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Résumé :

Cet article est une revue résumant les données les plus récentes concernant les symptémes
apparentés a la négligence que I'on peut observer chez les patients présentant un syndrome
douloureux régional complexe (CRPS). Certains de ces patients ont en effet tendance a
ignorer le membre affecté, ou a en avoir une représentation mentale altérée. Les CRPS
incluent de fait une altération de l'image du corps et du schéma corporel et traduisent un
possible effet top-down (descendant) de [Iattention visuo-spatiale sur [lintégration
somesthésique et nociceptive, avec élément d’hyperattention dirigée. L’adaptation
prismatique, par la modification de I'attention visuo-spatiale, peut agir sur le schéma corporel
et l'intégration somesthésique mais aussi sur la douleur et la motricité, ouvrant ainsi de
possibles perspectives thérapeutiques permettant de court-circuiter les niveaux cognitifs les
plus élevés et en particulier la prise de conscience ou le contréle intentionnel.

Abstract :

This publication is an invited topical review that summarizes the recent findings regarding the
neglect-like symptoms observed in patients with complex regional pain syndrome (CRPS).
Some of these patients tend to ignore or have an altered mental representation of the
affected limb. CRPS include bodily schema and image alterations and reflect a potential top-
down effect of visuo-spatial attention on somesthesic and nociceptive integration, linked to a
directed hyperattention. Prismatic adaptation could act not only on bodily schema through
visuo-spatial attention change, but also on pain and motricity. This opens potential
therapeutic perspectives bypassing higher cognitive levels and especially consciousness and
intentional control.
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L’espace est une dimension fondamentale intervenant dans la perception et
les liens entre cerveau et espace posent la question de savoir comment sont
représentées, mémorisées, percues et utilisées les relations spatiales des objets
entre eux, et des objets par rapport au corps. L’intégration de la dimension spatiale,
qui ne peut s’établir qu’a partir des actes sensoriels, moteurs et cognitifs engagés,
permet de guider les interactions avec le monde extérieur. Ce dialogue sensori-
moteur contribue finalement autant a I'élaboration des représentations spatiales que
corporelles.

Le cerveau est capable de traiter les informations spatiales selon différents
cadres de référence. Une premiére dissociation, théorique, peut étre faite entre
représentations égocentriques et allocentriques [1]. Le cadre de référence
égocentrique, c'est-a-dire centré sur le sujet, permet la représentation spatiale des
objets selon leur position relative par rapport au corps de l'observateur. Dans ce
contexte, la droite et la gauche sont définies par rapport au milieu du corps ou d’'une
partie spécifiée du corps. Dans le cas de représentations allocentriques, la
perception de la position dans I'espace est indépendante de I'observateur. L’espace
est alors percu en termes de relations positionnelles entre les objets ou entre les
différentes parties d’objets.

Un autre élément de distinction important & prendre en compte dans la perception
spatiale est la dissociation entre espaces personnel, péripersonnel et extrapersonnel
[2]. L’espace personnel correspond a I'espace du corps, le péripersonnel a I'espace
rapproché permettant la manipulation directe d’objets proches (espace de
préhension) et I'extrapersonnel a un espace plus éloigné dans lequel les objets

peuvent étre atteints grace aux mouvements corporels.



