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Les mouvements anormaux (MA) constituent un cadre nosologique associant un
trouble de la programmation et/ou de I’exécution du mouvement. Ces troubles
¢chappent, dans la majorité des cas, au contréle volontaire et surviennent au
repos en général. Ils peuvent €tre causés par un dysfonctionnement, une lésion
ou une pathologie dégénérative affectant les circuits moteurs interactifs des
différents organes du systtme nerveux impliqués dans 1’acte moteur
automatique et volontaire [1]. En effet, ils correspondent a des troubles
neurologiques caractérisé€s soit par un exces soit par une pauvreté de mouvement
volontaire et automatique, en 1’absence de paralysie ou de spasticité [2].

La prévalence globale des MA n’est pas bien définie, bien qu’ils soient
fréquemment vus dans la pratique courante neurologique ces derniéres années.
La plupart des ¢tudes de prévalence sont spécifiques a un mouvement anormal
donné. Le syndrome de jambes sans repos (SJSR) est le MA le plus fréquent et
de méme, sa prévalence dans la population générale, est la plus élevée [3].
Cependant, 1l y’a eu tres peu d’¢tudes sur la prévalence des MA en Afrique. Par
ailleurs, le continent africain vit une transition épidémiologique majeure dont
une des conséquences est que les accidents vasculaires cérébraux (AVC), les
infections du systeme nerveux central (SNC) et D’épilepsie constituent les
principales pathologies neurologiques [4]. Cette prévalence de MA, dans les
¢tudes en milieu hospitalier, varie entre 3,2 et 28% [5-12].

Au Sénégal, les MA et la pathologie du Mouvement (PM) ne sont pas rares dans
la pratique courante en milieu hospitalier. La fréquence et le type de MA n’ont
pas fait ’objet d’une €étude dans ce pays. Avec la spécialisation du service de
neurologie du Centre Hospitalier National (CHN) de Pikine dans la consultation
des MA depuis janvier 2020, nous nous sommes propos€s d’entreprendre ce
travail afin de déterminer les caractéristiques €pidémiologiques, cliniques, les
¢étiologies probables des MA observés dans le service de neurologie du CHN de

Pikine, au Sénégal, sur une période d’une année et demi.






I. Généralités

Les trois dernieres décennies étaient marquées par le développement des
neurosciences ayant largement contribué¢ a I’individualisation, parmi les
surspécialisations de la neurologie, d’un domaine spécifique aux pathologies du
mouvement. Ce domaine se consacre a la prise en charge, d’une part, de la
maladie de Parkinson et des syndromes parkinsoniens et, d’autre part, d’un
ensemble hétérogeéne regroupé sous le vocable de « mouvements anormaux »
(MA). Ce champ des MA s’est développé sous I’impulsion de grands leaders de
la neurologie anglo-saxonne (David Marsden en particulier), suivis de
nombreuses €quipes internationales avec la mise en place de la Movement
Disorders Society (MDS) au plan international, rapidement relayée dans la
francophonie par le Club des mouvements anormaux [13]. S’agissant des MA
(hors parkinsonisme), le contenu des manifestations pathologiques englobées
dans ce cadre conceptuel reste encore insuffisamment défini. D’un point de vue
pragmatique, il a ét¢ proposé¢ de limiter le cadre des MA aux phénomenes
cliniques dont les mécanismes d’apparition sont suspectés de comporter des
dysfonctionnements, principalement, au niveau des circuits moteurs impliquant
les ganglions de la base (GDB) et le cervelet [1, 14].

Trés riche sémiologiquement, les MA peuvent étre décomposés, pour une
meilleure orientation de la démarche diagnostique, précis€ément en sous-groupes,
selon la typologie du mouvement anormal : I’un comprenant les syndromes
hypokinétiques et les parkinsonismes, et 1’autre comprenant I’ensemble des
syndromes hyperkinétiques.

Nous détaillerons dans un premier temps en rappelant sur les bases anatomiques
et physiologiques du GDB, ainsi que la physiopathologie de ces MA.
Deuxiémement, une démarche diagnostique et étiologique, représentant un
temps essentiel dans la prise en charge des MA, sera discutée. Finalement, en

tenant compte de données nouvelles, nous terminerons, dans cette premicre



partie, par décrire les différents types de MA et citer les étiologies possibles des
MA.

