Un siecle apres Babinski,
faut-il toujours parler d'anosognosie ?
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« Je désire attirer 1’attention sur un trouble mental que j’ai eu 1’occasion d’observer dans I’hémiplégie
cérébrale, et qui consiste dans ce fait que les malades ignorent ou paraissent ignorer 1’existence de la
paralysie dont ils sont atteints ». (...) « Il est, je crois, permis de se servir d’un néologisme pour
désigner cet état et de ’appeler anosognosie ». Ainsi Joseph Jules Frangois Félix Babinski grave-t-il
dans le marbre de I’histoire de la médecine, ce 11 juin 1914 (1) a la Société de Neurologie de Paris, un
terme aujourd’hui universellement employé, pour décrire le comportement de deux patientes, atteintes
d’une hémiplégie gauche dont elles nient I’existence. Clinicien attentif, il dit avoir « observé aussi
quelques hémiplégiques qui, sans ignorer I’existence de leur paralysie, semblaient n’y attacher aucune
importance, comme s’il se fit agi d’un malaise insignifiant. Un pareil état pourrait étre dénommé
anosodiaphorie (« adiaphoria », indifférence, insouciance) ». Il se demande dans son analyse si
I’anosognosie de I’hémiplégie est « feinte », ou bien « réelle », sans se prononcer fermement entre les
deux. Il termine cette présentation historique par une question : « L’anosognosie serait-elle particuliere
aux lésions occupant I’hémisphere droit » 7 Il est intéressant de noter que, dans la discussion qui suit
la présentation de Babinski, des intervenants éminents (Achille Souques, Gilbert Ballet, Henry Meige
ou Henri Claude) mentionnent des cas semblables qu’ils ont observés mais dont ils n’ont pas fait une
présentation académique. La découverte n’est donc pas celle du phénomene, mais bien de sa
singularité, et c’est I’'un des grands mérites de Babinski, méme s’il n’a pas été le premier a le décrire,
que de lui avoir donné un nom. Indépendamment de la nature exacte du trouble, son mécanisme est
discuté et une grande importance est alors accordée a I’existence des troubles sensoriels associés a
I’hémiplégie. Toutefois Pierre Marie, qui participe aussi a cette séance, s’interroge sur la spécificité du
phénomene, ce qu’il précisera lors d’une autre présentation de Babinski en 1918 (2) sur le méme sujet,
en prenant I’exemple de I’hémianopsie. Pour lui, I’anosognosie est « un phénomene psychique d’ordre
général (...) qui n’en mérite pas moins d’étre étudié dans le détail ».

Bien avant d’étre baptisée par Babinski, I’anosognosie avait, en effet, déja fait I’objet de
mentions et méme de descriptions, dont il ne semble pas avoir eu connaissance ou auxquelles il n’avait
pas prété attention.

Ainsi, Von Monakow (cité par 3) rapporte deés 1885 deux cas de cécité dont les patients
n’étaient pas conscients (« unaware » dans la traduction des auteurs). Dejerine lui-méme avait présenté
avec Vialet en 1893 (4) le cas d’un patient qui « quoiqu’il ne distingue plus rien du tout, ne veut pas
avouer sa cécité ». Cette formulation, peut-étre comme chez Babinski plus tard, t¢émoigne d’un doute
des auteurs non seulement sur la capacité mais sur la volonté du patient de reconnaitre son déficit,
mais ce point n’est pas discuté dans I’article.

C’est cependant a Gabriel Anton, neuropsychiatre a Graz, que 1’on doit, en 1896 puis en 1898
(5-6), les descriptions les plus détaillées de méconnaissance d’un déficit neurologique, a la fois
cliniques et anatomo-pathologiques. Des 1896 (), il souligne la variété des circonstances possibles de
sa survenue : cécité, surdité, aphasie sensorielle, hémiplégie. Dans la formulation d’Anton (6), les
patients ont perdu la connaissance de leur trouble, ils ne sont pas capables de 1’apprécier : « sie sind
fir diese Defekte seelenblind » («ils sont mentalement aveugles a ce trouble »). Anton (1896)
souligne aussi dans le cas de ’hémiplégie, comme le feront de nombreux auteurs par la suite, le lien
entre la méconnaissance (unbewusst) du déficit et I’atteinte de la sensibilité proprioceptive : so gibt es
hemiplegische Kranke mit Verlust der Bewegungsgefiihle, welche nicht wissen, dass sie gelhdmt
sindt («il y a par exemple des malades hémiplégiques avec un déficit du sens du mouvement qui ne
savent pas qu'ils sont paralysés». Anton conclut prudemment son article en indiquant d’une part qu’il
ne tentera pas d’expliquer le phénomene sur la base des connaissances de 1’époque, et d’autre part
qu’il est particulierement difficile de se représenter subjectivement 1’état mental de ces patients. De
nombreux autres cas seront rapportés au tournant du siécle, presque tous en langue allemande (voir 3
pour revue).



