses rondes (). Quand il présente ailleurs ksereations

sur la signification et la nature de ce qui estdibs le texte qu'elle est indiquée par les pagsethbouclées { }
quand il y a la nécessité de démontrer l'origirex, gxemple, d’'un mot utilisé en écholalie, autrerrdinh« la
répétition machinale de mots ou de phrases prosoped autrui, dans certaines aphasies », Pick donne
I'expression tchéque originale; indiqué par lesloets [ ].

8 Wernicke,Essais rassemblép. 44 : « L'atrophie simple qui, telle I'aspeairiel d'une atrophie généralisée,
toucherait une simple circonvolution, ne cause jante perte de fonction, ni de symptdomes focaues c
résultats empiriques, qui doivent trouver leur @gilon dans la nature des processus pathologicaes,
considérés comme un point admis de la pathologiebcdle, mais le fait qu’elle ne soit pas obsereés des
études histologiques a déja conduit a beaucoupmnfeision. »
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sujet, le nombre de cas de signes focaux mis eretarsans que I'on ait retrouvé de

corrélation fondamentale avec le cerveau pourtiait an diminuant. De Plus, il serait
facile de produire des exemples pertinents tiresadétérature la plus récente dont
I'explication peut étre intéressante dans une thfleussion.

Le 1°"juin 1900, Francisca Z., agee de 59 ans et veuwe tdavailleur agricole, a été
admise a la clinique. Ce qui suit est issu de appart médical : la maladie a semble-
t-il commencé apres une chute durant 'année 18@4 ;aprés cette chute, ses proches
ont noté que le patiente est devenu apathique, r&eapt de maniere monosyllabique,
et sa capacité aux exercices physiques était déminusa mémoire a commenceé a
décliner ; sa capacité de jugement a diminué, #pigption de son discours se
détériorait tout ainsi que son apparence physiqom état s'était dégradé en quelques
mois avec une telle augmentation de la sévérigedesymptdmes que la patiente était
devenue insomniaque, criait la nuit, refusait toafanentation et était devenu
particulierement sale. C’est dans cet état que fi@nga est arrivée a la clinique, ou
elle a da étre portée depuis le hall de réceptimut en pleurant et criant
continuellement. Lorsqu’elle fut examinée, le syompé le plus marquant était un
trouble aphasique sévére qui a été confirmé de deamieres. Premiérement, la
patiente ne comprenait pas, de toute évidencealarité de questions qui lui étaient
posées et, en outre, son discours spontané momb@iforme grave de parapha3ie
Concernant la compréhension orale, il apparaissagt lg patiente comprenait les
guestions simples, par exemple les questions &u dejsa situation personnelle, mais
ne comprenait pas les questions plus complexesoifalle semblait comprendre
clairement un nom au sein d’'une question mais pagdte. « Quel est votre nom ?
— «Ja nevim, nevim, nevim nevimj& ne sais pas, ne sais pas, ne sais pa%

O Boze, Boze, Boze ©h mon Dieu, Oh mon Dieu, Oh mon Dkeuja nevim co se to
dela <Je ne sais pas ce qui se passe. Par moment il était évident que la patiente
employait des syllabes ou répétait des mots undgraambre de fois a la suite.
« Etes-vous Mme Z.?» - «Oui» « Quel est votmmn[jeste en tchéque] ? »
— « Este, nani, ani, ani nevim.waiment, vraiment, je ne sais vraiment, vraiment
pas> ». Le premier des mots précédents est évidemomentrépétition écholalique
déformée du dernier mot de la question ; les tnmiés suivants sont du charabia, le
dernier signifiant : Je ne sais pas. « Quel age-awas ? » — « Aani, nani, nadani,
odu, odu, odu » (charabia) — « D’ou venez-vous-? « Oni delalilili, ja jsem nic
nedelala <ils faisaient... saient... saient, je ne faisais riem. Alors qu’on lui
demande de présenter sa main droite : « Nemangjde,nemam fe n’ai pas, ¢a ne
peux pas étre fait, je n'ai pas» et dans le méme temps elle présente ses daims.m
Si on lui demande a nouveau de présenter sa maiite du sa main gauche, elle ne le
fait pas non plus mais elle tire sur sa jupe. Slublemande de montrer son nez, elle
le fait. « Ou est votre oreille ? »dho en tcheque]. Elle crie : « Ucho, ucho, ucho
< oreille, oreille, oreille> », mais elle ne la montre pas, tout en continaaparler :

