Le syndrome frontal

Par F. Lussier et J. Flessas,
CENTRE D'EVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE ET D'ORIENTATION PEDAGOGIQUE FLESSAS LUSSIER
(Cenop-fl, Montréal, Québec, http://www.cenopfl.com)

Dr. Francine Lussier M.Ed., M.Ps., Ph.D.

Madame Francine Lussier détient une maitrise en éducation et une maitrise en psychologie ainsi qu'un
doctorat en neuropsychologie. Elle a travaillé quinze ans dans l'enseignement aux niveaux primaire et
secondaire. Apres avoir pratiqué la neuropsychologie a 1'hopital Ste-Justine pendant quinze ans, ma-
dame Lussier a décidé de consacrer tout son temps au Cenop-fl fondé par elle en 1993. Elle est, avec
madame Janine Flessas, co-auteur de plusieurs livres, dont Neuropsychologie de l'enfant, et de plu-

sieurs tests d'évaluation.

Janine Flessas L.Ps.

Madame Janine Flessas est diplomée en psychologie scolaire et psychopédagogie spéciale de l'institut
de la Sorbonne en France. Elle fait carriére en neuropsychologie au Québec ou elle est une pionniere
dans le domaine depuis 1969. Elle est, avec madame Francine Lussier, co-auteur de plusieurs livres,
dont Neuropsychologie de l'enfant, et de plusieurs tests d'évaluation.

INTRODUCTION

Les lobes frontaux jouent un réle prépondérant dans
les plus hauts niveaux de fonctionnement du com-
portement humain. Ces régions corticales seraient
notamment impliquées dans les conduites sociales,
dans le contrdle, ’élaboration et la modulation des
émotions, dans les comportements adaptatifs et
dans un certain nombre de fonctions regroupées
sous I'appellation des fonctions exécutives. Bien que
la définition initiale des fonctions exécutives pro-
vienne de la psychologie cognitive, le concept s’est
enrichi des données issues de la neuropsychologie
clinique en relation avec le fonctionnement des aires
pré-frontales. Ces fonctions frontales, et plus parti-
culiérement les fonctions exécutives, dont les deux
concepts ne se recouvrent pas totalement, sont
importantes dans les acquisitions de base chez I'en-
fant et dont le dysfonctionnement joue un réle dans
la genese des troubles d’apprentissage (Denckla,
1996) mais ne se limite pas qu’a cela.

La connaissance de I'impact de 1ésions frontales sur
certaines habiletés sociales chez ’adulte avait débuté
avec le patient de Harlow, Phinéas Gage, a la fin du
siécle dernier (Damasio, 1995). Par contre, les tra-
vaux de Pennfield, dans le milieu du siécle (Hebb,
1945), déniant toute atteinte des fonctions cognitives
supérieures apres lésions antérieures, avaient servi a
justifier les lobectomies frontales pratiquées chez les
patients psychiatriques, qui donneront lieu beau-

coup plus tard a toute une série de recherches sur les
séquelles cognitives insoupgonnées des 1ésions fron-
tales (Stuss et Benson, 1986). Il faudra donc attendre
les remarquables réflexions de Luria (1973a), a partir
de ses évaluations neuropsychologiques effectuées
sur des victimes de la Seconde guerre mondiale,
pour redonner aux lobes frontaux toute I'importance
qu'on leur reconnait maintenant. Par la suite, plu-
sieurs chercheurs tenteront de mieux saisir I’énigme
que constitue le lobe frontal a partir des études chez
les cérébrolésés et tenteront de formuler des mo-
deles explicatifs de son fonctionnement dont le plus
utilisé est actuellement celui de Shallice (1982, 1988)
qui fait intervenir un systeme attentionnel supervi-
seur largement inspiré des fonctions de contrdle de
l’action que Luria avait imputées aux lobes frontaux.

C’est seulement a partir des années 1980 que des
chercheurs ont commencé a s’intéresser au dévelop-
pement des fonctions frontales ou exécutives chez
I'enfant (Becker et coll.,, 1987 ; Chelune, et coll.,
1986 ; Mattes, 1980 ; Passler et coll., 1985 ; Welsh et
coll., 1988, 1991) permettant ainsi d’élargir notre
compréhension du réle des aires frontales dans le
développement de I'enfant. Du fait que les 1ésions cé-
rébrales structurales soient rares chez ce dernier (en
dehors de I'épilepsie focalisée et des 1ésions massives
a la suite de traumatismes craniocérébraux), '’émer-
gence du concept de lésions cérébrales fonction-
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nelles ou de retard neurodéveloppemental affectant
I'intégrité des lobes frontaux a pris tout son sens
pour rendre compte des manifestations comporte-
mentales inadéquates, parfois méme aberrantes, que
l'on observe chez l’enfant, notamment dans le
TROUBLE DU DEFICIT DE L’A'ITENTION AVEC OU SANS
uyperacTiviTE (Tdah ou Tda), dans les TROUBLES DE
COMPORTEMENT oU DE LA conpurte (Tc) et plus récem-

ment dans le syxoroME GiLLES DE LA TourertE (Sgt). De-
puis quelques années, on reconnait que ces patholo-
gies ou syndromes relevent plus spécifiquement d'un
dysfonctionnement neurochimique au niveau des
aires frontales et seront exposés dans le présent cha-
pitre.

ANATOMIE ET DEVELOPPEMENT DES LOBES FRONTAUX

Les lobes frontaux s’étendent entre la scissure de Ro-
lando postérieurement et la scissure de Sylvius laté-
ralement. Ils se divisent en trois aires : 'aire motrice
primaire, l'aire prémotrice (incluant l'aire motrice
supplémentaire et I'aire de Broca) et I'aire préfron-
tale (incluant la région dorsolatérale ou convexe, la
région orbitofrontale et la région médiane ou gyrus
cingulae). Selon Goldman-Rakic (1987a et 1987b), ce
sont les aires préfrontales qui entretiennent le plus
de liens réciproques avec la plupart des autres
structures cérébrales (postrolandiques, thalamiques,
hypothalamiques, systeme limbique, tronc cérébral),
ce qui leur confére un role stratégique dans les com-
portements les plus élaborés chez le primate. Ces
structures exercent une influence activatrice ou inhi-
bitrice sur le cortex préfrontal et des lésions a ces
formations peuvent tout aussi bien déclencher des
manifestations du syndrome frontal. C'est plus
précisément l'aire préfrontale qui fera l'objet de ce
chapitre.

Comparées aux autres aires cérébrales, les aires pré-
frontales sont celles dont le développement se pour-
suit le plus longtemps aprés la naissance. Stuss
(1992) a revu les données suggérant que la matura-
tion du cortex frontal continue de s’effectuer de

DEVELOPPEMENT DES FONCTIONS PREFRONTALES

Les comportements n’émergent pas en dehors de la
physiologie et les fonctions s’organisent, elles aussi,
grace ou suivant les substrats neuroanatomiques qui
les sous-tendent. Des expériences variées peuvent
produire une altération de la microarchitecture des
réseaux neuronaux, lesquels en retour peuvent
conduire a une altération des réponses ou comporte-
ments émotionnels ou encore induire une vulnérabi-
lité a une psychopathologie particuliére. Les réseaux
neuronaux sont partiellement formés sur une base
de co-occurence de stimuli spécifiques externes et
internes ; la force et le nombre de connections neu-
ronales dépendent de la fréquence de la co-occu-
rence de certains stimuli (Voeller, 1998). Si le cortex
postérieur est le siege des expériences sensorielles, la
représentation des actions comportementales im-
plique davantage les régions corticales antérieures.

maniére hiérarchique durant une période se prolon-
geant au-dela de la puberté et que les fonctions fron-
tales que ce lobe sous-tend évoluent parallélement.
La maturité électro-physiologique du cerveau pro-
gresse dans une direction caudo-rostrale (c’est-a-
dire de la région postérieure vers la région anté-
rieure ou frontale) de méme que la myélinisation des
aires préfrontales s’effectue plus tardivement. A la
naissance, le développement morphologique du lobe
frontal est donc incomplet. La maturité des lobes
frontaux ne serait atteinte que vers la fin de I’'ado-
lescence. Cependant, des changements biologiques
et neurochimiques continuent de se produire dans
les années ultérieures. Cette assertion est d’un inté-
rét capital spécialement en neuropsychologie in-
fantile, puisque des délais de maturation de ces aires
peuvent éventuellement entrainer des manifesta-
tions comportementales sensiblement comparables a
celles quon observe dans les atteintes frontales.
Avec cette nouvelle lecture qu’apporte la neuropsyc-
hologie, on pourra éviter le risque que ces comporte-
ments ne soient interprétés a tort comme des
troubles du caractére, des troubles affectifs ou des
troubles relationnels.

Les fonctions dévolues aux aires préfrontales obser-
vées par le biais des études chez les cérébro-1ésés
adultes s’établissent, de fait, graduellement au cours
du développement. On pourrait, par exemple, consi-
dérer I'inhabileté d’un enfant a inhiber un comporte-
ment inapproprié ou la difficulté a initier un com-
portement approprié comme la résultante dune
immaturité des lobes frontaux responsables de ces
comportements ; les études de cas chez 'adulte céré-
bro-1ésé illustrent bien le fait que de tels comporte-
ments sont altérés par des atteintes au niveau des
aires frontales. Le développement de plus en plus
complexe des structures cérébrales préfrontales joue
un role dans le développement des fonctions exécu-
tives, tout comme dans le développement social et
affectif. Ces fonctions exécutives s’observent assez
tot chez le jeune bébé et progressent jusqu’a la fin de
I’adolescence pour certaines d’entre elles.
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Développement des fonctions exécutives

Welsh et Pennington (1988) ont fait une revue des
données de la psychologie développementale pour
mettre en évidence I'apparition des fonctions exécu-
tives chez le tout jeune enfant, et réfuter les asser-
tions plus anciennes qui postulaient un développe-
ment beaucoup plus tardif de ces fonctions. Selon
ces auteurs, les fonctions exécutives émergeraient
dés la premiére année de vie et continueraient a se
développer jusqu’a tard dans ’adolescence et méme
au-dela. Au stade préopératoire de Piaget (2 a 7 ans),
on voit progressivement 'apparition du langage qui
permettra un début de contréle sur les comporte-
ments. Cependant, la pensée de I'enfant reste encore
inflexible, il demeure captif des stimuli externes
saillants. Vers 7 a 10 ans, il atteindra le stade de la
pensée opératoire concrete et, vers 11 ans, débutera
le stade de la pensée opératoire formelle.

Par ailleurs, progressivement, on observe chez le
tout petit de nouvelles capacités d’inhiber ou de dif-
férer une réponse dans un temps plus approprié, d’é-
tablir un plan stratégique d’'une séquence d’actions
pour arriver a un but, ou encore de se faire une re-
présentation mentale de la tache incluant I'informa-
tion pertinente des stimuli encodés en mémoire et le
désir d’atteindre le but, toutes des fonctions qui ont
été reliées a 'intégrité des lobes frontaux.