I1. Epidémiologie des mouvements anormaux

Les MA et les pathologies du mouvement (PM) existent dans tous les pays et
toutes les ethnies, mais avec une prévalence variable. Les ¢études
¢pidémiologiques de ces MA et PM sont particulierement compliquées. Cela est
notamment 1i¢ aux particularités méthodologiques des études ou peuvent varier
de nombreux critéres. Nous pouvons citer quelques critéres : la définition
retenue et la démarche diagnostique pour chaque phénoménologie, les méthodes
d’identification des malades, le nombre et les modalités d’examen, I’expertise
des observateurs, la vérification neuropathologique ou non, la taille des
¢chantillons parfois trop modeste. Certaines séries de la littérature ne
comportent que, soit quelques cas de MA, soit un seul type de mouvement ou
une série limitée sur une étiologie particuliére.

En Europe, les études de population adulte retrouvent une prévalence des MA
estimée a 28% avec une distribution égale dans les deux sexes. Cette prévalence
augmente avec I’age [15].

En Afrique, dans les séries hospitalieres, cette prévalence varie de 3,2 a 28% [5-
12]. Au Cameroun [10], la prévalence de MA était 1égerement plus élevée chez
les femmes que chez les hommes. Alors qu’au Nigéria, les auteurs ont rapporté
une prévalence des MA plus ¢élevée chez les hommes et que chez les femmes
[16].

En 2050, on prévoit que 139 millions des personnes agées de 60 ans et plus

vivront en Afrique sub-saharienne [18], avec pour conséquence une

augmentation de 1’incidence et de ha_pmalengel de maladies neurodégénératives,
y compris les MA [18].
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a) Syndromes parkinsoniens
La prévalence de syndromes parkinsoniens, dans les séries hospitalieres, est
estimée a 35,3% aux Etats-Unis [2]. Alors qu’en Afrique, elle variait entre 41 et
54,9%, avec une nette prédominance masculine [5, 7, 12, 16].
La maladie de Parkinson (MP) est la premi¢re cause de syndromes
parkinsoniens et la deuxieéme maladie neurodégénérative aprés la maladie
d’Alzheimer. Les valeurs rapportées s’étalent de 10 a environ 300 cas/100 000
habitants dans les études en population générale [19]. Cette prévalence de la MP
augmente avec 1’age. Elle est rare avant 50 ans. En France, la prévalence de la
MP est évaluée a 230 cas/100 000 habitants [20]. En Afrique, la prévalence dans
les études de population variait entre 10 et 235 cas/100 000 habitants [21]. Avec
le vieillissement de la population mondiale, la prévalence de la MP tend
s’accroitre voire a doubler dans les prochaines décennies [22]. La MP touche
plus les hommes que les femmes [23]. Dans 80% des cas, la MP débute entre 40
et 75 ans. Avant 20 ans (Parkinson Juvénile), elle est exceptionnelle et doit faire
systématiquement rechercher une forme génétique ; elle est rare avant 40 ans
(MP a début précoce) ; elle débute rarement apres 80 ans [19, 24].
La DCL, seconde cause de démence neurodégénerative, constituait 0,3 a 24,4%
des démences dans les études de prévalence. Sa prévalence ponctuelle et
périodique €taient estimees entre 0,2 et 6,35% [25]. La prévalence globale chez
les sujets agés de plus de 65 ans est estimée a 0,36%. L’age de début de la DCL,
en moyenne, varie entre 59 et 78 ans [28] et le pic d’incidence est dans la
soixantaine [27].
L’atrophie multisystématisée (AMS) est une pathologie neurodégénérative rare,
sporadique, survenant le plus souvent dans la sixiéme décennie avec une
prédominance masculine. La prévalence de I’AMS est faible et est estimée entre
1,6 et 5 cas pour 100000 habitants [28-30]. Son pronostic est plus grave que

celui de la MP idiopathique avec une survie médiane d’environ 6 a 9 ans [31].