« Inu ja to ne ja anuzu Bien, je ne peux pas, non, jex..» (charabia). « Que faites-
vous ? €o delateen tchéque] ». — « Delame, rymu tekyngus faisons, un froid, qui

% Trouble du langage caractérisé par la substitutiem mot par un autre, ou d'un phonéme par uneautr
phonéme, constituant un des troubles les plus Eaistiques de I'aphasie de Wernicke. (Dic Flamorayi

60 < |taliques> : traduit de la langue tcheéque.



coule > ». (le premier mot répété une version écholalimodifiée, le reste est une
suite de mots sans signification). Durant la naiphtiente est agitée, se salit et doit
étre alimentée. « Bonjour ! xdgbry jitro !]. — « dobrou » <bon > » (écholalie), puis
elle ajoute, tout en jouant sans arrét avec segsok kdyt ja jsem taky, kdyt ja mam
taky taky. < mais je suis aussi, mais jai aussi(Charabia). La poursuite de
I'interrogatoire a montré que, de méme que sonodisc spontané, son manque de
compréhension des mots était également évidentlpalénomination des objets. Elle
n'a su dénommer aucun des objets qui lui furenttrdenLa patiente ne pouvait pas
étre incitée a parler ou a lire. En ce qui concéendiscours spontané, il est apparu,
avec la poursuite des entretiens, que la patieat&ip bien mieux lorsqu’elle se
trouvait dans un état d’excitation, multipliant @ol’utilisation des noms et des
adjectifs. « Mon Dieu, salope ! » (en s’adressaninirmiere). D’autres fois, son
discours était incompréhensible. L’examen somatigaas la mesure ou il a pu étre
effectué chez cette patiente perpétuellement agpeu disposée a se laisser faire, n'a
révélé aucune paralysie motrice, des réactiondlapups normales, aucune anomalie
sensorielle majeure, aucune perturbation signifieade |'audition, des réflexes
rotuliens vifs, un emphyseme qui, peu apres l'adioig s'accompagna d’'une
expectoration bronchique fébrile et, vers la fie signes de pneumonie dont la
patiente devait décéder le®j8ur apres son admission a la clinique.

Les diagnostics retenus en priorité, préalableraehdutopsie, étaient les suivants :
démence sénile, atrophie cérébrale, principalentst lobes temporaux du coté
gauche. Pneumonie de décubitus.

Les arguments principaux sur lesquels le diagnastaessus a été fondé étaient les
suivants : une absence de paralysie motrice notable évolution progressive sans
accident vasculaire évident, et la lente progressemtroubles de la parole qui se sont
apparemment développés au méme rythme que I'ensedds autres troubles, des
signes modérés d’écholalie et une paraphasie mefocavec des troubles importants
de la compréhension du discours.

L’'autopsie, qui fut effectuée dans linstitut méaliégal le lendemain du déceés,
a montré les signes anatomopathologiques suivartatrophie cérébrale portant
principalement sur 'lhémisphére gauche (démencéde$etune atteinte tuberculeuse
chronigue du lobe supérieur du poumon gauche, awee caverne. Atteinte

tuberculeuse ancienne apicale du poumon droit. relld@berculeux de [iléum

intestinal. Expectoration bronchique. Pneumonieai@b droite. Polype muqueux de
'utérus. Escarre de pression dans la région dedjdate droite. Hémorroides. »
« Péaleur des parois de la boite cranienne. Crarsunaet 50 centimétres dans sa
circonférence horizontale, épais, riche en diffoda dure-mére adhérait étroitement
au crane. Dans les sinus, un sang rare et foncéid-aere, sur la convexité du

cerveau, relativement cedémateuse a partir desaassanguins. Le cerveau était de
configuration normale, les vaisseaux sanguins mtaiélicatement enroulés autour de
la base de du cerveau. Le cerveau a montré unghargénéralisé, particulierement

61 Tissu spongieux des os du crane qui sépare lestdbles de tissu compact dont ces os sont foretégji se
distingue par la largeur de ses mailles (Littré).
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au niveau de I'hémisphére gauche et en particdéies I'operculun¥?, dans le gyrus
angulaire®3, dans le gyrus temporal supérieur et le gyrustélanférieur, et dans les
circonvolutions de l'insula de Reil. Le cerveau aiétpas encore examiné a ce
moment-la, mais a été conservé dans du formol % ,18pres I'ablation des méninges
internes. Le poids des deux hémisphéres cérébnaerx las méninges internes s’est
élevé a 380 g. Le cerveau a été disséque le Btjdéins sa partie frontale et a montrée
une quantité sensiblement plus réduite de la nragskillaire dans la moitié antérieure
de 'hémisphére gauche par rapport a droite. Aeativdu tronc cérébral et du bulbe
rachidien, coupés transversalement, il N’y avaiuae différence entre la partie droite
et la partie gauche.