Dans les paradigmes de recherche chez les nouris-
sons, les chercheurs ont d’abord identifié une fonc-

Développement affectif

On sait que les stimuli externes activent le réseau
neuronal, largement distribué dans le cortex céré-
bral. Certains types de neurones sont spécialisés
pour analyser et discriminer les attributs physiques
du stimulus externe, mais d’autres représentent les
attributs que le stimulus internalisé a acquis a force
d’expérience. La puissance de ces connexions est ba-
sée sur la fréquence relative avec laquelle la co-oc-
currence entre stimuli externes et stimuli internes se
produit. Les expériences humaines précoces, plus
particulierement celles qui proviennent de ’environ-
nement parental, influencent donc le sculptage onto-
génique du cortex frontal, lequel est impliqué de fa-

Développement social

L’implication des aires frontales dans le développe-
ment social a surtout été rapportée dans des études
de cas d’enfants ayant subi des lésions a ces aires.
Par ailleurs, il arrive que, méme sans séquelle
structurale apparente, des troubles de comporte-
ment surviennent en raison d'une immaturité des
lobes frontaux, qui n’a rien a voir avec une éducation
inadéquate, des problémes affectifs ou de personna-

tion qui nécessite 'utilisation des aires frontales,
puis opérationalisé cette fonction dans une tache
comportementale. Ils ont alors administré cette me-
sure comportementale a des petits humains et a des
primates dont le niveau de développement était jugé
comparable. Par la suite, ils ont effectué des lésions
sélectives chez le primate pour découvrir les sub-
strats anatomiques impliqués dans ces comporte-
ments, ou encore ils ont fait des l1ésions cérébrales a
différents ages chez le singe pour voir a quel moment
précis le comportement s’acquiert. Pour une tache
similaire, si une lésion spécifique dans le lobe frontal
perturbe le comportement attendu chez le singe, on
pourra inférer que cette région cérébrale est aussi
responsable du méme comportement chez ’humain.

Chez les enfants un peu plus vieux (3 & 16 ans), on a
plutét utilisé des taches dites exécutives, qui avaient
permis la démonstration de séquelles cognitives
dans une population d’adultes cérébro-lésés fron-
taux. Par des études transversales faites aupres d’un
échantillonnage d’enfants normaux recouvrant plu-
sieurs tranches d’age, les chercheurs ont pu dé-
montrer le profil d’acquisition des habiletés néces-
saires a 'accomplissement de ces taches. De plus, on
a pu identifier 'age auquel les enfants pouvaient at-
teindre le niveau de performance adulte a ces mémes
taches.

con critique dans I'expression et dans la régulation
des émotions. Les travaux de Dawson et ses collabo-
rateurs (1992) démontrerent I'implication des lobes
frontaux dans la médiation de comportements émo-
tifs chez les nourrissons. L'impact négatif de la
psychopathologie des parents sur le développement
émotif de ’enfant a aussi fait I’objet de nombreuses
études. De plus, ces auteurs ont démontré que le dé-
but de la régulation des émotions s’effectuait entre 6
et 12 mois et que 'expression des émotions débutait
vers 12 mois.

lité. C’est I’évaluation neuropsychologique qui pour-
ra mettre en relief une atteinte frontale susceptible
d’expliquer, du moins en grande partie, I'ensemble
des comportements inappropriés qui sont observés.
On observe, par contre, souvent une exacerbation de
comportements inadéquats a la suite d’interventions
basées sur une interprétation psychogénique erro-
née.
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NEUROPSYCHOPATHOLOGIE DES LOBES FRONTAUX

L’importance accordée aux lobes frontaux par les
chercheurs en a fait un champ d’investigation pro-
pice a la multiplication d’observations, de données et
de construits théoriques qui, hors de leur contexte
d’élaboration, contribuent parfois a la confusion des
concepts sous-jacents. Les connaissances acquises
sur le role des lobes frontaux dans la gestion des
comportements humains complexes proviennent de
trois principales sources: 1) les manifestations cli-
niques de patients souffrant d'une lésion frontale,
aussi bien en situation de testing que dans les activi-
tés de la vie quotidienne ; 2) les études psychomé-
triques comparées visant la recherche de corréla-
tions anatomo-cliniques chez les cérébro-lésés a par-
tir d’instruments déja existants, dont on a tiré des
conclusions a posteriori sur 'interprétation des défi-
cits ; 3) l'observation de sujets normaux et de pa-
tients cérébro-lésés durant l'’exécution de taches

Déficits frontaux

Contrairement aux affirmations que Hebb avait
avancées en 1945 sur ’'absence de troubles cognitifs
a la suite de lobectomies frontales parce que les pa-
tients obtenaient un rendement intellectuel similaire
a celui d’avant la chirurgie, les examens cliniques
plus élaborés ont mis a jour un grand nombre de dé-
ficits touchant a peu pres toutes les fonctions cogni-
tives selon le site 1ésionnel envisagé. Dans un récent
ouvrage traitant exclusivement de la neuropsycholo-
gie des lobes frontaux, Van der Linden et ses colla-
borateurs (1999) consacrent, d’ailleurs, un chapitre a
chacune des fonctions cognitives considérées. Les
auteurs envisagent tour a tour les liens qu’entre-
tiennent les systemes frontaux avec la mémoire de
travail, l'attention, le langage, la motricité, la mé-
moire, la résolution de probléme (le raisonnement),
les fonctions exécutives et la modification des
conduites émotionnelles. C’est donc redire, a la suite
de Luria (1973a), toute la place que les lobes fron-
taux occupent dans les fonctions cognitives supé-
rieures chez ’homme.

spécialement congues pour valider des modeles
théoriques issus de la neuropsychologie cognitive.

La premiére source a surtout donné lieu a des des-
criptions qualitatives élaborées de déficits frontaux
chez les patients porteurs de lésions antérieures. La
seconde source a permis l’élaboration d’une riche
sémiologie des syndromes frontaux selon la localisa-
tion plus spécifique des atteintes cérébrales. La troi-
sieme source a favorisé I'’émergence de nouveaux
construits théoriques, permettant de rendre compte
de toute la complexité des interrelations qu’entre-
tiennent les lobes frontaux avec les autres zones cor-
ticales et sous-corticales et du role des fonctions
exécutives dans I'adaptation d’'un individu face a son
environnement.

Bien que la neuropsychologie infantile ne puisse pas
toujours se servir des méthodes et des instruments
de la neuropsychologie adulte, l'examen des
séquelles survenues a la suite de lésions frontales
chez 'adulte jette un important éclairage sur notre
compréhension des manifestations comportemen-
tales observées chez I'enfant. Tous les déficits réper-
toriés dans les ouvrages consacrés aux lobes fron-
taux chez I'adulte (Fuster, 1997 ; Botez, 1996 ; Van
der Linden, 1999) ne se retrouvent pas nécessaire-
ment chez des enfants ayant des sites 1ésionnels si-
milaires mais, par ailleurs, plusieurs de ces déficits
se retrouvent chez ceux d’entre eux qui n’auraient
pourtant aucune atteinte structurale. Comme dans
d’autres pathologies (dyslexie, dysphasie, dyscalcu-
lie, syndrome d’hémisphére droit, etc), les troubles
frontaux peuvent étre développementaux chez I’en-
fant, c’est-a-dire tout simplement consécutifs a une
immaturité neurologique ou a un déreglement neu-
rochimique affectant particuliérement les lobes fron-
taux.

Syndromes frontaux issus des corrélations anatomo-cliniques

Les comparaisons de groupes de patients ont porté
soit sur divers sites du cortex antérieur lui-méme (le
cortex moteur, le cortex pré-moteur, le cortex pré-
frontal dorso-latéral, orbito-frontal et médian, de
méme que le cortex frontal gauche ou droit), soit sur
divers sites cérébraux différenciés (lobe frontal, tem-
poral, pariétal, occipital). Ces études ont enrichi les
connaissances sur I'impact d’une atteinte spécifique
des régions corticales considérées, amenant ainsi
chercheurs et cliniciens a décrire deux principaux
syndromes dans lesquels on observe des manifesta-
tions cognitives, affectives et sociales trés particu-

lieres, de méme que des changements de personnali-
té parfois spectaculaires.

Des lésions massives a laire orbito-frontale
entrainent un profil général de comportements
extravertis, inadéquats, puérils, ou le jugement du
patient est affecté et les prises de décisions inappro-
priées ; les manifestations cognitives sont souvent
plus discretes et les patients intelligents réussissent
en général toutes les épreuves cognitives qui leur
sont soumises (voir Luria, 1973b; Malloy et coll.,
1993 ; Stuss et coll, 1983; 1984 ; 1986, 1999).
Damasio (1995) fait également une excellente pré-
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sentation de I'un de ses patients qui illustre bien le
drame qu'’il vit.

A Tinverse, un profil d’introversion se manifeste
apreés une atteinte dorso-latérale ; les patients pré-
sentent un tableau d’apathie générale qu’'on a quali-
fié d’adynamie frontale affectant davantage les fonc-
tions cognitives par un ralentissement idéatoire et
une inertie exécutive et se traduisant dans les mani-
festations affectives et sociales par une perte de mo-
tivation et un retrait social (Blumer et Benson, 1975 ;
Luria, 1973b; Stuss et coll., 1983; 1984 ; 1986,
1999).

Certains auteurs ont aussi décrit chez l'adulte un
syndrome médial, ou géniculaire, ou cingulaire
(Fuster, 1997 ; Botez, 1996) associé a un déficit dans
I'initiation de la parole et affectant la spontanéité des
comportements dont les cas séveres entrainent un
mutisme akinétique. Les séquelles ne sont pas claire-
ment définies et la distinction entre le syndrome
dorso-latéral et le syndrome médian ou géniculaire
n’est pas aussi tranchée. Ce profil a, d’ailleurs, peu
de correspondance chez ’enfant, contrairement aux
syndromes orbito-frontal et dorso-latéral qu'on ob-
serve fréquemment méme quand il n’y a aucun site
lésionnel documenté qui les sous-tendent. C’est
pourquoi, nous préférons de loin les termes que Ma-
zeau (1997) utilise pour décrire cette réalité chez
I'enfant. Elle associe ces deux types de profils a un
défaut d’inhibition (le syndrome orbito-frontal) ou,
au contraire, a un exces d’inhibition (le syndrome
dorso-latéral) qui correspond bien a une réalité en
clinique pédiatrique.

Avec l'accroissement des techniques plus sophisti-
quées d’'imagerie cérébrale pour mieux circonscrire
latteinte cérébrale, on s’est rendu comte que les re-
lations de cause a effet (ou relations entre site 1ésion-
nel et déficit cognitif) n’étaient pas toujours dé-
montrées. Sur la base de ces nouvelles données, sont
alors apparues toute une série d’études critiquant
I'interprétation des tests et leur valeur prédictive.
L’un des instruments les plus utilisés pour mesurer
une atteinte frontale, le WISCONSIN CARD SORTING TEST

(West), par exemple, a récemment fait ’'objet de vi-
rulantes controverses sur sa valeur interprétative
(Pennigton et Ozonoff, 1996). Les chercheurs s’en-
tendent, par contre, sur le fait que les habiletés co-
gnitives dites frontales ou les syndromes frontaux
doivent davantage étre interprétés en terme de
construits psychologiques (Stuss, 1992) plutét qu’en
termes neuroanatomiques.

D’un autre coté, les nouvelles techniques d’'imagerie
fonctionnelle utilisées aussi bien avec les patients
qu'avec les sujets normaux ont constitué de nou-
veaux paradigmes se rapportant aux lésions fron-
tales droites et gauches (Tulving et coll., 1994). Ces
auteurs, faisant une revue des travaux utilisant I'i-
magerie fonctionnelle, proposent le modéle
HEMISPHERIC ENCODING/RETRIEVAL AsYMETRY (Hera). Ce
modéle rend compte de I'implication du cortex pré-
frontal dans les activités mnésiques. Il postule un
role différentiel des deux lobes frontaux gauche et
droit. Le premier serait notamment impliqué dans
I'encodage de I'information épisodique et le rappel
en mémoire sémantique, alors que le second inter-
viendrait dans le rappel d’informations épisodiques
quelle que soit leur nature.