La paralysie supranucléaire progressive (PSP), pathologie neurodégénérative, a
¢té pour la premiere fois décrite par Steele en 1964 [32]. Plusieurs phénotypes
sont décrits rendant ainsi difficile son épidémiologie. Néanmoins, la prévalence
de la PSP est estimée entre 1,3 et 4,9 cas pour 100 000 habitants chez les sujets
agés de plus 50 ans avec une prédominance masculine. Cette prévalence
augmente avec I’age. L’age moyen de début de la PSP est de 63 ans avec une
survie médiane d’environ 6 a 9 ans [33].
La dégénérescence corticobasale (DCB) est une maladie neurodégénérative rare,
sporadique, survenant en moyenne dans la sixiéme décennie. Sa prévalence et
son incidence sont inconnues du fait d’un manque d’études de population. La
survie médiane est de 7,2 ans [34].

b) Dystonie
La prévalence de la dystonie dans la population générale est sous-estimée. Elle
est comprise entre 15 a 30 cas pour 100 000 habitants selon les études [35]. La
dystonie touche deux fois plus les femmes que les hommes. Les causes
génétiques prédominent et leur épidémiologie est méconnue. Des antécédents
familiaux de dystonie sont rapportés chez 20% des patients présentant une
dystonie [36,37]. Les syndromes de dystonie focale de I’adulte sont les
manifestations les plus fréquentes. Dans deux études récentes portant sur les
syndromes dystoniques focaux, la dystonie cervicale et le blépharospasme
représentaient respectivement 69% et 17% des cas [37, 38].

¢) Chorée
La prévalence globale des mouvements choréiques varie entre 1,1 et 3,7% [5, 7,
39] dans les séries africaines. En Europe, elle est estime a moins de 0,2% [15].
La maladie de Huntington (MH), maladie neurodégénérative de transmission
autosomique dominante, est la cause la plus fréquente de chorée héréditaire. Sa
prévalence estimée, dans les pays développés, varie entre 5,96 et 13,7 cas pour
100 000 habitants. En Afrique subsaharienne, la prévalence de la MH est
estimée, dans les études de population, a 3,5 cas pour 100 000 habitants [21].
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Elle débute a partir de 30 ans en moyenne, avec un pic d’incidence entre 35 et
45 ans. Un début précoce, avant 21 ans, est possible [40].

d) Ataxie
La prévalence de I’ataxie varie entre 0,04 et 2,58% en Afrique [5, 7, 10, 16]
alors qu’aux Etats-Unis elle est de 1,9% [2].
Les formes autosomiques récessives d’ataxie cérébelleuse (ACAR) ont une
prévalence globale de 3 a 6 cas pour 100 000 habitants [41]. La maladie de
Friedreich représente 1’ataxie cérébelleuse héréditaire la plus fréquente dans le
monde avec une prévalence de 1 cas pour 50 000 habitants [42]. Les ACAR
debutent généralement avant 40 ans avec fréquemment des cas sporadiques [41].
La prévalence mondiale des formes autosomiques dominantes d’ataxie
cérébelleuse (ACAD) est estimée entre 0 et 5,6 cas pour 100 000 habitants.
Cette prévalence des ACAD et ses sous-types varie d’une région a une autre,
voire méme a l’intérieur d’'un méme pays. La SCA 3 est le sous-type le plus
fréquent dans le monde suivi de la SCA2 et de la SCAG6 [43].

e) Tics
Plusieurs études et méta-analyses épidémiologiques de qualité publiées ont
montré que les pathologies responsables des tics sont plus fréquentes chez les
enfants en age scolaire que chez les adultes avec une prédominance masculine.
La prévalence globale des tics varie en fonction de 1’age [44, 45].
Le syndrome de Gilles de la Tourette (SGT), syndrome neuropsychiatrique rare,
représente la forme la plus sévere de la maladie des tics. Sa prévalence est
actuellement évaluée a 0,5 % de la population infantile et adolescente sur la base
des criteres diagnostiques du Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders (DSM) IV. Le SGT débute généralement entre 5 et 7 ans avec un pic
de séveérité entre 9 et 11 ans. Il est observé quatre fois plus souvent chez les

garcons [46].