A partir de I'observation qui vient d’étre présentge crois avoir fourni une nouvelle
preuve importante a I'appui de mon opinion concetta signification de I'atrophie
cérébrale sénile, comme base des symptémes fo€ampendant, il me semble qu’il
n'est pas sans importance que désormais, alors dpse atrophies cérébrales
circonscrites et différent types de signes focaguvent étre mis en relation, on peut
obtenir une explication pour des cas qui n’ont gg&scompris jusqu’ici, par exemple
lorsque se produit un saignement local sous-cérticssocié a des symptébmes
corticaux caractérisé ; mais, un avantage bien plus particulier, spéaiint pour la
psychiatrie, semble découler de mes résultats.

Alors que, aprés Wernicke, la mosaique des symméimeaux ait été considérée
comme une manifestation clinigue de la Paralysieéggde, ou elle est considérée
comme un indicateur diagnostique, une approchelamnidans la démence sénile
apparaissait jusqu’alors impossible. Je soutiensiter@ant que mes résultats, tout au
moins en théorie, réfutent ce point de vue. Je raskensuite faire part du fait que
plus japprofondis cette question a partir de qgz@priés, plus je suis convaincu que
cela peut également étre observé cliniguementeu&ggaison pour laquelle il n’y ait
pas plus de cas mis a jour s’explique par I'expoessimultanée de symptdomes liés a
des atteintes multifocales qui surviennent damedgorité de cas d’atrophie cérébrale,
ce qui diminue la discrimination des différents gyomes. En cela il me semble que
la situation est similaire a celle de I'épileps@) les frontiéres entre I'épilepsie
corticale et la crise épileptique proprement ditet ®malement en train de disparaitre.
Comme H. Jackson l'a signalé depuis longtemps, pousons reconnaitre que, dans
une telle crise, en raison de la survenue simuitales divers symptémes multifocaux
d’irritation, il est fréquent que l'analyse de chacd’entre eux pris individuellement
soit tout a fait impossible.

62 Operculum fronto-pariétal (ou opercule rolandiquedartie inférieure des circonvolutions frontales
pariétales ascendantes, située au-dessus de kurscide Sylvius et en arriere du pied de la troisié
circonvolution frontale.Dictionnaire de médecinélammarion, 1991)

53 Encore appelé «pli courbe », le gyrus angulaogespond a la partie postérieure de la circoniaut
pariétale inférieure qui se continue par les dewenperes circonvolutions temporale®Didtionnaire de
médecingFlammarion, 1991)

64 Jai I'espoir de pouvoir communiquer un cas aujetsdans un proche avenir (note de Pick)
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CONCLUSION

Aprés ce survol historique a travers les éponynidis@s en psychogeériatrie,
voici quelques réflexions générales :

Notre étude confirme tout d’abord que I'époque aeréation des éponymes,
pour la désignation des maladies ou des syndragsegn passe d’étre révolue :
mis a part le syndrome d’Ekbom (1955) et le syndraie Diogene (1975),
toutes les désignations éponymiques datent d’sh@86°°.

Le délai d’apparition entre la description initiade la création de I'éponyme a
été extrémement variable comme on peut le voir tatebleau ci-dessous :

Maladie ou syndrome Description initiale Date de Eponyme
Maladie d’'Alzheime 190¢ 1910 (Kraepelir
Maladie deBinswange 1894 1902 (Alzheimet
Corps de Pic 1911 (Alzheimet 1911 (Alzheimet
Maladie de Pic 1892 a 190 1925 (Gans
Corps de Lew 1917 1919 (Tretianofi
Démence a corps de Le 1961 (Okasak 1984 (Kosake
Syndrome de Korsakc 1887 ?
Syndrome e Capgra 192: 1929 (Lév-Valensi
Syndrome de Charles Bon 176( 1936 (de Morsie
Syndrome de Cota 1880 et 188 1892 (Régis
Syndrome d’Ekbot 193¢ 1955 (Zambrianch
Syndrome de Diogeél 1963 a 197 1975 (Clark