Méme si les nouvelles études d’imagerie fonction-
nelle semblent prometteuses, les méthodologies de
la sélection basée sur la localisation des 1ésions font
de plus en plus l'objet de critiques, et les fonctions
exécutives aussi bien que les fonctions frontales non
exécutives devraient pouvoir étre explorées indépen-
damment de leur soubassement cérébral. Des au-
teurs ont méme suggéré que certaines des fonctions
exécutives pourraient étre reliées a un réseau céré-
bral largement distribué impliquant des régions cé-
rébrales aussi bien postérieures qu’antérieures (Se-
ron et coll., 1999), d’ou I'importance d’élaborer des
modeles intégratifs ; ces derniers permettront éven-
tuellement d’expliquer les comportements observés
chez les patients cérébro-1ésés mais aussi chez les su-
jets normaux, de méme que chez les enfants et les
personnes agées dont la réorganisation des aires cé-
rébrales se poursuit.

Fonctions exécutives : émergence d’un construit

Le concept de fonctions exécutives a d’abord été em-
prunté a la psychologie cognitive (Welsh et Penning-
ton, 1988) mais s’est considérablement enrichi des
données de la neuropsychologie. Comme leur nom le
suggere, les fonctions exécutives permettent la mise
en ceuvre ou 'exécution d’une tache et sont donc im-
pliquées dans toutes les formes d’activités cognitives.
Elles constituent en quelques sorte la troisieme unité
de Luria (1973a), dont il situait le siége dans les
lobes antérieurs. Cest sans doute la raison pour la-
quelle les fonctions exécutives ont été longtemps
superposées aux fonctions frontales. Pour ce neuro-
psychologue russe, c’est de cette troisieme unité
fonctionnelle qu’émergerait une intention d’agir en

fonction d’un objectif a atteindre ; celle-ci assurerait
I’élaboration d’un plan propice a I’'atteinte de cet ob-
jectif, la mise en marche des actions proposées dans
le processus de planification et la mise en place de
stratégies constamment révisées pour réajuster la
conduite humaine en vue de 'obtention de 'objectif.
A la suite des travaux de Luria, plusieurs chercheurs
ont tenté d’élaborer des modéles qui rendent compte
des différentes composantes impliquées dans les ac-
tivités humaines les plus complexes. Bien que la plu-
part des recherches récentes s’appuient sur le mo-
dele de Shallice, le modeéle de Damasio (1995) qui in-
teégre l'aspect affectif dans les prises de décision
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parait encore plus prometteur (pour une revue de
ces modeles voir Seron et coll., 1999).

Reconsidérant les conceptions de Luria (1973), de
Shallice (1988), de Goldman-Rakic (1987), de Welsh
et Pennigton (1988) et de Fuster (1997) dans sa re-
vue du développement du concept des fonctions
exécutives, Tranel (1994) rapporte que ces derniéres
recouvreraient 'ensemble des processus cognitifs
nécessaires a la réussite de toutes les tdches com-
plexes. Les fonctions exécutives paraissent donc
comme une entité intégrative, impliquant la coordi-
nation de plusieurs fonctions cognitives qui leur sont
subordonnées.

L’expression de syndrome dysexécutif apparue de-
puis peu (Denckla, 1996) référe a l'atteinte spéci-
fique des fonctions exécutives ; celle-ci ne coincide

pas nécessairement avec une atteinte directe des
lobes frontaux, bien que les liens qui existent entre
lobes frontaux et fonctions exécutives soient assez
étroits. Ces dernieres sont en effet sensibles a des 1é-
sions affectant d’autres aires cérébrales mais para-
doxalement peuvent étre préservées, mémes dans
des lésions frontales confirmées par les techniques
d’imagerie médicale.

Méme si la majorité des chercheurs s’accordent sur
le fait que les fonctions exécutives ne peuvent pas
étre réductibles a la notion de fonctions frontales, il
est clair qu'elles sont largement affectées chez un
grand nombre de patients cérébro-1ésés frontaux et
chez des enfants qui présentent des pathologies
psychiatriques en lien avec ces atteintes frontales.

Syndromes neuropsychiatriques et atteintes frontales

Par une résolution adoptée par la chambre du Sénat
et la Maison Blanche aux Etats-Unis, la derniére
décennie du XX" siécle a été consacrée aux études
sur le cerveau (Brain Decade). Les recherches ont
foisonné dans le domaine. Plusieurs pathologies, ja-
dis interprétées par une grille d’observation psycha-
nalytique mettant en jeu une dynamique basée sur
latteinte de l'un des stades du développement
psychique, sont de mieux en mieux comprises dans
leur fondement neuroanatomique, neurochimique
ou neurophysiologique. La psychopathologie de I'en-

fant n’a pas échappé a I’évolution de ces nouveaux
paradigmes d’interprétation. Bien qu’il reste beau-
coup a explorer, on comprend mieux maintenant les
soubassements biologiques impliqués dans certaines
affections, et particulierement celles qui découle-
raient d’'une atteinte ou d’'une immaturité neurolo-
gique des lobes frontaux. Parmi ces pathologies, le
trouble Tdah ou Tda, les Tc et plus récemment le Sgt
y ont été associés. Elles feront I'objet des prochaines
sections.

TROUBLE DEFICITAIRE DE L’ATTENTION AVEC OU SANS HYPERACTIVITE

Le Tdah constitue le paradigme par excellence d’'un
trouble biopsychosocial qui améne des questions
cruciales sur les relations qui existent entre les fac-
teurs génétiques, biologiques et environnementaux.
Cette pathologie a suscité I'intérét d’'un tres grand
nombre de chercheurs dans toutes sortes de do-
maines connexes, de telle sorte qu'une revue ex-
haustive de cette pathologie est pratiquement impos-
sible. Une recherche dans les bases de données
comme le Medline ou le Psyclit, par exemples, peut
facilement générer 4 000 références pour une seule
année. L'intérét d’inclure le Tdah dans le présent
chapitre est le lien que ce trouble entretient avec les
lobes frontaux. Il nous est donc apparu pertinent
d’exposer cette relation entre le Tdah et 'expression
de déficits frontaux, de méme que ses manifestations
comportementales que l'on retrouve dans le syn-
drome frontal et les fonctions exécutives qu’il
touche. Barkley est I'un des auteurs les plus proli-
fiques dans le domaine et le plus fréquemment cité
dans toutes les études et revues qui traitent du
Tdah ; nous commenterons son plus récent modéle
qui établit précisément le lien entre ce trouble et les
fonctions exécutives.

Le Tdah est le plus diagnostiqué de tous les troubles
durant I’enfance. II touche entre 3 et 10 % de la
clientéle scolaire en Amérique du Nord et atteint
trois fois plus de garcons que de filles (Barkley, 1997,
1998). Les premiers symptoémes cliniques appa-
raissent vers 3 ou 4 ans, mais c’est ’arrivée en milieu
scolaire qui signe la véritable explosion des compor-
tements dérangeants. Dans la quatriéme version du
DIAGNOSTIC AND STATISTICAL MANUAL OF MENTAL DISORDERS
(Dsm 1V), le Tdah s’inscrit dans le cadre des troubles
perturbateurs avec les troubles oppositionnels et le
trouble des conduites. Le Dsm IV reconnait trois
principaux types de Tdah, selon que les enfants pré-
sentent un tableau avec prédominance d’impulsivité
et d’hyperactivité, ou prédominance d’inattention ou
un tableau mixte d’impulsivité/hyperactivité avec
trouble d’attention. Dans la  CrassiFicaTiON
INTERNATIONALE DES MALADIES ET PROBLEMES DE SANTE
connexes (Cim 10), les troubles hyperkinétiques sont
regroupés avec les troubles des comportements et
les troubles émotionnels. L’hyperkinésie est caracté-
risée dans ce modéle par une tendance a passer
d’une activité a l'autre sans en terminer aucune, as-
sociée a une agitation motrice et a une impulsivité
continuelle. Les enfants hyperkinétiques y sont dé-
crits comme souvent imprudents et toujours impul-
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sifs ; ils ont des problémes avec la discipline, parce
qu’ils ne respectent pas les régles. Ils sont irréfléchis,
désinhibés et n’ont pas de retenue. Leurs activités
sont désordonnées, incoordonnées et excessives. Ils
sont mal acceptés des autres enfants. On note sou-
vent une altération des fonctions cognitives, des re-
tards de développement de la motricité et du lan-
gage, un comportement dyssocial ou une perte de
I’'estime de soi (Cim 10, 1995). Cette description re-
coupe tout a fait les critéres diagnostics des types I et
IT du Dsm IV. Le trouble d’attention, par contre, est
répertorié dans autres troubles précisés du compor-
tement et troubles émotionnels apparaissant habi-
tuellement durant lUenfance et l'adolescence, mais
les symptomes n’en sont pas décrits dans la Cim 10.

Le Tdah perdure dans 50 a 80 % des cas a I'ado-
lescence et méme dans 30 a 50 % de I’échantillon
initial a I’age adulte (Barkley, 1997). Le Tdah consti-
tue un facteur de risques pour développer des
troubles d’apprentissage, des faibles performances
scolaires, un taux élevé d’échecs et d’abandons sco-
laires ; les suspensions et expulsions sont plus
fréquentes chez les enfants et adolescents souffrant
du Tdah. Leurs relations sociales et familiales sont
pauvres, ils peuvent développer des problémes de
conduite, de délinquance et de polytoxicomanie. Ils
sont plus sujets aux accidents et aux violations du
code routier [Note du Transcripteur : cet article est

Hypothéses neurologiques du Tdah

Des hypothéses biochimiques (un surplus de dopa-
mine), une sous-activation corticale, une dysfonction
des structures diencéphaliques (thalamus et hypo-
thalamus) et de la formation réticulée, un délai de
maturation des lobes frontaux, une dysfonction
permanente des lobes frontaux, une altération du
controle inhibiteur du cortex frontal (dans les
noyaux gris centraux) ont tour a tour été avancés
pour tenter d’expliquer le Tdah depuis que les re-
cherches s’effectuent sur ce trouble du développe-
ment.

Les plus récentes études en imagerie structurale (14
études) et fonctionnelle (24 études) qui se sont pen-
chées sur le Tdah ont été répertoriées par Tannock
(1998), qui en fait une excellente revue. Ces re-
cherches proposent un grand nombre de paradigmes
expérimentaux incluant des études de cas, des
études de groupe comparés ou non, des études longi-
tudinales, des études durant des tiches cognitives
générales ou durant des tiches exécutives, avec et
sans médication. La conclusion la plus parcimo-
nieuse a laquelle cette auteur arrive (c’est-a-dire
I'interprétation qui semble rejoindre la majorité des
auteurs de ces études en neuroimagerie) concerne
Iindubitable implication du réseau fronto-striatal

canadien] ; quand ils sont plus vieux, on constate
plus d’échecs de mariage et une instabilité d’emploi.