Cent ans apres son avenement au lexique de la neurologie, 1’anosognosie est loin d’avoir livré tous ses
secrets. Aujourd’hui encore le débat sur la nature des dysfonctionnements qui conduisent a ce trouble
singulier est vivace (cf. 7 pour revue). La nature exacte de la fonction défaillante chez les sujets
atteints d’anosognosie, et I’existence méme d’une telle fonction, ont fait I’objet de multiples travaux.
Dans la premiére moitié du XX° siecle, une part importante a été accordée au « schéma corporel », un
concept en vogue a cette époque. Encore fallait-il distinguer deux formes d’anosognosie, « focale » et
« diffuse » (8), faisant intervenir dans certains cas un élément de confusion mentale, dans d’autres une
asomatognosie (la méconnaissance de 1’hémiplégie étant liée a celle de I’hémicorps paralysé). Un
important courant d’idées, porté par Weinstein et Kahn (9), a mis en avant les mécanismes de déni. La
encore, I’anosognosie est considérée comme dépourvue de spécificité, et comme une réaction de
défense du sujet face a la menace que représente la maladie (the manifestation of the patient’s drive to
be well). Sa survenue est déterminée par une conjonction de facteurs parmi lesquels figurent non
seulement les lésions cérébrales mais aussi un certain degré d’obscurcissement de la conscience et des
facteurs psychologiques dépendant de la personnalité prémorbide du patient. Ce type d’explication ne
peut cependant rendre compte des nombreux cas d’anosognosie observés en dehors de toute altération
de la vigilance et de tout contexte psychopathologique. L’avenement de la neuropsychologie cognitive
a inspiré a son tour de nouveaux modeles, de nature résolument modulaire. Vuilleumier (10) a proposé
un modele dit « ABC » (Appreciation, Belief, Check), visant a intégrer les différents facteurs
déficitaires, cognitifs, affectifs et motivationnels. Gold et al (11), quant & eux, ont suggéré que la prise
de conscience de la paralysie repose sur la discordance entre la perception de « I’intention de bouger »
et la constatation de 1’absence de mouvement. En cas d’anosognosie, I’information en provenance des
aires motrices n’est pas transmise aux aires somesthésiques ce qui entraine la perte de cette
discordance et donc la non détection de la paralysie. Cette explication ne vaut que pour I’anosognosie
de I’hémiplégie. En ce qui concerne 1’anosognosie des troubles sensoriels comme la cécité ou la
surdité, Levine (12) postule que, si la sensation s’impose immédiatement a la conscience, 1’absence de
perception nécessite, elle, une opération mentale qui peut étre compromise soit par une défaillance
unimodale, propre a la fonction considérée, soit par une défaillance supra-modale comme celle qui
serait due a un affaiblissement de la vigilance. Un tel modele ne pourrait expliquer I’anosognosie de
I’hémiplégie que dans les cas associés a des troubles sensitifs importants. Mc Glynn et Schacter (13)
ont postulé I’existence d’un systeme appelé Conscious Awareness System (CAS), nécessaire a la
perception consciente de toute expérience. Le CAS s’inscrit dans le contexte plus large du systeme
« DICE » (Dissociable Interaction and Conscious Experience), imaginé pour formuler une théorie de
la dissociation entre processus implicites et explicites. Le CAS serait articulé d’un coté avec des
« modules » représentant différentes catégories d’information et d’un autre avec un systeme exécutif.
D’un point de vue anatomique, il mettrait en jeu les lobes pariétaux et le cingulum postérieur, et le
systeme exécutif, impliquant logiquement le cortex frontal. Suivant la place de la 1ésion dans la chaine
« modules-CAS-systeme exécutif », ’anosognosie pourrait affecter une ou plusieurs modalités
élémentaires, ou encore des troubles des fonctions cognitives comme I’aphasie ou I’amnésie. Dans ce
dernier cas pourtant, I’anosognosie est tres variable. Elle est massive dans le syndrome de Korsakoff
alcoolique, mais d’autres amnésiques peuvent conserver une certaine conscience de leur trouble,
méme si la connaissance qu’ils en ont est incomplete ou inexacte (cf. encadré).

Il émerge de ces différents travaux, malgré leurs divergences, 1’idée commune que la
perception consciente d’un déficit résulte d’un processus actif, qui peut s’avérer totalement ou
partiellement défaillant du fait d’une 1ésion focale du cerveau, mais aussi d’une altération plus globale
des fonctions cognitives, voire sous I’effet d’une répression de nature psycho-affective. Quelle que
soit la modélisation proposée pour ce processus, elle devra pouvoir laisser ouverte la possible
intervention de ces multiples facteurs, afin de rendre compte de la complexité de la réalité clinique.
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Encadré
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Notre équipe a étudié la méconnaissance des troubles dans I’ictus amnésique idiopathique
(IA), une forme transitoire d’amnésie massive d’apparition soudaine dont I’étiologie est inconnue (1).

