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Orientation diagnostique devant des mouvements involontaires

Introduction

*Les mouvements involontaires (ou anormaux) correspondent à un trouble de la programmation  et/ou de l’exécution du mouvement ;

*En général liés à un dysfonctionnement dans le système des noyaux gris centraux appelé aussi système extrapyramidal ; 
*2 caractéristiques principales: peu ou pas contrôlés par la volonté 
surviennent en l’absence de paralysie.

Les différents types de mouvements anormaux

Leur reconnaissance repose sur l’observation clinique 
Différents éléments peuvent aider à leur diagnostic :


*circonstance de survenue : brutal, progressif


*caractéristique: brefs (secousses) ou prolongés, rythmiques ou irréguliers, chaotiques ou stéréotypés

*siège : proximal ou distal

*amplitude maximum : au repos, au maintien d’une posture ou lors d’un mouvement.

Ils correspondent à:

Tremblements: oscillation rythmique involontaire autour de sa position d’équilibre.

Chorée: mouvement arythmique, brusque, imprévisible et chaotique 
touchant des territoires variés sur un fond d’hypotonie 
si atteint racines des membres et grande amplitude : ballisme

Dystonie: contraction soutenue fixant un membre ou un segment de membre dans une position extrême
Classées selon *le siège : dystonie focale (segment articulaire), segmentaire (plusieurs segments), blépharospasme (limitée à la face), hémidystonie (hémicorps), généralisée (corps  entier comme dans la dystonie héréditaire de torsion) 
*le geste qui la fait apparaître: crampe de l’écrivain 
Athétose: mouvements lents et répétés de torsion d’allure dystonique des extrémités des membres ; si association à des mouvements d’allure choréique: choréo-athétose 
Myoclonies : secousses musculaires brusques, brèves en éclair, 
focales, segmentaires ou généralisées, rythmiques ou non
Tics : mouvements brefs, soudain, stéréotypé réalisant une « caricature» 
accompagné d’une sensation interne de besoin de bouger
peuvent être contrôlés par la volonté pendant quelques minutes au prix d’une tension interne croissante et de phénomènes de rebond
quelques muscles (tics simples) ou très complexes avec vocalisations comme dans la maladie de Gilles de la Tourette où existe aussi des troubles obsessionnels compulsifs.

Dyskinésie : mouvements anormaux complexes et anarchiques mêlant différentes composantes, 
habituellement iatrogènes (neuroleptiques et L-dopa dans la maladie de Parkinson)

Les principaux types de tremblements et leurs causes 

Tremblement : mouvements oscillatoires rythmiques au niveau d'une articulation
Examen: *repos (mains reposant sur le bord cubital), 
*attitude dans le maintien de la posture (manœuvre du serment et du bretteur) 
*action (épreuve doigt-nez)
postural (tremblement essentiel), tremblement de repos (maladie de Parkinson) et d’action et d’intention (tremblement cérébelleux).

Le tremblement postural

Cause la plus fréquente : tremblement essentiel (fréquence > à maladie de Parkinson), 
tremblement essentiel: antécédents familiaux dans plus de la moitié des cas (suggère transmission autosomique dominante à pénétrance variable)

survient surtout chez adulte jeune ou âgé

présent dans la posture mais aussi dans l’action (écriture, manipulation d’un verre, etc.),

majoré par le stress
membres supérieurs de façon bilatérale mais parfois asymétrique; peut toucher le chef (type « non-non ») et la voix (chevrotante); plus rare aux membres inférieurs 
rapide (6 à 12 Hz) 
Reste de examen neurologique normal (aucun signe parkinsonien associé) 
souvent calmé par la prise d’alcool 

évolution : lentement progressive ; si intense: handicap social et fonctionnel majeur (en particulier chez le sujet âgé où amplitude augmente)

Diagnostics différentiels de tremblement postural :

• le tremblement de la maladie de Parkinson avec composante posturale

• le tremblement iatrogénique (neuroleptiques);

• exagération du tremblement physiologique provoqué par thyrotoxicose, anxiété, certains médicaments (antidépresseurs tricycliques, lithium, dépakine);

• la maladie de Wilson;

• le tremblement dystonique ;

• le tremblement secondaire à une lésion cérébelleuse (accident ischémique touchant le noyau rouge, sclérose en plaques, dégénérescence spino-cérébelleuse): signes cérébelleux associés et tremblement particulièrement ample et très asymétrique.


Traitement:

bétabloquants (Propanolol) 
barbituriques (Mysoline) 
benzodiazépines : diminution de tremblement non spécifique
Dans cas graves : thalamotomie ou stimulation thalamique continue à discuter 

Le tremblement de repos.

Causes plus fréquentes: maladie de Parkinson et autres syndromes parkinsoniens (iatrogène)

Le tremblement parkinsonien a les caractéristiques suivantes:

a) présent au repos et disparaissant lors du mouvement ;


b) lent (4-6 Hz) ;

c) touchant les membres, éventuellement la mâchoire mais épargnant le chef ;

d) unilatéral ou très asymétrique.

e) aggravé par les émotions et le calcul mental.

Traitements : anticholinergique et dopaminergique

Le tremblement d’action et d’intention.

Lié à atteinte du cervelet ou voies de sorties, en particulier pédoncule cérébelleux supérieur et voies cérébello-thalamiques 
augmente avec vitesse du mouvement et à l’approche de la cible (tremblement intentionnel), 
souvent ample (‘dyskinésies volitionnelles’) 
s’accompagne de signes caractéristiques (hypotonie et dysmétrie) 
Causes les plus fréquentes : sclérose en plaques, traumatisme crânien, atrophies cérébelleuses acquises ou héréditaires,  AVC… 
Traitement difficile 
stimulation thalamique : parfois mais moins efficace que dans le tremblement essentiel ou parkinsonien.