En Amérique du Nord, il semble qu'un plus grand
nombre d’enfants soient identifiés comme ayant un
Tdah qu’en Europe. La différence de vue entre les
perspectives nord-américaines et européennes tient
au fait que dans la premiere, le Tdah est percu
comme un désordre commun mais plutot hétérogene
et inclut un grand nombre de comorbidités (les plus
fréquentes étant les troubles d’opposition et le
trouble des conduites), alors que, en Europe, le diag-
nostic est réservé au seul Tdah sans autre complica-
tion ou comorbidité. Au-dela de ces considérations,
comme un trés grand nombre de ces enfants pré-
sentent un trouble d’apprentissage, ils sont souvent
référés en neuropsychologie dans les cliniques pri-
vées et constituent I'une de leur plus importante
clientéle. Si, en regle générale, c’est le psychiatre ou
le neurologue qui pose le diagnostic, c’est le neuro-
psychologue qui peut le mieux évaluer I'importance
du déficit de l'attention et I'impact que celui ci peut
avoir sur les apprentissages. A l'inverse, il arrive que
le neuropsychologue découvre la présence d'un in-
déniable déficit d’attention chez un enfant référé
pour ses troubles d’apprentissage, qui sera alors
orienté vers le médecin pour un traitement pharma-
cologique s’il est jugé pertinent afin de favoriser les
apprentissages.

dans I'expression du Tdah, soit les projections réci-
proques entre le cortex frontal et les noyaux gris
centraux.

Les études électrophysiologiques ont, elles aussi, dé-
montré 'implication du cortex frontal dans le Tdah.
Par exemple, Rothenberger (1992) rapporte que le
groupe d’enfants avec Tdah présente une plus
grande activité électrique que son groupe controle
d’enfants normaux au niveau des aires frontales du-
rant la méme tiche motrice. En d’autres termes, il
conclut que les fonctions régulatrices du cortex fron-
tal doivent étre plus fortement activées chez les en-
fants hyperactifs pour réaliser le mouvement.

Les études psychopharmacologiques ont elles aussi
apporté une importante contribution a la compré-
hension des mécanismes neurochimiques impliqués
dans le TDAH (Pliszka et coll., 1996). Bien qu’on ait
reconnu la nécessité d’inclure plusieurs neurotrans-
metteurs catécholaminergiques dans ’expression du
Tdah, celui qui a le plus souvent été comme jouant
un réle majeur dans ce trouble est la dopamine dont
les projections sont principalement distribuées dans
le cortex frontal.
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Hypothéses neuropsychologiques dans le Tdah

La neuropsychologie a bien sfir, elle aussi, contribué
a une plus grande compréhension du Tdah. L'une
des premieres excellentes revues dans ce champ
d’investigation a été celle de Mattes en 1980, qui
reste toujours tres actuelle. Dans son article, Mattes
reprend tous les symptomes qui caractérisent 1’-
hyperactivité chez I’enfant et 'adolescent (impulsivi-
té, mauvaise planification, manque de jugement,
distractibilité, etc), puis il fait le rapprochement avec
les manifestations comportementales analogues ob-
servées chez certains patients apres la survenue
d’'une lésion frontale. Il explore aussi toutes ces
hypothéses d’étiologie neuroanatomique et neuro-
chimique alors en vigueur, et conclut finalement que
les termes trouble du déficit d’attention et hyperki-
nésie sont beaucoup trop restrictifs en regard de la
riche sémiologie que présente cette affection ; il pro-
pose de leur substituer le terme de dysfonction du
lobe frontal.

Modéele de Barkley dans le Tdah

Dans un article récent, Barkley (1997) expose son
nouveau modele théorique du Tdah dans lequel il
tente d’intégrer les données de la neuropsychologie
des fonctions exécutives. Il élabore un modele hy-
bride qui s’appuie a la fois sur la théorie initiale du
langage chez I'humain et I'animal de Bronowski
(1967) et sur la théorie du cortex préfrontal de
Fuster (1997).

Pour Barkley, les fonctions exécutives, conjointe-
ment avec l'inhibition des comportements, servi-
raient a créer un déplacement du contrdle des com-
portements assujettis exclusivement a un environne-
ment externe vers un contréle des comportements
assuré par des représentations internes de I'informa-
tion. Les stimulations sensorielles, aussi bien que les
comportements moteurs non pertinents a la réalisa-
tion d’un but et de sa représentation internalisée, se-
raient minimisés et éventuellement supprimés. Cette
suppression se produirait durant 'exécution des ré-
ponses motrices complexes générées par les fonc-
tions exécutives en vue de 'obtention d’'un but. Du-
rant 'exécution du comportement orienté vers un
but, la mémoire de travail garderait a 'esprit la der-
niere réponse (rétrospective) et celle qui vient
(prospective) pour modifier ou ajuster les réponses
subséquentes. La sensibilité a lerreur serait ainsi
créée. Quand une interruption vient briser cette
chaine de comportements, le sujet serait capable de
se désengager pour répondre a linterruption mo-
mentanée, puis de réengager la séquence de compor-
tements orientés vers un but, puisque le plan aurait
été maintenu en téte par la mémoire de travail en
dépit de cette interruption. On voit bien, par cette
séquence d’actions toujours orientée vers un but,
combien Barkley s’appuie sur les données récentes
de la neuropsychologie pour justifier son modéle,

S’appuyant sur les hypothéeses de Mattes, Chelune et
ses collaborateurs (1986) utilisent des taches recon-
nues pour mesurer l'intégrité des lobes frontaux et
démontrent, en effet, une différence significative et
une tendance développementale entre sujets nor-
maux et enfants souffrant du Tdah. Les plus jeunes
hyperactifs réussissent encore moins bien que les
plus vieux par rapport au groupe contrdle, faisant
dire aux auteurs que le délai de maturation aurait
tendance a s’amenuiser avec 1'age. Ils confirment,
néanmoins, l'impact du Tdah sur les fonctions
exécutives chez tous les enfants qui en souffrent. A
partir de ces résultats, plusieurs chercheurs ont par
la suite utilisé des tests neuropsychologiques pour
confirmer I'importance et le role du systeme frontal
dans I'expression du Tdah. C’est dans cette perspec-
tive que Barkley (1997) a élaboré son modéle.

mais contribue par cela méme a démontrer que le
Tdah est étroitement relié aux syndromes frontaux.

Selon Barkley, le déficit primaire dans le Tdah serait
d’abord un déficit d’inhibition des comportements
qui, secondairement, entrainerait une perte d’effica-
cité de quatre fonctions exécutives qu’il identifie
comme étant 1) la mémoire de travail, 2) autorégu-
lation de I'affect, de la motivation et de la vigilance,
3)le langage internalisé et 4)la reconstitution.
Imputant la perte du contréle moteur et de ces
quatre fonctions exécutives au déficit d’inhibition
des comportements. Barkley prétend faire le pont
entre les atteintes comportementales et les atteintes
cognitives.

Placant au-dessus de tout le déficit d’inhibition des
comportements, Barkley met en veilleuse le déficit
d’attention qu’il interpréte plutét comme une résul-
tante de son premier postulat et non comme le fac-
teur causal du Tdah. Il se dissocie en cela du
Dsm 1V, selon lequel le déficit d’attention constitue-
rait une base commune entre les trois sous types de
Tdah. Pour Barkley, le déficit d’attention chez les en-
fants inattentifs n’aurait pas du tout les mémes fon-
dements que celui retrouvé chez les hyperactifs
impulsifs avec inattention (mixte). Chez les pre-
miers, c’est I'attention sélective et 1'attention focali-
sée qui seraient touchées, alors que chez les seconds
ce serait plutot 'attention soutenue dont les bases
neurophysiologiques seraient distinctes. Les enfants
chez qui domine I'inattention sont souvent décrits
comme lunatiques, « ailleurs », dans les nuages, fa-
cilement confus, hagards, 1éthargiques, hypoactifs et
passifs, rejoignant en cela beaucoup plus vraisem-
blablement le profil du syndrome dorso-latéral ou
Iexces d’inhibition vu dans la section précédente ;
les enfants hyperactifs impulsifs avec une compo-

© Cenop-fl pour le texte original — article téléchargé sur http://www.platon-dys.org — page 8/18



sante d’inattention se présentent davantage comme
ceux du profil orbito-frontal ou ayant un défaut d’in-
hibition.

Le modéle de Barkley ne conviendrait donc pas aux
enfants simplement inattentifs sans hyperactivité, et
il ne s’appliquerait qu’aux seuls enfants hyperactifs

TROUBLES DE LA CONDUITE ET AGRESSIVITE

Le Tc est défini dans le Dsm IV comme un ensemble
de conduites répétitives et persistantes, dans lequel
sont bafoués les droits fondamentaux d’autrui ou les
normes et régles sociales correspondant a I'age du
sujet. Le diagnostic requiert la présence d’au moins
trois critéres parmi les quatre catégories: 1) agres-
sions envers des personnes ou des animaux;
2) destruction de biens matériels ; 3) fraude ou vol ;
4) violations graves de regles établies.

La perturbation du comportement doit entrainer une
altération cliniquement significative du fonctionne-
ment social, scolaire ou professionnel. Si le Tc dé-
bute pendant I'enfance (avant 10 ans), il est généra-
lement plus durable. Plusieurs études longitudinales
indiquent la persistance des troubles méme a I'age
adulte (comportement criminel, toxicomanie, insta-
bilité professionnelle, pauvreté de l'ajustement so-
cial), qui perdurent méme a travers les générations.
S’il ne débute qu’a ’'adolescence, il se termine géné-
ralement avec celle-ci; les sujets de cette catégorie
sont moins susceptibles d’avoir des comportements
agressifs et ont en général de meilleurs relations
avec leurs pairs. Les comportements caractéristiques
du Tc se produisent habituellement dans des
contextes variés : a I’école, a la maison ou a l'exté-
rieur. Les symptomes varient au fur et a mesure que
le sujet grandit, que sa force physique s’accroit, que
ses capacités cognitives et sa maturité sexuelle se dé-
veloppent.

La prévalence du Tc semble avoir augmenté au cours
des derniéres décennies ; elle serait plus élevée en

Le Tc a caractére psychiatrique

Dans la catégorie de Tc a caractere psychiatrique, on
trouve toujours une intentionnalité dans 'expression
des conduites. La destruction des biens d’autrui est
délibérée, les sujets déclenchent volontairement 1'-
hostilité ou réagissent agressivement et utilisent des
comportements d’intimidation. Les comportements
de provocation ou la violation des regles établies
sont intentionnels. Les sujets ayant un Tc de nature
psychiatrique manifestent en général peu d’empa-
thie et peu de sollicitude pour les sentiments, les dé-
sirs et le bien-étre d’autrui. Cette absence d’empa-
thie est délibérée contrairement a celle qu'on ob-
serve dans le SYNDROME DE DYSFONCTIONS NON VERBALES
(Sndv) ou dans I'autisme. Ces enfants et adolescents
ne ressentent ni culpabilité, ni remords, bien qu'’il

impulsifs méme quand, avec la maturation, les com-
portements proprement hyperactifs dans leur com-
posante motrice se sont largement estompés a 'age
de T'adolescence. Barkley présente dans son article
un nombre impressionnant d’études qui viennent
étayer son argumentation et valider toute la richesse
de son modéle.

milieu urbain qu’en milieu rural. Les taux de préva-
lence varient beaucoup selon la nature des popula-
tions étudiées ; ils sont plus élevés chez les garcons
(entre 6 % et 16 % selon les études) que chez les filles
(entre 2% a 9 %). Pour la majorité des sujets, le
trouble disparait a I'age adulte.