Aucun consensus n’émerge dans la littérature, les patients étant décrits comme partiellement
ou totalement conscients de leurs déficits mnésiques alors que d’autres méconnaitraient totalement
leur amnésie. Ces discordances entre les études pourraient avoir plusieurs types de causes comme les
modalités de I’évaluation de la méconnaissance des troubles (patients parfois non questionnés
spécifiquement sur leur mémoire) ou le moment de réalisation de cette évaluation au cours de I'TA : de
la phase aigu& (aucun nouveau souvenir possible) au lendemain en passant par la phase de
récupération (certains nouveaux souvenirs possibles malgré la persistance de certains troubles
mnésiques). Cette étude visait a évaluer systématiquement la connaissance que les patients avaient de
I’amnésie ainsi que les modifications de I’humeur au cours de I'IA : 52 patients (20 durant la phase
aigué, 16 au cours de la phase de récupération et 16 le lendemain de I’épisode) ainsi que 14 sujets
sains appariés ont été inclus.

L’échelle, mise au point pour évaluer la connaissance explicite des troubles mnésiques, est
inspirée des travaux de Bisiach et al. (2) dans I’héminégligence. L’expérimentateur devait tout d’abord
demander au patient s’il avait connaissance d’un déficit mnésique. Si ce n’était pas le cas, une tiche de
rappel d’histoire, pour laquelle le patient échouait systématiquement, était proposée afin de mettre en
évidence le déficit mnésique. Les patients pouvaient obtenir un score de 0 a 3 a I’échelle suivante,
dont les deux derniers rangs (2 et 3) permettaient d’identifier une méconnaissance de 1’amnésie durant
I'IA :

- Rang 0 : le patient rapporte spontanément un déficit mnésique

- Rang 1 : le patient rapporte un déficit mnésique une fois spécifiquement interrogé a ce sujet.

- Rang 2 : le patient rapporte un déficit mnésique apres un échec a une tiache de rappel d’histoire

- Rang 3 : le patient ne rapporte aucun déficit mnésique, y compris apres un échec a une tache de
rappel d’histoire.

Nous avons ainsi montré un déficit de connaissance explicite des troubles mnésiques chez 31
des 36 patients (20 au rang 2 et 11 au rang 3) durant la phase aigu€ (11 au rang 2 et 7 au rang 3) et de
récupération (9 au rang 2 et 4 au rang 3), les rangs 2 et 3 étant significativement plus fréquemment
retrouvés que les rangs O et 1. Ainsi, les patients n’ont pas une connaissance explicite de leurs déficits
mnésiques durant I’IA. Pour autant, ils présentent une dissociation entre le vécu cognitif
(méconnaissance) et émotionnel, avec des signes d’anxiété, une humeur plus triste et une inquiétude
qui pourraient témoigner d’une certaine connaissance de leurs troubles, d’autant que des signes
d’inquiétude sont décrits par les proches en dehors du contexte anxiogene d’hospitalisation.

Au final, nous pourrions résumer le vécu et la connaissance des patients durant I'IA par la
question suivante : « quelque chose ne va pas mais quoi ? ». Sur le plan théorique, cette étude permet
de mettre en évidence un profil de méconnaissance unique suggéré dans de récentes modélisations (3-
4), mais jamais décrit, en distinguant deux formes de méconnaissance et pose la question de la
sémantique de la connaissance des troubles. Nous proposons, plutdt que de parler d’anosognosie ou de
déni, d’utiliser le terme de méconnaissance, avec une précision selon qu’il s’agisse d’une
méconnaissance cognitive (absence de verbalisation explicite du trouble) ou émotionnelle (présence de
modification thymique ou comportementale). Les futures recherches devront particulierement
s’intéresser a 1’interaction entre ces deux formes de méconnaissance, ainsi qu’a leurs soubassements
cérébraux respectifs et communs (voir Figure 1).
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Figure 1 : Représentation de la méconnaissance des troubles, adaptée de Morris & Mograbi (4). Les
informations sur les performances actuelles («j’ai oublié mes clefs ») sont traitées par les systemes
mnésiques via des entrées sensorielles puis par des mécanismes de comparaison, en lien avec une base
de données personnelles contenant nos expériences passées (« habituellement, je n’oublie pas mes
clefs »). Le systtme de conscience métacognitive permet, dans un fonctionnement normal,
I’émergence d’une connaissance cognitive explicite du déficit («j’ai oublié mes clefs alors que ce
n’est pas le cas habituellement »). Si ce systtme de conscience métacognitive, les mécanismes de
comparaison ou les systemes mnésiques ne sont pas fonctionnels, une perception implicite peut
entrainer une manifestation émotionnelle, comme dans 1’ictus amnésique ou les patients sont anxieux.
Les liens (en pointillés) entre ces deux formes de (mé)connaissance, cognitive et émotionnelle, restent,
un siecle apres Babinski, méconnus.
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