Chez 'lhomme, ce cadre théorique et ces dissociations sont notamment documentés
par les investigations neuropsychologiques réalisées chez des patients présentant
un syndrome de négligence spatiale unilatérale, pathologie de la cognition spatiale
par excellence fréquemment observée aprés lésion consécutive a un accident
vasculaire cérébral [3-6]. Ce trouble singulier de I'utilisation et de la conscience de
'espace est un phénoméne durable, consécutif le plus souvent a une lésion
hémisphérique droite, notamment pariétale [7] et plus particulierement autour du
lobule pariétal inférieur, c'est-a-dire autour d’une région jouant le réle d’une interface
multi-sensorielle et sensori-motrice entre perception spatiale et action [8, 9].
Syndrome polymorphe, il associe un défaut de prise en compte des informations
sensorielles issues de la partie de l'espace situé du cbté opposé a la Iésion
cérébrale, une modification de l'orientation et des réactions et des actions réalisées
en direction de celui-ci, ainsi que des manifestations comportementales résultant de
I'altération de la conscience qu’a le patient de ces perturbations. Il constitue ainsi un
trouble du comportement avec décalage systématisé du cété de la Iésion cérébrale.
Le patient qui en est atteint ne prétera pas attention a un interlocuteur situé a sa
gauche, ne lira que les colonnes de droite d’un journal ou oubliera de se raser ou se
maquiller la partie gauche du visage. Mais celui-ci éprouvera aussi des difficultés
pour explorer et se représenter mentalement la totalité de I'espace. Ce syndrome est
frequemment associé a une hémiplégie, a une hémianesthésie et a une hémianopsie
gauches dont il peut majorer lintensité (et réciproquement), ainsi qu’a des troubles
praxiques et des troubles de la mémoire topographique. Selon la partie de I'espace
ou la modalité sensorielle concernée, différentes formes cliniques peuvent décrites.
Le déficit se manifeste le plus fréquemment dans I'espace extracorporel et en

particulier dans I'espace proche (ou de préhension). C’est d’ailleurs dans cette partie



de l'espace que sont réalisés la plupart des tests d’évaluation. Le déficit peut
également affecter les autres parties de I'espace (I'espace extracorporel éloigné,
'espace corporel ou [l'espace imaginé). De nombreuses observations de
dissociations ont été rapportées témoignant que ces différentes parties de I'espace
dépendent de réseaux neuronaux distincts [3, 5, 10]. La négligence de l'espace
éloigné peut étre mise en évidence par des épreuves de dénombrement visuel, de
bissection ou de barrage réalisées avec un pointeur laser par exemple.

La négligence corporelle peut se manifester par exemple par des oublis lors
du rasage ou du maquillage sur la moitié gauche du visage, des difficultés ou méme
une stase des aliments dans la cavité buccale au cours de la déglutition [11].
Lorsque le trouble affecte la totalité de ’hémicorps, il peut étre révélé par des oublis
par le patient de son membre atteint qui le plus souvent est également paralysé et
anesthésié : par exemple le patient pourra étre allongé ou assis sur son membre
supérieur sans s’en rendre compte. Parmi les outils d’évaluation, outre les tests
neuropsychologiques papier-crayon (bissection de lignes, copie de dessin et barrage
notamment), la mesure du droit-devant manuel (mouvement de pointage dit en
boucle ouverte) permet d’objectiver l'atteinte des référentiels corporels, avec un
décalage de la position finale de pointage du c6té de la Iésion.

Dans ce contexte théorique particulier, le lien schéma corporel et image du
corps peut ainsi étre mis en défaut, avec la mise en évidence, au cas par cas, d’'une
déviation du regard, d’éléments d’hypokinésie voire d’akinésie (diminution voire
absence de mouvement), de défaut de conscience du trouble (anosognosie), parfois
de convictions délirantes centrées sur 'hémicorps paralysé (somatoparaphrénie)

voire d’allochirie (trouble de la perception se traduisant par un transfert de la



sensation sensorielle d’'un c6té vers l'autre cb6té de l'espace, dans le cas de la
négligence du coté contralésionnel vers le cété ipsilésionnel).

Parmi les stratégies thérapeutiques proposées dans le cadre de ce syndrome,
une approche sensori-motrice, de type ‘bottom-up’ (C’est a dire consistant a agir sur
les systemes de cognition spatiale par I'intermédiaire de leurs projections issues des
systemes sensori-moteurs, sur un mode plus « automatique » ou ascendant),
consiste a utiliser des lunettes prismatiques permettant de dévier le champ visuel des
patients vers la partie de I'espace située du coté ipsilésionnel [12-14]. Cette méthode
permet ainsi de tromper le cerveau (décalage vers le c6té ispilésionnel entre position
réelle et position visuelle de la cible lors d’'un mouvement de pointage) et oblige a
compenser, soit a opérer une réorientation des mouvements de la main vers le c6té
contralésionnel lors de la réalisation d’'une série de pointages itératifs selon un
mécanisme d’adaptation de bas niveau qui produit des effets indirects sur les
fonctions supérieures (Figure 1). Les effets consécutifs directs sont évalués au
moyen de la mesure de mouvements de pointage visuels, du droit devant manuel

et/ou visuel, et se traduisent par une réduction du décalage ipsilésionnel (Figure 2).