Bien que le Dsm IV reconnaisse la possibilité d’'une
double étiologie, soit génétique soit environnemen-
tale, il ne dit rien des fondements organiques de
cette pathologie. Notre pratique quotidienne nous a
cependant amenée a dissocier clairement deux types
de Tc, dont I'étiologie difféere radicalement malgré
lapparence ou la similitude de leurs manifestations.
La premiere catégorie de Tc se rattacherait beaucoup
plus directement a la psychopathologie telle que dé-
crite dans le Dsm IV, et correspondrait a ce qu’il est
convenu d’appeler la délinquance juvénile ; elle dé-
coule le plus souvent d’'une cause externe ou envi-
ronnementale ou d’un interaction entre cette cause
et la dynamique personnelle de l'individu. La se-
conde catégorie de Tc serait davantage la résultante
soit d’une lésion frontale directement, soit d’une
immaturité neurologique des lobes frontaux entrai-
nant des conséquences analogues a celles qu’on ob-
serve dans une véritable lésion. L'importance de
cette distinction est capitale, car c’est elle qui dé-
termine le type d’interventions thérapeutiques a
mettre en place, lesquelles sont radicalement dif-
férentes dans 'un et 'autre cas.

soit quelquefois difficile d’évaluer si un remords est
sincere, car les sujets ont compris que ’expression
du remords peut éviter ou réduire une punition.
Contrairement a ce qu’en dit le Dsm IV, qui ne fait
pas cette distinction entre étiologie psychiatrique et
étiologie organique, nous croyons que ces sujets ont
un niveau de fonctionnement intellectuel dans la
moyenne ou méme au-dessus de la moyenne, car ils
peuvent souvent élaborer de longue date un plan
machiavélique bien concu et bien articulé, témoi-
gnant justement de leur capacité de raisonnement
aussi bien verbal que non verbal. On trouve dans
cette  catégorie = moins souvent d’enfants
impulsifs/hyperactifs et les troubles réels d’appren-
tissage sont rares; quand les difficultés scolaires

© Cenop-fl pour le texte original — article téléchargé sur http://www.platon-dys.org — page 9/18



surviennent, elles s’expliquent le plus souvent par
une absence scolaire délibérée ou un manque d’inté-
rét pour le matériel académique.

Plusieurs facteurs prédisposent a la construction de
cette personnalité délinquante, caractérielle ou so-
ciopathique : un rejet parental ou une carence de
soins, des pratiques éducatives inadéquates (disci-

Le Tc d’étiologie organique

La plupart des manifestations comportementales dé-
finies dans le diagnostic de Tc sont similaires a celles
qu’on observe dans les dommages cérébraux du lobe
frontal. Bien que les cas de lésions focales durant
Penfance soient peu nombreux, les effets d’'une telle
Iésion ne sont ni silencieux, ni temporaires, ils sont
au contraire durables et dramatiques, car ils af-
fectent le développement cognitif et social; ils
peuvent toutefois passer inapercus immédiatement
apres la 1ésion et ne se manifester que plus tard dans
le cours du développement, au moment ou se
mettent en place les fonctions qui devraient étre as-
sumées par ces aires corticales. Ces manifestations
se comprennent mieux a la lumiere des comporte-
ments observés chez 'adulte apres une atteinte fron-
tale, puisqu’il est possible de comparer ceux-ci a
ceux qui prévalaient avant la lésion, et nous
permettent par conséquent d’en saisir le véritable
impact sur le patient. Les effets les plus fréquem-
ment rapportés apres une lésion frontale durant I'en-
fance (Benton, 1991; Eslinger et Grattan, 1991;
Grattan et Eslinger, 1991; 1992 ; Marlowe, 1992 ;
Mateer et Williams, 1991 ; Williams et Mateer, 1992)
sont les comportements pseudopsychopathiques qui
correspondent au syndrome orbito-frontal ample-
ment décrit chez I’adulte (Blumer and Benson, 1975 ;
Damasio, 1995 ; Eslinger et Damasio, 1985 ; Malloy
et coll., 1993 ; Meyers et coll., 1992 ; Saver et Dama-
sio, 1991 ; Stuss et Benson, 1984 ; 1986). Comme
dans les autres troubles développementaux, les
mémes manifestations cliniques peuvent survenir en
I’absence de lésion structurale lésionnelle, mais
résulteraient d’'une immaturité neurodéveloppemen-
tale des aires frontales.

Les caractéristiques observées dans cette population
sont tres similaires a celles qui sont décrites dans le
Dsm IV au sujet du Tc, mais s’en distinguent essen-
tiellement par I’absence d’intentionnalité. Apres une
conduite inacceptable, qu’il s’agisse d’agression phy-
sique ou verbale, de la destruction de biens matériels
ou de violation grave de régles établies, le sujet ex-
prime du regret sincére pour son geste qui, le plus
souvent, avait été commis sous I'égide d’'une impulsi-
vité ou sous l'effet d’une colére incontrélable.

De plus, contrairement au Tc¢ a caractére psychia-
trique, les enfants ou adolescents souffrent de la dif-

pline trop rigide ou au contraire laxisme), des sé-
vices physiques ou sexuels, un manque de sur-
veillance, un placement précoce en institution, des
changements fréquents d’environnement ou de
garde, la fréquentation des bandes de délinquants,
un milieu familial dysfonctionnel ou psychopatholo-
gique, etc.

ficulté qu’ils éprouvent dans leurs relations interper-
sonnelles.

Outre les manifestations d’allure caractérielle, le
Tdah est souvent observé chez ces enfants et les éva-
luations neuropsychologiques mettent en évidence
un déficit des fonctions exécutives (Séguin et coll..,
1999 ; Lueger et Gill, 1990). Ces résultats ne s’ex-
pliquent pas par une baisse générale des fonctions
cognitives puisque, parallelement, les tests non fron-
taux avaient été réussis. Les déficits mis en évidence
concernent les persévérations, la flexibilité, la plani-
fication, la sensibilité a l'interférence, la mémoire
(pour une revue, voir Pennington et Ozonoff,1996).

Pennington et Ozonoff (1996) ont remis en question
la présence d’un déficit des fonctions exécutives chez
les sujets atteints d’un Tec. Ils rapportent toutes les
études dont la méthodologie est suffisamment solide
pour valider les résultats, et alleguent que c’est la
présence concomitante du Tdah qui expliquerait plu-
tot I'atteinte des fonctions exécutives. Il est a noter,
toutefois, que les différentes études ne discrimi-
naient pas le TC, selon qu’il soit d’étiologie psychia-
trique ou d’étiologie organique, et que c’est précisé-
ment sur la base d’'une atteinte ou non des fonctions
exécutives que pourrait sans doute s’effectuer cette
distinction.

Depuis quelques années, notre pratique nous a ame-
nées a faire une évaluation neuropsychologique d’a-
dolescents et méme d’enfants référés en centre d’ac-
cueil. Ces jeunes nous étaient précisément référés
parce que leur structure de personnalité ne semblait
pas cadrer avec celle des autres, et ils ne répondaient
pas au méme type d’intervention. Plus immatures,
plus impulsifs, ces jeunes étaient souvent victimes
d’ostracisme de la part des autres délinquants. En
général, nos évaluations neuropsychologiques
confirmaient une atteinte significative des fonctions
frontales et plus spécifiquement exécutives. Ces en-
fants présentaient le plus souvent des troubles d’ap-
prentissage qui n’avaient jamais été considérés
comme tels ou autrement qu’en conséquence des
manifestations comportementales. Les troubles
d’apprentissage souvent rapportés découlent préci-
sément des atteintes cognitives que le syndrome
frontal (structural ou développemental) entraine.

Mécanismes neurobiologique et génétique dans le Tc
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Plusieurs facteurs nous orientent vers une dysfonc-
tion du systéme nerveux dans la pathogénése du Te.
Dans une récente revue de littérature sur le sujet,
Pennington et Ozonoff (1996) discutent des sources
mettant en évidence I'étiologie organique de cette
forme de Tc incluant des études en neurochimie,
neuroimagerie, psychophysiologie et neuropsycholo-
gie.

Les chercheurs rapportent 1) une réduction des ni-
veaux sérotoninergique et noradrénergique dé-
montrée par des études neurophysiologiques ; 2) la
mise en évidence d'une dysfonction frontale par les
études d’'imagerie fonctionnelle chez ces individus ;
3) une différence dans la conduction dermique et le
rythme cardiaque ; 4) un plus haut taux de risques a
la suite d’un traumatisme cranien ou 5) I’existence,
en rétrospective, de complications néonatales ; 6) un
abaissement du niveau de fonctionnement intellec-
tuel plus spécialement a ’échelle verbale. Plusieurs

LE SYNDROME DE GILLES DE LA TOURETTE

Le Sgt est un désordre du mouvement caractérisé
principalement par des tics moteurs et sonores
simples et complexes, stéréotypés, d’intensité va-
riable, qui se développent durant 'enfance et per-
sistent toute la vie. Le caractére singulier et drama-
tique de ce syndrome est l'incapacité du sujet, en
dépit de sa volonté, de réprimer les manifestations
motrices et vocales qui apparaissent bizarres et qui
le génent dans son rapport avec les autres.

Initialement décrit par le neurologue Gilles de la
Tourette (1885), on attribua pendant plusieurs
décennies I’étiologie de ces étranges manifestations a
des facteurs psychologiques. Depuis la découverte de
Pefficacité de l’halopéridol comme thérapeutique
pharmacologique, le Sgt est devenue un désordre
neurobéhavioral a caractére nettement organique,
dont la symptomatologie reste cependant frontiere
entre pathologie neurologique et psychiatrique.

Il y a une vingtaine d’années a peine, peu de prati-
ciens avaient eu l'occasion de traiter un patient qui
présentait un Sgt. Comme on croyait que le Sgt était
une affection rare, on attendait souvent de voir

Manifestations cliniques du Sgt

Les critéres diagnostics du Dsm IV pour le Sgt com-
prennent la présence de tics moteurs multiples et la
présence d’au moins un tic sonore. Les tics moteurs
sont obligatoirement présents depuis un an. Chez un
méme enfant, ils varient dans le temps en intensité,
en fréquence, en complexité, en sévérité et en locali-
sation anatomique (on les dit migrateurs). Les tics
sonores apparaissent dans le décours de la maladie,
mais généralement plus tardivement que les tics mo-
teurs, et peuvent disparaitre pour une période don-

de ces caractéristiques sembleraient prédictives d’'un
Tc.

La prévalence, trois fois plus élevée chez les garcons
que chez les filles, témoigne irrémédiablement en fa-
veur de l'influence du génome sur I'expression des
comportements dans le Tc, sauf dans les cas de 1é-
sions acquises. Par contre, dans le retard neurodéve-
loppemental des fonctions frontales, il n’est pas sur-
prenant d’y trouver un facteur génétique constitu-
tionnel. Dans cette méme perspective, il n’est pas
non plus étonnant de constater la fragilité ou I'ina-
déquacité des méthodes éducatives du milieu fami-
lial, ce qui ne prévaut pas nécessairement dans les
cas d’atteinte frontale structurale. Un tableau com-
paratif nous permet d’entrevoir, malgré des mani-
festations comportementales analogues, ce qui
distingue les vrais délinquants de jeunes qui pré-
sentent une immaturité des lobes frontaux.

apparaitre les symptomes les plus connus (tics mo-
teurs et vocaux) et les plus spectaculaires, la coprola-
lie par exemple, pour poser un tel diagnostic. On sait
maintenant que cette derniére n’est présente que
dans seulement 20 % des patients atteints du Sgt
(Robertson et coll., 1996).