Pour le reste, cette étude nous a permis de n@lsnger dans I'atmosphere
d'une époque révolue, celle d’'un bon vieux tempslasi aspects cliniques
étaient décrits avec un sens du détail que I'omemeontre plus guére de nos
jours

...une époque révolue et quelque peu surannée as mduroleptiques, ni les
antidépresseurs, ni les scanners et autres IRM,MMS, ni le DSM-IV, et j'en
passe, n'existaient encore

...Mmais une épogue encore présente a sa maniereeéstias éponymes qui en
sont le reflet indirect et qui, pour certains diren¢ux, font partie de la pratique
guotidienne en psychogériatrie en ce début de Xidele.

85 abstraction faite de la « maladie a corps de Lewdéfinie en 1984, mais dont I'éponyme initiaCerps de
Lewy » date de 1919.
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Mais cette étude a également été l'occasion d’amsceéd toute une série
d’'informations qui (pour nous) furent assez inalte¥s, comme par exemple :

...que ce n'est autre qu’Alois Alzheimer qui décriks corps de Pick et qu'il
s’intéressa aussi tout spécialement a la Maladididewanger (dont il créa
I'éponyme) !

...que la Maladie de Binswanger, plutdt oubliée depun siecle, a peut-étre de
tres beaux jours devant elle !

...qu’Arnold Pick n’avait pas vraiment cherché a décta maladie qui porte
désormais son nom !

...que les corps de Lewy caractéristiques de la «déma corps de Lewy » ont
d’abord été décrits dans la « maladie de Parkinsendans des localisations
différentes —, et que les frontieres nosologiquetsee« démence a corps de
Lewy », « maladie de Parkinson » et méme « maldtié&zheimer », ne sont
pas aussi hermétiques que cela !

...que Sergei Korsakoff faisait de droles de degonistdu travail des avocats
dans les prétoires de Russie !

...que le délire des sosies de Joseph Capgras passiemcore certains
chercheurs au point qu’'un « Capgras’s Club » akistajours en 1994 !

...que Charles Bonnet n’était pas du tout un médecinun psychiatre de
I'époque moderne, mais bel et bien un philosophgsseudu XVllle siécle qui
s’intéressa particulierement aux mceurs des pucérons

...que Jules Cotard s’intéressa sérieusement autiaquesde la damnation et de
la démonomanie dans le cadre de son délire deiogdat

...que le Pr Ekbom, en dépit de I'apparence extrémemelassique » de son
« délire dermatozoique », était un neurologue ssédiécéde il y a moins de
trente ans, et qu’il est surtout connu dans les paglo-saxons pour avoir décrit
le « syndrome des jambes sans repos » !

...que le tres surprenant « syndrome de Diogenee>taut médecin généraliste
a rencontré ou rencontrera plusieurs fois danag#&me, ne porte peut-étre pas
aussi bien son nom que cela'!

...et aussi que les personnes agées qui étaiemtasteie troubles psychiques a
la fin du XIXe ou du début du XXe siécle n’'étaigras fondamentalement
différentes de celles que nous prenons actuellereentcharge dans nos
services !
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RESUME

Ce travail a pour but de faire le point sur I'ongj la nature et le devenir des
principaux éponymes régulierement utilisés en psgehatrie. C’est ainsi que

nous avons repéré une dizaine d’éponymes, queavaunss choisi de classer en
deux grandes catégories :

1) Les éponymes en relation avec une baisse desdosatognitives :

- La maladie d’Alzheimer

- La maladie de Binswanger

- La maladie de Pick

- La maladie a corps de Lewy
- Le syndrome de Korsakoff

2) Les éponymes en relation avec un trouble déliranbien un trouble du
comportement :

- Le syndrome de Capgras

- Le syndrome de Charles Bonnet
- Le syndrome de Cotard

- Le syndrome d’Ekbom

- le syndrome de Diogene

Ces dix études thématiques, en tant que dix «@spgrivilégiés » nous ont
permis d’explorer sous une forme originale I'histoide la psychogériatrie
depuis un siecle et demi.

L’ensemble de ces chapitres sont précédés par éwuaes particulieres sur
I Histoire de la démencet sur [Histoire des délires tardifs

MOTS CLES : Histoire, Eponymes, PsychogériatrigjcRmtrie, Gériatrie, Démence,
Délires, Alzheimer, Binswanger, Pick, Lewy, Kors#kdCapgras, Charles Bonnet,
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