Cette procédure d’adaptation prismatigue a montré des effets positifs
concernant des taches visuo-manuelles (bissection de lignes, barrage de lignes,
copie de dessin ; Figure 1), mais également I'extinction tactile, I'imagerie mentale,
I'équilibre postural, la conduite du fauteuil roulant, la dysgraphie spatiale, I'intention
motrice ou la bissection de nombres [voir revue in 13, 15]. Ces résultats montrent
que les effets de l'adaptation prismatique ne sont pas seulement restreints aux
taches visuo-motrices (engageant des modalités impliquées dans le processus
adaptatif) mais peuvent également affecter la perception dans une modalité

sensorielle non adaptée. De facgon inattendue, cet effet peut s’étendre jusqu’a la



modalité auditive et produire une amélioration de la perception de matériel verbal
présenté a loreille gauche en condition d’écoute dichotique [16]. Des effets
somesthésiques ont également été obtenus, notamment sur la réduction des seuils
tactiles du c6té controlésionnel [17]. Le mécanisme de cette généralisation
intermodale pourrait prendre place a un niveau d’intégration multisensoriel.

Ainsi, sur la question des relations entre négligence et référentiels corporels,
plusieurs points peuvent étre retenus. Il existe dans le cadre de ce syndrome une
altération de I'image du corps et du schéma corporel [18], comme en témoignent de
facon diversement associés les symptdmes que peuvent présenter les patients.
Cette sémiologie singuliére rend compte d’un possible effet top-down de la cognition
spatiale sur lintégration somesthésique. Enfin, dans le cadre de [I'approche
rééducative, l'utilisation des prismes déviant I'environnement visuel et les effets
consécutifs qui découlent de cette procédure démontrent que I'adaptation
prismatique peut modifier la cognition spatiale et agir sur le schéma corporel et

l'intégration tactile [19].

De facon intéressante, certains liens pourraient étre envisagés entre ces
éléments sémiologiques et le syndrome douloureux régional complexe (CRPS).
Prolongeant l'intuition clinique classique selon laquelle la sous utilisation du bras du
CRPS pouvait étre rapprochée de la négligence motrice, il a effectivement été mis en
évidence qu’au cours de ce type de syndrome, il existe également une altération de
la représentation et de I'image du corps. De prime abord, le fait que le traitement de
'information nociceptive et la perception de douleur soient fortement influencés par
'attention spatiale [20, 21] et par les informations proprioceptives et visuelles a

propos de I'état du corps [22-24] supporte l'idée que linformation nociceptive est



probablement intégrée au sein de représentations multimodales et péripersonnelles
du corps [25]. Ces éléments sont renforcés par I'observation clinique des patients
présentant un CRPS: la représentation visuelle de la main douloureuse est agrandie
[26], une hypokinésie voire une akinésie peuvent étre observées [27], le seuil de
discrimination tactile est augmenté du c6té douloureux, la réduction ou
'augmentation de la taille visuelle de la main réduit ou accroit la douleur [28].

Ainsi, parallelement aux symptdomes usuels du CRPS (douleur, cedéme et
modifications cutanées), certains patients peuvent également ignorer leur membre
affecté ou en avoir une représentation mentale altérée (somatoparaphrénie), avoir
des difficultés pour reconnaitre leur propre membre [26] et/ou estimer sa position
[29], sa taille [30] et son orientation [31]. Un phénoméne d’extinction peut parfois
également étre observé, la stimulation du membre affecté étant difficile a percevoir
lorsque le membre sain est stimulé de fagcon quasi simultanée [32]. A partir de ces
éléments, il semblerait donc que les symptdmes sensori-moteurs observés dans le
cadre du CRPS pourraient ne pas étre liés uniguement a la douleur, se traduisant
par un comportement de type négligent [33]. Plusieurs auteurs comparent ainsi le
CRPS a la négligence [27, 32, 34-36]. Mais quels sont les éléments communs des
symptdbmes de type négligent observés dans le cadre du CRPS et ceux de la
négligence aprés Iésion cérébrale, quelles sont les éléments d’intégration spatiale
capables de rendre compte de cette sémiologie, que peut on apprendre de ces
patients de la perception spatiale de la douleur ? Les symptdomes de négligence des
patients CRPS sont modifies par la vision du membre [28, 29]. Les patients
présentent des erreurs de localisation du membre affecté et parfois également du
membre sain [29]. Moseley et al [32] ont par ailleurs montré que durant une