Bien que I'on connaisse maintenant mieux la mala-
die qui a fait I'objet de nombreux articles scienti-
fiques et qui a joui d’'une plus grande couverture mé-
diatique durant la derniere décennie, il reste parfois
difficile d’en reconnaitre les symptémes chez 1’en-
fant. Les tics peuvent étre discrets ou masqués par
une comorbidité qui domine le tableau clinique et
qui peut étre mal interprétée a cause d’'un contexte
familial perturbé en raison méme de la maladie. 1l
est cependant important de savoir reconnaitre le Sgt
chez l'enfant, afin de pouvoir identifier le meilleur
traitement, orienter les interventions éducatives au-
pres de la famille et de ’école, et éventuellement ob-
tenir un encadrement et des services pédagogiques
adaptés quand ils sont nécessaires.

née. Comme les tics moteurs, ils peuvent étre
simples, complexes ou organisés.

Une des particularités du Sgt est la présence de co-
morbidités fréquemment associées (Lussier, 1992 ;
1999). Ainsi, les troubles obsessionnels-compulsifs
sont tres souvent rapportés chez l'adulte comme
chez l'enfant atteint du Sgt et constituent parfois
méme le plus important des handicaps. Chez 1’en-
fant, il n’est pas rare qu’on note la présence d’'un dé-
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ficit d’attention le plus souvent avec hyperactivité ;
des problémes d’apprentissage, des problémes de
comportement, des désordres d’anxiété, de l'auto-
mutilation, des migraines et des troubles du
sommeil peuvent également étre rapportés.

Bien que la prévalence exacte soit inconnue, on
Pestime généralement a 1/2000 pour une présenta-
tion compléete des manifestations du Sgt, mais elle
pourrait atteindre 1/200 pour les formes mineures
incluant les tics chroniques. La sévérité du Sgt est le
plus souvent considérée en fonction de la présence
ou non de comorbidités associées plutot qu’a la sévé-
rité des tics eux-mémes, et le traitement doit
d’ailleurs tenir compte des symptomes ciblés comme
étant les plus perturbateurs.

Cette pathologie demeure encore une énigme non
seulement sur le plan comportemental et symptoma-

tologique, dont la description clinique reste encore
fluctuante, mais également sur le plan neuropatholo-
gique, neuroanatomique, neurophysiologique et
neuropharmacologique. Néanmoins, les études
semblent converger vers une hypothese de dysfonc-
tionnement sous-cortical dont les voies de projec-
tions impliquent principalement les ganglions de la
base, le systeme limbique, le gyrus cingulae et le
cortex frontal. Toutes ces structures ont a leur tour
des projections importantes vers le cortex préfrontal.
A partir des différents constats dans les études, des
données neuro-anatomo-physiologiques et des pa-
thologies associées, on possede de plus en plus d’évi-
dences de l'implication des lobes frontaux et plus
spécialement préfrontaux dans les manifestations
comportementales du Sgt (Lussier, 1992).

Dysfonctionnement frontal d’apres les données anatomo-physiologiques dans le Sgt

Bien qu’il soit toujours séduisant de déterminer des
foyers anatomiques précis, en corrélation parfaite
avec les observations comportementales, les conclu-
sions des études sur les différentes pathologies
offrent rarement d’aussi beaux modeles. Le syn-
drome Sgt en est un exemple évident.

Les interventions neurochirurgicales sont peu nom-
breuses a cause de leur caractére définitif et destruc-
teur et n’interviennent que dans les cas les plus
lourds. Des études récentes en chirurgie stéréo-
taxique rapportent néanmoins des succes thérapeu-
tiques a la suite d’une cingulectomie antérieure bila-
térale chez deux patients sévérement atteints ne ré-
pondant a aucune médication ou d’une leucotomie
limbique chez un autre patient. En raison de la
proximité des régions impliquées et de leurs nom-
breuses connections avec les aires préfrontales, ces
rapports cliniques suggerent donc un réle majeur de
ces zones dans I'expression du Sgt (Lussier, 1992).

La premiére étude tomodensitométrique a émission
de positons démontrait une augmentation de 16 %
dans les ganglions de la base dont le lien avec les
lobes frontaux est bien reconnu. Une étude plus
récente chez 12 patients Sgt montre un taux d’utilisa-
tion du glucose inférieur de 15 % par rapport aux su-
jets normaux dans les régions des cortex frontal, et
cingulaire, de I'insula et du corps strié inférieur. Une
corrélation négative est trouvée entre la sévérité des

tics moteurs et vocaux et le taux de glucose dans ces
régions (Lussier, 1992).

Les études neuropharmacologiques sont plus pro-
metteuses pour I'élaboration d’'un modéle explicatif
du Sgt. Il devient de plus en plus évident que cette
pathologie impliquerait un dysfonctionnement du
systéme de neurotransmission. A cause de l'affinité
spécifique des différents médicaments utilisés dans
le traitement du Sgt avec des sites déterminés, la
plupart des systéemes de neurotransmetteurs connus
ont pu ainsi étre impliqués dans des tentatives
d’interprétation des mécanismes d’action res-
ponsables de I'expression de cette pathologie. Ce-
pendant, la grande majorité des études s’accordent
pour dire que le systeme dopaminergique semble
jouer un roéle prédominant, les autres systémes (no-
radrénergique, sérotoninergique, cholinergique, ga-
baergique, endorphinergique) ayant une contribu-
tion plus ou moins importante d’inhibition, d’excita-
tion, de facilitation ou de régulation sur le systeme
dopaminergique lui-méme. Il s’agirait, en fait, d'une
activation accrue des neurones a dopamine. Le mé-
canisme pathogénique responsable des manifesta-
tions cliniques reste indéterminé. Par ailleurs, on
sait que I’équilibre du systéme dopaminergique est
essentiel pour les fonctions du lobe frontal. Si I'in-
nervation dopaminergique est perturbée, des déficits
similaires a ceux qu'on observe dans les dommages
frontaux apparaissent (Lussier, 1992).

Dysfonctionnement frontal dans les pathologies associées au Sgt

La symptomatologie du Sgt se limite rarement aux
critéres nosologiques décrits dans le DSM IV. Des
pourcentages variés de Sgt, selon les études, pré-
sentent des symptémes d’hyperactivité, de déficit de
Pattention et des problémes d’apprentissage; I'-
hyperactivité et le déficit de I'attention ont déja fait
I’'objet de corrélations associées a un syndrome pré-

frontal (Boucugnani et Jones, 1989 ; Grodzinky et
Diamond, 1992 ; Mattes, 1980).

Par ailleurs, la pathologie associée qui rend le Sgt si
intriguant et lui confere souvent un statut psychia-
trique est le syndrome obsessif-compulsif. Chez I’a-
dulte, c’est la plus fréquemment associée au Sgt. Une
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trentaine d’études soutiennent qu’entre 15 % et 90 %
des Sgt manifestent des obsessions et des compul-
sions en plus des tics et vocalisations. Les obsessions
et les compulsions représentent des planifications
motrices complexes qui sont ressenties subjective-
ment (obsessions) ou exécutées de facon motrice
(compulsions) de maniére analogue aux impulsions
aberrantes qui produisent les tics et les vocalisa-
tions. Flor-Henry, Yendall et Koles (1979) avaient
clairement identifié un dysfonctionnement neuro-
psychologique au niveau des aires frontales dans le
syndrome obsessif-compulsif, qui refléte probable-
ment une pathologie des activités neurophysiolo-
giques. Depuis, plusieurs chercheurs ont mis en
cause les lobes frontaux dans I'expression du trouble

obsessionnel-compulsif (pour une revue, voir Tallis,
1997).

Quant aux problémes comportementaux observés
dans un tres grand nombre de cas d’enfants et d’ado-
lescents Sgt, ils refletent définitivement le syndrome
orbito-frontal. La plupart des enfants que 'on traite
pour un Sgt ont une pauvre régulation des conduites,
une impulsivité dans le comportement, des explo-
sions fréquentes de colére ou d’agressivité, et des
discours a connotation sexuelle inappropriée qu’'on
peut rapprocher de la description de la personnalité
frontale (Lussier, 1992).

Evaluation neuropsychologique chez les enfants atteints de Sgt

Une évaluation neuropsychologique, utilisant des
tests validés aupreés d'une population de cérébro-1é-
sés frontaux, effectuée aupres de 24 enfants Sgt et
d’un crourE DE coNTROLE (Gc) pairé pour I'age, le sexe
et la scolarité, a permis de confirmer la présence
d’'un dysfonctionnement frontal chez les enfants at-
teints du Sgt (Lussier, 1992). Depuis, 'expérience
clinique a largement confirmé ces données.

Ces enfants donnent généralement un rendement
intellectuel comparable aux enfants de leur age a I'é-
chelle verbale de Wechsler. Ils obtiennent par contre
un Qi non verbal significativement inférieur, notam-
ment a cause des tiches chronométrées ou les Sgt
prennent plus de temps que les enfants normaux,
bien qu’ils réussissent le méme nombre d’items ; on
peut alors évoquer une lenteur d’idéation dans le
traitement d’informations complexes plutét qu'un
probléme de raisonnement.

Les taches de mémoire passive, c’est-a-dire qui
n’exigent a peu pres aucune stratégie d’encodage
(empan mnésique de chiffres ou de mots, mémoire
incidentelle, reconnaissance d’images ou de visages),
semblent étre intactes chez les Sgt. Le taux d’oubli
lors de rappel différé est le méme que chez les en-
fants normaux. Par contre, la fonction mnésique
semble étre touchée chez les Sgt, parce qu’ils pré-
sentent peu d’habiletés dans I’élaboration de straté-
gies pour retenir une certaine quantité d’informa-
tions. Lors d’une tdche de mémoire associative vi-
suo-spatiale, par exemple, ils n’élaborent aucune
stratégie pour associer le stimulus lumineux visuo-
spatial au stimulus visuo-séquentiel et apprendre
ainsi plus rapidement tous les stimuli. De méme, ils
font un grand nombre d’erreurs, parce qu’ils ne pro-
cédent pas a des regroupements qui favoriseraient le
maintien de l'information. La courbe d’apprentis-

sage est en général beaucoup plus basse que chez les
enfants normaux. Les Sgt démontrent également une
grande sensibilité a linterférence; la troisieme
condition du Stroop est échouée chez eux de méme
qu’ils font plus d’erreurs au CALIFORNIA VERBAL LEARNING
TEST (Cvlt) : ils confondent les mots de deux listes ap-
prises séparément, se montrant ainsi sensibles a
I'interférence proactive et rétroactive.

Les Sgt éprouvent également de la difficulté dans les
taches de planification. En effet, ils font des erreurs
de planification dans les Labyrinthes ; comparés aux
enfants normaux, ils prennent plus d’essais pour re-
produire les modéles de la Tour de Londres et leur
temps de planification est plus long. C’est également
la planification qui fait défaut lors de ’exécution en
copie de la Figure Complexe de Rey, contrairement
aux enfants dyspraxiques chez qui on observait des
distorsions relevant davantage de troubles d’intégra-
tion perceptuelle. Chez les patients Sgt, on note fina-
lement une perte d’objectif, c’est-a-dire qu’ils
perdent de vue les contraintes imposées durant les
taches.

