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Neuropsychologie :
les aires de la parole ne sont pas
si bavardes que ca!

La tomographie par émission de
positons est sans doute en train d’ou-
vrir une nouvelle voie a I'étude neu-
ropsychologique du langage. Cette
technique sophistiquée (décrite dans
m/s n° 8, vol. 2) permet de suivre avec
une certaine précision des modifica-
tions régionales du flux sanguin
cérébral. Petersen et al. [1] ont utilisé
cette capacité pour étudier, chez des
individus sains, les zones du cortex
cérébral mises en jeu par différentes
taches liées au langage (figure I1). Le
protocole utilisé par ces auteurs per-
mettait, par soustraction, d’identifier
des zones activées de facon addition-
nelle lorsque la tiche gagnait un
échelon de complexité. Trois types
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de réponses ont ainsi été étudiées : visuel | auditif
(a)des réponses dites sensorielles,
lorsqu’on présentait un mot soit écrit sensoriel | A A
sur un écran, soit transmis a des . .
écouteurs; (b) des réponses dites moteur
associatives, le sujet pronongant un - B

Y. 3 3 associatif
mot associé au mot présenté (exem- ‘

ple: présentation : giateau — répon-
se : manger).
Les zones corticales impliquées dans
ces réponses, comme elles ont été
visualisées par tomographie par
émission de positions, sont éton-
nantes surtout par les absences de
I'aire de Wernicke (la région tem-
poro-pariétale gauche) en général et
de l'aire de Broca (la région frontale
basse gauche) pour les réponses
motrices. L'aire de Wernicke appa-
raissait depuis plus d’un siécle
comme une région indispensable au
«codage » du langage en raison des
types d’aphasie rencontrés chez les
malades porteurs d’une lésion de
cette aire. De méme, 1’aire de Broca
était, depuis 1864, I’archétype des
aires corticales dont le role dans I'ex- Figure 1. Schémas présentant la face externe des hémisphéres céré-
pression verbale avait pu étre braux gauche (en haut) et droit (en bas). Les régions présentant une
e« établie ». activation au cours des trois types de taches sont indiquées (adapté d'aprés [1]).
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Au contraire de I’essentiel des sché-
mas proposés par les neuropsycholo-
gues [2, 3], cette étude gomme large-
ment la spécificité du langage pour
n’associer les réponses qu’a des
régions «évidentes», les aires de
réception de la vision (cortex occipi-
tal) ou de l'audition (premiére cir-
convolution temporale) pour les
réponses sensorielles, différentes aires
motrices proches de la scissure de
Rolando ou frontales internes (aire
motrice « supplémentaire ») pour les
réponses motrices. La seule particu-
larité que I'on puisse relever est 'ac-
tivation d’aires frontales externes a
gauche lors des activités associatives,
suggérant tout de méme dans cette
tiche extrémement complexe la mise
en jeu de régions spécifiquement
liées au langage et enfin... latéralisées
dans I'hémisphére gauche !
L'opposition entre les données qui
paraissaient acquises et les résultats
de cette étude pose sans doute un
probléme important aux neurobiolo-
gistes et aux neuropsychologues, et
des confirmations sont attendues. Il
existe notamment dans la tomogra-
phie par émission de positrons,
comme dans toute technique d’ima-
gerie, des risques de faux négatifs.
On peut se demander, en particulier,
si une activation diffuse et modérée
de larges régions (I’aire de Wernicke
par exemple) ne pourrait pas passer
inapergue lorsqu’existe une activa-
tion intense et ponctuelle dans des
aires sensorielles primaires trés
proches. Cette étude appliquant une
technique neurobiologique sophisti-
quée a I'étude de taches cognitives est
cependant un lien intéressant créé
entre deux domaines qui étaient res-
tés difficiles a réconcilier jusque-la
malgré de nombreuses tentatives.
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EEE Traitement par la ciclosporine
du diabete de type 1 de I’enfant. Un
traitement immunosuppresseur par
la ciclosporine a été institué chez des
enfants souffrant d’un diabéte de
type 1 découvert peu auparavant. Les
résultats, obtenus dans le cadre d’'une
étude coopérative entre plusieurs ser-
vices hospitaliers et laboratoires pari-
siens [1], montrent qu’une rémission
peut étre obtenue dans 68 % des cas
(27 malades sur 40); dans 75 % des
observations de rémission, celle-ci se
prolonge un an aprés l'institution
du traitement, avec un arrét de l'in-
sulinothérapie et un controle glycé-
mique subnormal. Les différences
entre les 27 diabétiques étant entrés
en rémission et les 13 qui n’ont pas
été améliorés permettent de définir
les facteurs de pronostic de la
réponse au traitement. Les indices
favorables sont: une perte de poids
faible, une apparition tres récente des
symptomes de diabete, une faible élé-
vation de I’hémoglobine glycosylée
et I’absence d’épisodes d’acidocétose.
La tolérance aux doses instituées de
ciclosporine est bonne, 'efficacité du
produit étant obtenue pour des
concentrations non toxiques (infé-
rieures a 350 ng/ml). Ces résultats
montrent donc qu’un traitement
extrémement précoce des jeunes dia-
bétiques par la ciclosporine pourrait
permettre d’obtenir une rémission
dans la majorité des cas.

[1. Bougnéres PF, et al. N Engl |
Med 1988 ; 318 : 663-70.]

HEE La dystrophine, dont le géne
est modifié dans la myopathie de
Duchenne, est une protéine du sar-
colemme, et non pas un élément de
la « triade » présomptivement impli-
quée dans les mouvements de cal-
clum, comme cela avait été antérieu-
rement évoqué. Sa séquence est celle
d’une protéine de 400 000 daltons en
forme de batonnet, ressemblant un
peu a la spectrine qui est une pro-
téine cytosquelettique située a la face
interne de la membrane plasmi-
que [1]. Des anticorps ont été déve-
loppés contre des peptides de syn-
thése dérivés de la séquence N-

terminale ou de protéines de fusion
produites par génie génétique.
Utilisés en immunocytochimie, ces
anticorps démontrent sans ambiguité
que la dystrophine est localisée sur la
membrane plasmique des myotubes,
c’est-a-dire le sarcolemme [2, 3]. Cette
localisation est cohérente avec la thé-
orie « membranaire » de la maladie.
Un affaiblissement de I’ancrage de la
membrane au cytosquelette interne
pourrait entrainer un « décollement »
de cette membrane des structures
internes au cours des contractions
musculaires, etdoncune fragilisation
et, ultimement, une nécrose du myo-
tube. La dystrophine est soit absente,
soit qualitativement modifée chez les
malades souffrant de myopathie.
Dans les formes atténuées de myopa-
thies (maladie de Becker) on note des
dystrophines de poids moléculaires
diminués, secondaires a des délétions
retirant une partie des exons. Que de
telles dystrophines raccourcies soient
encore partiellement fonctionnelles
est expliqué par la structure de la pro-
téine, constituée d’une répétition
d’éléments homologues qui peuvent
étre fonctionnellement redondants, et
par le fait que cette protéine a un role
probablement structural et non cata-
lytique [4). La base moléculaire de la
différence d’expression des délétions
partielles entrainant une forme grave
(myopathie de Duchenne) ou atté-
nuée (myopathie de Becker) a été
récemment élucidée. Dans les formes
graves, la délétion modifie la phase
de lecture du messager, la protéine
étant, en aval de la délétion, totale-
ment différente de la dystrophine
(voir m/s suppl. aun°7,vol. 3, p. 8).
Dans les formes de Becker, la phase
de lecture n’est pas modifiée, la dys-
trophine n’étant que raccourcie [5]).
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