stimulation mécanovibratoire simultanée des deux mains (en I'absence de vision), il



existe, en position habituelle, une tendance a I'extinction des stimulations de la main
pathologique. De fagon surprenante, ce pattern est inversé lorsque les bras sont
croisés de part et d'autre de la ligne médiane du corps: les patients ont alors
tendance a négliger les stimulations du membre non affecté. Ces éléments
suggeérent fortement que I'atteinte corticale en lien avec le CRPS ne consiste pas en
une simple modification des voies sensori-motrices [37] et impliqgue une altération
des représentations plus complexes et multimodales de I'espace corporel intégrées
au niveau cortical. Ces données impliquent également que les patients avec CRPS
ne négligent pas spécifiguement le membre affecté mais plutot le cété de I'espace
dans lequel le membre affecté est normalement situé, suggérant une atteinte d’un
cadre de référence qui n'est pas dépendant de la représentation somatotopique du
corps, soit qui n'est pas dépendant des projections anatomiques des voies
sensorielles afférentes [38]. Il a été ainsi proposé que les symptbmes de type
négligent du CRPS, et les modifications corticales sous-jacentes, résultent d’'une
réorganisation maladaptative implicite du systéme sensori-moteur afin d’éviter la
provocation douloureuse du membre affecté, conduisant ainsi a une représentation
altérée de ce membre [33].

Or cette unique hypothése a été récemment rejetée [39]. En effet, cette altération de
la perception de I'espace ne semble pas restreinte au c6té du membre affecté. En
effet, certaines données montrent que les patients CRPS peuvent avoir une
perception spatiale altérée de stimuli visuels présentés a distance du corps et que la
direction de la négligence spatiale peut parfois étre inversée par rapport a ce qui a
pu étre précédemment rapporté, a savoir que les patients CRPS peuvent avoir
tendance a négliger la perception de la partie de I'espace correspondante au cété

sain du corps, et non au c6té pathologique [34, 35]. Sumitani et al [34, 35] ont utilisé



une tache de pointage du milieu subjectif du corps, dont on sait qu’elle produit des
erreurs vers le coté ipsilésionnel dans le cas de patients négligents suite a une lésion
cérébrale [40]. Lors de cette tache, un point lumineux est projeté sur un écran situé a
2 m du patient, et il est demandé au patient de déplacer ce point vers la position
estimée comme correspondant au milieu du corps, selon I'axe sagittal du tronc. La
tache était réalisée successivement en lumiere ambiante ou dans I'obscurité, cette
derniére condition permettant d’évaluer les performances dans un cadre de référence
purement égocentrique du fait de I'absence d’indices externes visuels. Les résultats
montrent des performances normales dans la condition lumineuse, alors qu’'a
l'inverse dans la condition d’obscurité, les jugements étaient nettement déviés vers le
c6té du membre affecté. Ce pattern de réponse n’était retrouvé ni chez les sujets
sains, ni dans le cadre d’autres types de syndromes douloureux chroniques avec
douleur unilatérale. Ceci pourrait étre interprété comme un déséquilibre de la balance
attentionnelle entre les données sensorielles issues des deux hémicorps, avec
éléments d’hyperattention en direction du cété affecté, ce qui est clairement en
opposition avec I'hypothése d’une ignorance implicite du membre affecté [33]. Il
semble en plus exister dans le cadre des CRPS des interactions complexes entre
€léments visuo-attentionnels et somesthésiques supportant I'idée d’une intégration

multimodale de l'information douloureuse [25].