Les fonctions somato-sensorielles sont par contre
tout a fait normales chez les Sgt. Mises a part les
taches grapho-motrices particulierement déficitaires
chez ces sujets, les fonctions motrices sont aussi en
général tout a fait comparables a celles des enfants
de leur age.

En résumé, les Sgt obtiennent généralement une
moins bonne performance que les jeunes de leur age
sur toutes les mesures utilisées pour vérifier I'inté-
grité des lobes frontaux, alors qu’ils réussissent les
autres taches non frontales confirmant ainsi 'hypo-
thése d’une atteinte frontale.
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Contribution des variables cliniques dans le Sgt

Des analyses de covariance ont permis de dégager la
contribution des variables cliniques (déficit d’atten-
tion, hyperactivité, agressivité, obsession-compul-
sion, retrait) au profil neuropsychologique des Sgt.
Ainsi, méme apres extraction de la variance expli-
quée par les comorbidités, il reste encore des taches
ou les Sgt présentent encore des déficits par rapport
aux enfants normaux. Par ailleurs, il est intéressant
de noter la contribution importantes des symptémes
associés. D’apres les analyses de covariance, 'hyper-
activité expliquerait le mieux bon nombre de déficits
alors que les autres variables, agressivité et obses-
sions-compulsions en expliquent peu et que le retrait
social n’en explique aucun.

Dans I'ensemble, on peut donc dire que les résultats
confirment l’hypothése d'un dysfonctionnement
frontal dans le Sgt, mais celui-ci s’accentue en fonc-
tion de l'importance des symptdomes fréquemment
associés a cette pathologie, notamment 'hyperactivi-
té, Paggressivité et 'obsession-compulsion. Selon les
observations cliniques et d’aprés les analyses sta-
tistiques, on peut méme ajouter que dans plusieurs
cas, les déficits observés sont principalement, et
méme quelquefois exclusivement, imputables a I'-

hyperactivité. Cette constatation peut avoir des
conséquences importantes sur le plan des stratégies
thérapeutiques a implanter. En effet, parce que la
médication pour le traitement de I’hyperactivité
entraine une exacerbation des tics, elle est souvent
omise dans le traitement des enfants Sgt. Par contre,
les conséquences néfastes reliées a I'hyperactivité
prédominent nettement sur les conséquences reliées
a la présence des tics pour un grand nombre de fonc-
tions cognitives ; elles devraient donc étre prioritai-
rement traitées afin de permettre aux enfants de
faire des apprentissages signifiants lors de leur sco-
larisation méme s’il devait en résulter une augmen-
tation des tics.

Par ailleurs, les observations cliniques du comporte-
ment des enfants Tourette nous permettent surtout
de mettre un cadre pour expliquer les problémes
rencontrés par les Sgt qui ne relevent ni d’in-
compétences parentales souvent mises en cause, ni
d’échecs pédagogiques ; elles nous permettent égale-
ment de dissocier les comportements déviants plus
spécifiquement reliés au Sgt de ceux normaux
propres a 'avénement de ’adolescence.

EvaLuaTION NEUROPSYCHOLOGIQUE DES SYNDROME FRONTAUX

On vient de le voir, les diverses manifestations d’une
atteinte frontale se retrouvent non seulement dans
les cas de lésions cérébrales acquises, mais égale-
ment dans quelques neuropsychopathologies déve-
loppementales. On peut, cependant, passer a coté
d’'un diagnostic de dysfonction frontale méme avec
des outils neuropsychologiques, surtout chez les
jeunes enfants. Il faut toujours tenir compte de 'ob-
servation durant ’évaluation, de 'anamneése, et de la
description des comportements par les autres inter-
venants aupres de I’enfant dans diverses situations.
Des inventaires de comportements (Achenbach et
Connors) peuvent étre utiles pour un premier
dépistage.

Un bilan des fonctions cognitives avec le wecHSLER
INTELLIGENCE SCALE FOR CHILDREN (WiscIII) constitue
toujours une bonne base pour permettre au clinicien
d’énoncer une hypothése de dysfonctionnement
frontal selon le profil que le jeune obtient. Qu’il s’a-
gisse d’'un Tda ou d’un Tdah, d'un Tc ou d’'un Sgt, on
trouve, en effet, un profil particulier. Ainsi, les trois
premiers donnent généralement un quotient verbal
légérement inférieur au quotient non verbal, alors
qu'on trouve l'inverse pour un Sgt.

Dans tous les cas, on constate une atteinte des fonc-
tions attentionnelles mesurée principalement dans le
Wisc III par un empan de chiffres plus faibles que
I’ensemble des autres sous-tests. Par contre, il arrive
souvent que les sous-tests information, arithmé-

tique et code soient, avec 'empan de chiffres, égale-
ment inférieurs a la moyenne générale des résultats
de T'enfant, ce qui a donné lieu au profil arrramETIC,
CODING, INFORMATION, DIGIT-sPAN (Acid) pour décrire le
profil des enfants ayant un Tda ou un Tdah. Durant
le sous-test arithmétique, 'enfant fait souvent répé-
ter les énoncés par 'examinateur, car il est incapable
de traiter les données, la capacité d’attention et la
mémoire de travail étant inefficaces. Le sous-test
information est faible, car 'enfant porte peu d’inté-
rét ou d’attention a ce type de connaissances qu’il
devrait avoir progressivement intégré. Le code est af-
fecté autant par celui qui n’aurait qu'un déficit d’at-
tention que par celui qui est hyperactif-impulsif.
Dans le premier cas, I'enfant perd de vue le symbole
qu’il cherche a pairer, et son balayage oculaire fait
un aller-retour dans la recherche du symbole a dessi-
ner ; dans le second cas I'enfant impulsif trace trop
rapidement le symbole et, se rendant compte qu’il
s’est trompé, barbouille par dessus un autre sym-
bole. Sa copie est généralement brouillon.

Chez l'enfant impulsif, 'analyse d’items peut aussi
étre révélatrice : plusieurs items du complétement
d’'images sont échoués, parce qu’il donne sa réponse
trop rapidement sans se réviser ; il en sera de méme
pour l'arrangement dimages, ot il ne fait pas atten-
tion au détail qui lui permettrait de bien organiser la
séquence ; les labyrinthes sont échoués principale-
ment, parce qu’il n’a pas pris le temps de planifier et
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s’est engagé plusieurs fois dans les chemins sans is-
sue.

Par ailleurs, ces enfants réussissent généralement
bien les constructions avec blocs (sauf les Sgt qui
perdent les points boni, car ils sont trop lents). Ils
donnent de bons résultats aux sous-tests similitudes
et vocabulaire, mais ils peuvent échouer le sous-test
compréhension parce qu’ils manquent de jugement.

Planification

Outre les labyrinthes du Wisc III, plusieurs épreuves
peuvent étre utilisées pour vérifier les capacités de
planification et d’anticipation du sujet. Les plus utili-
sées sont la Tour de Londres (voir Lussier et coll.,
1998 pour la description du matériel) et la Figure
complexe de Rey. A la Tour de Londres, 'enfant
impulsif a généralement un temps de planification
plus court, il fait plusieurs essais erronés avant de
réussir le modele a reproduire et souvent méme ses

La flexibilité mentale

Bien qu’actuellement contesté comme instrument de
localisation, le Wisconsin Carp Sorting Test (Wsct)
permet néanmoins de vérifier la flexibilité mentale
(pour une description du test et des normes chez les
enfants, voir Chelune et Baer, 1986). Le sujet doit
non seulement découvrir les principes de catégorisa-
tion, mais aussi s’ajuster a la rétroaction donnée par
Iexaminateur qui change de catégorie a son insu.
Dans les cas de dysfonction frontale, le sujet fait de
nombreuses erreurs persévératives, c’est-a-dire qu’il
maintient le principe de catégorisation dans lequel il
s’était engagé en dépit d’'une rétroaction négative de
la part de I'examinateur, faisant ainsi preuve de
grande rigidité cognitive. Cependant, la difficulté la
plus fréquente chez nos enfants et adolescents qui
présentent une immaturité frontale, c’est la difficulté
a maintenir la catégorie en cours qui s’exprime par
une perte momentanée d’objectif et qui se traduit
par des bris de catégorie fréquents.

L’autorégulation

Les taches de mémoire sont nécessaires pour
connaitre la maniére dont 'enfant s’y prend pour
gérer 'information, et constituent en cela de bonnes
mesures d’autorégulation. L’enfant qui aurait une
immaturité frontale n’a pas une mauvaise mémoire
(ou déficit mnésique), mais n’utilise pas ou ne déve-
loppe pas suffisamment de stratégies efficaces pour
encoder correctement I'information. De plus, comme
il organise mal les données, il est plus sensible aux
erreurs proactives et rétroactives, il fait aussi plus de
répétitions lors de l'apprentissage d’une liste de
mots.

N

Lorsque l'on retrouve a travers le WiscIII des
indices qui nous orientent vers la possibilité d’'une
dysfonction frontale, le neuropsychologue doit ce-
pendant confirmer son hypothése par des tests plus
spécifiques mesurant les fonctions exécutives, in-
cluant la planification, la flexibilité mentale et 'auto-
régulation.

erreurs sont persévératives, car sa mémoire de tra-
vail est limitée ; finalement il lui arrive souvent de
faire un bris de régles en cours d’exécution. La Fi-
gure complexe de Rey est également réalisée sans
anticipation. L’enfant déborde de 'espace qui lui est
normalement alloué, son temps d’exécution est plus
court, il fait preuve d’un mauvais jugement dans l'or-
ganisation de son dessin.

Le Stroop, bien connu des neuropsychologues (plu-
sieurs versions sont disponibles dans le commerce),
permet également de voir comment 'enfant peut s’a-
juster rapidement a une situation inhabituelle et in-
usitée. Apres avoir dénommé la couleur de I’encre et
fait la lecture du nom des couleurs, le sujet doit dire
la couleur de I'encre utilisée pour le nom écrit d’'une
autre couleur (exemple: le mot rouge est écrit a
Iencre bleue). Cette troisiéme condition fait donc
interférence avec un comportement habituel qui doit
étre supprimé.

Le tracé B de Halstead-Reitan (1974) fait également
appel a une souplesse cognitive car I’enfant doit inhi-
ber une tache automatique (la séquence de chiffres)
qu’il avait d’ailleurs pratiquée dans un premier tracé
(A) pour alterner avec une séquence de lettres. L'en-
fant impulsif y fait de nombreuses erreurs, alors que
I'enfant inattentif prend plus de temps dans la réali-
sation.

La mémoire de travail et l'attention sont aussi des
fonctions permettant la gestion des informations.
Elles sont pratiquement toujours touchées dans les
différentes manifestations des neuropsychopatholo-
gies frontales. On peut cependant rappeler qu’on uti-
lisera plutdt des taches d’attention sélective et d’at-
tention focalisée pour dépister un trouble d’attention
sans hyperactivité, alors qu’on identifiera davantage
un Tdah avec des taches d’attention soutenue. De
plus, il est habituel de trouver plus d’erreurs d’omis-
sions chez les premiers et plus d’erreurs de commis-
sions chez les seconds.
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La fluidité verbale est une autre tache qui peut étre
utilisée pour comprendre comment I'enfant gere 1’-
information qu’il posséde. L'enfant, qui présente une
dysfonction ou immaturité frontale, a en effet de la
difficulté a générer rapidement une liste de mots
dans un méme champ sémantique (par exemple, les
animaux). Comme il n’organise pas ses données, il
procédera a une énumération aléatoire, alors que
Ienfant normal cherchera a puiser dans des sous-ré-
pertoires de regroupement sémantique (par exemple
les animaux de la ferme, puis du zoo, puis de la forét,
ete).