Les principaux médicaments susceptibles d’induire des mouvements anormaux
Les médicaments sont une des causes fréquente de mouvement anormaux 
relation temporelle entre médicament et mouvements anormaux (introduction, arrêt): facteurs diagnostiques importants

recours au dictionnaire Vidal et pharmacovigilance indispensable
I.Syndromes parkinsoniens iatrogènes.

constituent au moins 10% des syndromes parkinsoniens 
surtout sujet âgé
survient en général dans le mois suivant la prise médicamenteuse 
peut mimer en tous points une maladie de Parkinson
Tout syndrome parkinsonien survenant à l’occasion de la prise ou de l’augmentation d’un médicament doit faire suspecter une cause iatrogène

Avec de très nombreux médicaments (>80): neuroleptiques y compris « neuroleptiques cachés » (ex : Primpéran), inhibiteurs calciques de type flunarizine (Sibélium), l’alphaméthyldopa (Aldomet), lithium, amiodarone (Cordarone), antidépresseurs, certains anti-épileptiques (valproate).. 
II.Tremblements iatrogènes.

tremblements posturaux distaux et rapides  
très nombreux médicaments:  béta–stimulant, lithium, théophilline, antidépresseurs, neuroleptiques, valproate (Dépakine), hormones thyroidiennes …

III.Dyskinésies.

*Surtout liées aux neuroleptiques: dans 30% des cas après exposition classiquement > à 1 mois ; 



sujet âgé : plus sensible ; 

le plus souvent : dyskinésies bucco-faciales, du tronc, des membres, d’akathisie, 
parfois mouvements choréiques, dystoniques 
arrêt du médicament en cause ne permet pas la guérison dans environ 50% des cas : dyskinésies tardives aux neuroleptiques, pathologie handicapante et extrêmement difficile à traiter
-> discuter nécessité du traitement neuroleptique à chaque prescription.

*Exceptionnellement : chorées avec OPS (en association ou non au lupus chez la jeune femme), anti-épileptiques, anticholinergiques, psychostimulants...

IV.Maladie de Huntington 

Maladie autosomique dominante (10/100 000) 
gène anormal : chromosome 4 (augmentation du nombre de répétitions CAG au sein de ce gène) 
gène codant pour une protéine appelée Huntingtin de fonction encore inconnue
pénétrance est complète : risque d’atteinte de 50 % chez les enfants d’un parent atteint
entraîne des lésions du striatum et secondairement de l’ensemble du cortex cérébral
responsable de chorée et démence 

Clinique 
début généralement insidieux entre 30 et 50 ans dans 80% (formes juvéniles : <10% et tardives : 10%) 
trois signes cardinaux : troubles psychiatriques et du comportement, 
chorée 
démence
Les troubles psychiatriques sont multiples : dépression sévère, psychoses... Les modifications du comportement traduisent un dysfonctionnement frontal débutant
Durée moyenne: environ 15 ans en trois étapes d’environ 5 ans: (1) l’apparition de signes psychiatriques et/ou choréiques, (2) handicap moteur et cognitif progressif puis (3) grabatérisation avec apparition d’un syndrome parkinsonien. 
Variabilité interindividuelle importante : plus la maladie commence tôt, plus elle est sévère (nombre élevé de répétitions CAG) avec au maximum une forme infantile souvent akinéto-rigide (en général transmission paternelle) 
Diagnostic

En général pas de difficulté lorsque le tableau clinique est caractéristique et qu’il existe des antécédents familiaux (souvent remplacés par des pathologies plus vagues : dépression, parkinson) 
Formes d’allure sporadique : en général des formes tardives (dites séniles) ou avec une histoire familiale pas informative (décès précoce d’un parent, non-paternité).

Diagnostic génétique : possible
répond au décret du 23 Juin 2000 concernant la réalisation d’examens sur les caractéristiques génétiques d’un individu. Il doit se faire après consentement éclairé sur les conséquences personnelles et familiales chez le sujet symptomatique et avec prudence sur les conséquences psychologiques d’une telle annonce. Le diagnostic chez des patients asymptomatiques pose de difficiles problèmes éthiques, il doit être effectué dans des centres spécialisés par une équipe multidisciplinaire selon un protocole bien défini de plusieurs mois. Le diagnostic prénatal est envisageable quand le parent atteint ou à risque connaît son statut génétique et selon les conditions imposées par la loi.

Diagnostic différentiel
chorée de Sydenham : se rencontre dans les suites d’une affection streptococcique mais des syndromes proches sont observés dans la suite d’autres affections dont la preuve microbiologique n’est pas toujours faite 

chorées gravidiques et les chorées provoquées par la contraception (souvent associées au lupus ou aux antiphospholipides) 

chorées dans la thyrotoxicose, lupus érythémateux disséminé et le syndrome des antiphospholipides
chorées iatrogènes (neuroleptiques, traitement anti-parkinsonien...

Traitement
pas de traitement étiologique 
chorée améliorée de façon symptomatique par l’utilisation de neuroleptiques. 
troubles comportementaux et psychiatriques corrigés par des traitements spécifiques (benzodiazépines, neuroleptiques, antidépresseurs, carbamazépine) 
mesures d’accompagnement et la prise en charge multidisciplinaire : importante