Dans une perspective de réduction des symptémes, il a été montré que la réalisation
de blocs nerveux permettait de réduire ces symptomes [34]. Partant des
constatations faites dans le cadre de l'adaptation prismatique chez les patients
négligents cérébrolésés, I'idée a été d’appliquer cette procédure a des patients

présentant un CRPS afin d’essayer de réduire cette déviation vers I'hémiespace du



membre affecté. L’utilisation de prismes déviant le champ visuel du cété de I'espace
correspondant au c6té du membre sain permet ainsi de réduire les erreurs de
jugement du milieu du corps en les rééquilibrant du cété de I'espace correspondant
au membre sain. Cette procédure permet de réduire les éléments douloureux et les
caractéristiques pathologiques associés, avec une spécificité directionnelle et de
facon reproductible (Figure 3). De facon trés intéressante, les manifestations
végétatives locales (cedéme, trophicité, rougeur) et la mobilité articulaire étaient
significativement améliorées chez chaque patient inclus. De plus, le suivi longitudinal
d’'une patiente a permis de démontrer la spécificité de I'adaptation prismatique, de la
direction et de I'amplitude de I'adaptation dans les effets thérapeutiques obtenus.
Bultitude et Rafal [36] ont plus récemment reproduits ces résultats et proposent que
la douleur observée dans ce cadre pathologique puise étre une conséquence et non
la cause de la perturbation de la représentation du corps. L'immobilisation en lien
avec la pathologie causale (et non la douleur) pourrait ainsi étre a l'origine d’'une
réorganisation des circuits sensori-moteurs chez des sujets potentiellement
prédisposés. La limitation des mouvements volontaires pourrait ainsi étre envisagée
non pas comme une conséquence de la douleur ou de la faiblesse, mais plutét
comme un dérangement de la représentation corporelle rendant certaines postures

indisponibles.

Ainsi, CRPS et représentation corporelle semblent trés intimement liées. Les CRPS
incluent de fait une altération de I'image du corps et du schéma corporel et traduisent
un possible effet top-down de [lattention visuo-spatiale sur [lintégration
somesthésique et nociceptive, avec élément d’hyperattention dirigée. L’adaptation
prismatique, par la modification de I'attention visuo-spatiale, peut agir sur le schéma

corporel et l'intégration somesthésique mais aussi sur la douleur et la motricite,
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ouvrant ainsi de possibles perspectives thérapeutiques permettant de court-circuiter
les niveaux cognitifs les plus élevés et en particulier la prise de conscience ou le
contrdle intentionnel. L’étude du processus nociceptif et de la perception de la
douleur en lien avec la perception spatiale est pertinente non seulement du point de
vue théorique pour la compréhension du réle de la douleur dans les liens entre
détection de la menace et réaction défensive, mais aussi d’'un point de vue
thérapeutigue dans une perspective de développement de nouvelles approches

neuropsychologiques pour le traitement de la douleur chronique.
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Légendes des figures.
(a)

Prismatic shift
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Figure 1. Exemples d’effets cliniques de I'adaptation prismatique chez des patients

négligents.

effets consécutifs proprioceptifs mesurés par le droit devant visuel (déviation pre-test

[avant adaptation prismatique] et post-test [immédiatement apres adaptation

prismatique]) (tiré de Rossetti et al, 1998)

effets sur la copie de dessin et sur le dessin de mémoire (avant adaptation [pre],

immédiatement apres [post] et 2h apreés [late])
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Figure 2. Représentation de la mise en jeu des différentes composantes au cours

de la procédure d’adaptation prismatique et effets consécutifs (visuels et

proprioceptifs).
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Figure 3. Effets de I'adaptation prismatique dans le cadre du CRPS (tiré de Sumitani

et al, 2007 a, b)
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(a) suivi clinigue avant et aprés adaptation prismatique (exposition a une déviation
de 20° vers la gauche); changement dans le droit devant subjectif (au dessus de la
ligne pointillée = vers la droite; en dessous =vers la gauche); intensité de la douleur
par une échelle numérique (NRS) (de 0 & 10); degré de mouvement possible au
niveau du poignet (ROM) (S Supination, P Pronation)

(b) amélioration de la douleur et des caractéristiques pathologiques cliniques

(cedéme, décoloration, impotence fonctionnelle)
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