APPROCHE THERAPEUTIQUE A PRIVILEGIER

Les adultes qui interviennent auprés du jeune qui
présente une dysfonction ou une immaturité fron-
tale, doivent étre informés de son caractére neurolo-
gique inaltérable dont 'enfant ne saurait étre tenu
pour responsable. On évitera de faire porter a I'en-
fant le poids de la responsabilité de son désordre
neurologique en ayant des interventions adaptées a
sa condition.

Méme s’il s’agit d'un déficit permanent parce que
constitutionnel sur le plan anatomique, le dévelop-
pement tardif des aires frontales permettra éventuel-
lement lacquisition des processus métacognitifs
nécessaires au développement de stratégies efficaces

L’hyperactivité, 'impulsivité

Quand I’évaluation neuropsychologique a pu mettre
en évidence la présence d’'une impulsivité et d’'une
hyperactivité qui nuisent aux apprentissages, a la so-
cialisation et a 'estime de soi, la médication devra
d’emblée étre proposée sans toutefois négliger
d’autres approches. En effet, une étude longitudinale
a démontré que I'ajout d’'un psychostimulant expli-
quait la majeure partie des bénéfices escomptés dans
une approche multimodale. Celle-ci reste cependant
définitivement la meilleure alternative pour les
résultats a long terme, c’est-a-dire quand la médica-

Les troubles de la conduite et le Sgt

Dans le Sgt, c’est le plus souvent la présence de co-
morbidité qui nécessite une intervention thérapeu-
tique particuliere dont les grandes lignes ont déja été
exposées ailleurs (Lussier, 1999a; 1999b; 1998a;
1998b ; 1992). La meilleure approche reste, comme
avec les enfants qui présentent un trouble de
conduites d’origine organique, une approche bé-
haviorale. Les confrontations verbales non seule-

Recommandations pour le déficit d’attention

Au niveau du message auditif et des attitudes de
communication :

On peut aussi voir les capacités d’autorégulation de
I'enfant dans la maniere d’aborder le matériel. Est-il
brouillon ? Est-il capable de vérification ? Est-il ca-
pable de mentalisation et par la suite d’autocorrec-
tion durant les différentes taches administrées ?
L’ensemble des observations jumelé aux résultats
obtenus nous permet de dresser un profil qui pourra
confirmer une hypothése de dysfonctionnement
frontal, auquel cas 'approche thérapeutique pourra
étre déterminante quant au pronostic.

qui pourront compenser ce déficit. Cette maturité
neurologique ne peut étre accélérée, il faut par
conséquent étre patient, mais aussi il faut pouvoir
soutenir le jeune par un accompagnement et un en-
cadrement pédagogique beaucoup plus serré qu'on
ne le fait généralement avec les enfants du méme
age. Dans les cas ou I'estime de soi est sérieusement
mise en déroute, a cause des échecs scolaires répé-
tés, on peut envisager le support d’'un psycho-stimu-
lant. On peut aussi ajouter des recommandations gé-
néralement données aux parents et aux enseignants
pour mieux encadrer ’enfant.

tion aura été cessée. Il faut savoir que I'agitation mo-
trice diminue considérablement a l’adolescence et
que le jeune sera alors davantage capable d’entre-
tenir des relations convenables avec ses pairs,
améliorant sa qualité de vie. Par ailleurs, un jeune
non traité durant I’enfance risque de développer une
image négative de soi qui pourrait entrainer des
problémes de comportement secondaires a sa condi-
tion neurologique.

ment sont inutiles, mais aggravent généralement le
conflit. Il vaut mieux aménager l’environnement
pour éviter que s’exprime un comportement in-
adéquat ou inacceptable. Chez les enfants qui pré-
sentent des Tc d’origine organique, 'approche reste
essentiellement de méme nature.

+ Réduire le nombre de consignes dites a la
fois.
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Parler clairement a un rythme modéré avec
des pauses occasionnelles pour faciliter la
compréhension.

Insister sur les mots-clés.

Vérifier la compréhension avant de changer
de sujet en demandant a 'enfant de résumer
ce qu’il a compris ; compléter ou reformuler
au besoin.

Attirer lattention de I'enfant avant de lui
parler, s’assurer qu’il regarde et écoute le lo-
cuteur.

Controler les périodes d’effort en alternant
les périodes de travail intensif avec des mo-
ments de détente.

Récompenser l'enfant pour ses progres
méme minimes (encouragements verbaux,
autocollants).

Eviter de diviser son attention en lui deman-
dant d’écrire en méme temps qu’on parle.

Au niveau des stratégies compensatoires a déve-
lopper par I'enfant :

L 4

Encourager ’enfant a s’exprimer s’il ne com-
prend pas, en demandant de ralentir ou d’a-
voir des explications supplémentaires.

En milieu bruyant, faire réaliser a I’enfant
quil peut mieux comprendre s’il regarde
Iinterlocuteur (lecture labiale, gestes natu-
rels).

Encourager I'enfant a choisir sa place en
tous lieux et a réduire le bruit ambiant
lorsque possible, s’approcher et regarder le
locuteur.

Montrer a I'enfant a visualiser une histoire
entendue en I'imaginant dans sa téte.
Travailler avec l'enfant ses capacités d’é-
coute.

Encourager I'enfant a étre patient devant
une tache ou une consigne, lui montrer a ré-
fléchir avant de dire qu’il n’a pas compris ou
de répondre au hasard.

Montrer a l'enfant a anticiper a partir
d’indices contextuels, par exemple étre at-
tentif quand le professeur va au tableau car
cela annonce qu’il va expliquer quelque
chose.

Apprendre a l'enfant a compenser quand
une syllabe ou un mot lui échappe en se ser-
vant d’indices visuels et contextuels qui lui
permettent de deviner la partie manquante.
Apprendre a I'enfant des stratégies mnémo-
niques.

Au niveau de I’environnement sonore :

Recommandations pour le Sgt

Faible seuil de tolérance a la frustration

Assurer un placement préférentiel en classe
pour I'enfant, proche de 'enseignant et loin
des sources de bruit, tels fenétres, corridors
achalandés, ventilateurs.

Procurer un endroit calme pour étudier a la
maison, en contrdlant le bruit et les distrac-
tions visuelles.

Controler le niveau de bruit dans la classe,
en exigeant le silence lors des dictées,
consignes et explications orales.

Autres recommandations :

*

*

Aider T'enfant a faire le lien entre ses diffi-
cultés d’apprentissage et ses problemes d’i-
nattention et d’impulsivité face aux taches
scolaires.

Mettre en place un systeme de renforcement
positif, avec suivi quotidien enfant-ensei-
gnant-parent (sous forme de bréves com-
munications écrites suivant les progres)
pour aider 'enfant a reconnaitre et a amélio-
rer ses propres performances pour ce qui est
d’utiliser des stratégies appropriées aux
taches requises, d’augmenter son attention a
la tache et de s’organiser de plus en plus par
lui-méme ; un systéme de renforcement po-
sitif est aussi susceptible d’aider I'enfant a
s’améliorer au plan de la confiance en soi.
En classe, placer I'enfant prés de I'avant ou
I'enseignant pourra l'aider & focaliser son at-
tention de fagcon appropriée.

Dans la mesure du possible, donner les
consignes verbales une a la fois, s’assurer
que l'enfant attende la fin de la consigne,
puis lui demander de la répéter afin de véri-
fier sa compréhension et d’apporter les clari-
fications nécessaires.

Lorsqu’il n’a pas compris suffisamment une
consigne pour faire une tache, habituer I'en-
fant a le dire afin qu'on puisse I'aider a clari-
fier les choses

Offrir, dans la mesure du possible, des ap-
puis visuels pour faciliter les apprentissages
(p-ex., matériel concret en mathématiques,
mots-clés écrits pour rappeler les consignes
qui ont été données verbalement).

Limiter la longueur des travaux, dans la me-
sure du possible, afin que '’enfant ne se fa-
tigue pas indiment dans des taches non pro-
ductives.

Pour augmenter la confiance en soi, donner
autant que possible a I'enfant la possibilité
de participer a des activités pour lesquelles il
pourrait avoir des talents particuliers et qui
pourraient étre valorisantes pour lui.

fractionner les objectifs ;
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L 4

varier fréquemment la tache.

Pauvre estime de soi

*

*

*

identifier une activité solo dans laquelle 'en-
fant pourrait éventuellement exceller ;
mettre tout en ceuvre pour investir cette ac-
tivité ;

favoriser les attitudes de saines compétitions
(par exemple, la natation) pour augmenter
P’estime de soi.

Problemes sociaux (faible capacité d’empathie)

L 4

* o o

* 6 0 0

diminuer le temps d’interaction sociale ;
aménager les périodes de transition ;
restreindre les récréations (activité solo) ;
diner a Dlextérieur (voisins, personnes
agées) ;

éviter les sports d’équipe ;

focaliser sur la tache ;

offrir des activités de groupe a petites doses ;
enseigner formellement et concrétement les
regles de vie en groupes.

Trouble d’anxiété

*

*

laisser peu de place aux choix, génératrice
d’anxiété ;

faire une liste des taches a accomplir que
Penfant pourra biffer au fur et & mesure pour
lui permettre de voir sa progression.

Trouble obsessionnel-compulsif (rigidité cogni-
tive, harcélement)

*
*
*
*
.

*

aménager I’environnement externe ;
détourner le sujet de I'obsession ;

recentrer le jeune sur sa responsabilité ;

ne jamais participer aux rituels ;

se montrer plus tolérant et plus souple de-
vant les demandes intempestives ;

chercher avec I'enfant un moyen de compen-
ser.

Comportement explosif-Rage

*

* 6 00

offrir un lieu de retrait (pas une punition) ;
couper les liens avec le déclencheur ;

ne pas tenter d’identifier le déclencheur ;
éviter toute intervention verbale ;

décrire la situation a I'enfant et lui expliquer
ce qui s’est passé apres I'événement.

Troubles de comportement

*

*
*

N

étre plus tolérant vis a vis les comporte-
ments hors normes ;

refuser les comportements inacceptables ;
donner des conséquences directement en
lien avec la faute commise (par exemple, ré-
parer ou remplacer un matériel endomma-
gé);

établir des objectifs claires, facilement opé-
rationalisables ;

aider les parents a trouver du répit ;
cohérence et constance des régles mais sou-
plesse dans leur implantation ;

chercher avec ’enfant comment changer un
comportement ;

donner a l'enfant l'occasion de rencontrer
des adultes atteints du SGT qui ont réussi ;
proposer une alternative pour éviter le refus
fréquent et donner a l'enfant l'impression
d’un choix (fais ton devoir ou ramasse ta
chambre) ;

donner des exemples concrets ;

enseigner formellement les comportements
indésirables ;

ne cibler qu'un ou deux comportements dé-
viants a la fois ;

enseigner les relations de cause a effet ;
montrer le lien entre le choix de ses compor-
tements et la maniere dont les autres y ré-
pondent.
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