f) Tremblements
La prévalence globale des tremblements, en dehors du tremblement de repos, est
estimée a 15,8% dans deux grands centres de MA aux Etats-Unis [2], alors
qu’elle est de 14,5% en Italie avec une prédominance masculine [15].
Le tremblement essentiel (TE) est trés fréquent. La prévalence varie selon la
méthodologie utilisée, le niveau socio-culturel et la médicalisation trés
largement répartie des populations. Hommes et femmes sont pareillement
touchés. Dans une méta-analyse datant de 2010 les chiffres variaient entre 0,4 et
4,6% (tous ages confondus) et avoisinaient 6,3% chez les sujets agés de plus de
65 ans [48]. Alors que dans des récentes ¢tudes hospitalicres, la prévalence est
estimée entre 1,1 et 23,1% [5, 16, 47]. Cette prévalence peut atteindre 20% chez
les personnes agées plus de 85 ans [49]. Le TE a deux pics d’incidence : un
debut précoce (avant 25 ans) et un début tardif (apres 65 ans) [50].

g) Spasme hémifacial
Le spasme de I'hémiface est une entité clinique rare dont la prévalence serait
supérieure chez la femme par rapport a 'homme au sein de la population
blanche nord-américaine [51] (respectivement 14,5/100 000 versus 7,4/100
000). En Ethiopie, sa prévalence est a 0,2% [5]. Certains cas familiaux sont
aussi décrits [52]. L'age moyen d'apparition des premiers symptdmes se situe
entre 40 et 55 ans [53].

h) Mouvements anormaux psychogénes
La prévalence des mouvements anormaux psychogenes (MAP) est d’environ 2 a
3 % dans une consultation générale et de 1 a 9% chez les patients hospitalisés en
neurologie [54]. Elle peut atteindre 30 % dans des centres spécialisés. L.’age
moyen des patients se situe entre 35 et 50 ans avec une nette prédominance
féminine (environ 70/30). Ces troubles sont probablement sous-estimés chez les
sujets agés de plus de 65 ans [55].
Par rapport a la population générale, les patients présentant des MAP ont

fréquemment une comorbidité sous-jacente. Il s’agit d’une dépression majeure
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dans 43% des cas, des troubles anxieux dans 61% des cas, 1’association de ces
deux derniers dans 28% des cas et de trouble de la personnalité¢ dans 45% des
cas [56]. La présence d’un traumatisme dans la petite enfance et/ou d’un
traumatisme physique ou psychologique récent précédant les symptomes (3 a 12
mois) jouerait un role important dans la gen¢se de ces MAP et ainsi que dans
leur sévérité [57].
I11. Physiopathologie des mouvements anormaux
Les MA résultent, généralement, d’un dysfonctionnement ou d’une pathologie
dégénérative affectant les circuits moteurs interactifs des différents organes du
systeme nerveux (SN) impliqués dans I’acte moteur automatique et volontaire
[1]. L atteinte intéresse, dans la majorité des cas, les ganglions de la base
(GDB). Cependant, les MA peuvent résulter d’une atteinte d’autres structures du
SN : le tronc cérébral, le cervelet, la moelle €pinicre, les nerfs périphérique et
d’autres SNC [58].
Nous allons nous limiter ici a présenter la physiopathologie des MA dont les
mécanismes d’apparition sont suspectés d’inclure une anomalie au niveau des
circuits moteurs des GDB.

a) Organisation anatomique des ganglions de la base
Les GDB, appelés aussi noyaux de la base ou noyaux gris centraux, constituent
des masses irrégulicres de substance grise qui se présentent en paires et qui sont
profondément ancrées dans la substance blanche de la région basale des
hémispheres cérébraux, sous la paroi inférieure du ventricule latéral (voir Fig 1).

Ils dérivent du télencéphale.
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Corps amygdaloide }:{>

Figure 1: Ganglions de la base [59]
Généralement, les GDB contribuent a régir la réponse motrice entrainée par le
cortex cerebral. Ils aideraient également a inhiber les mouvements involontaires.
Les affections qui touchent les GDB se manifestent souvent sous forme de
mouvements saccadés et involontaires.
Anatomiquement, les GDB sont constitués de quatre noyaux qui forment la
majeure partie de la masse de chaque groupe de noyaux [59]:

# Le noyau caudé régissant la coordination des bras et des jambes durant la
marche.

+ Le noyau lenticulaire est composé du putamen et du globus pallidus, soit
deux amas de substance grise situés entre la surface externe protubérante du
lobe insulaire et de la paroi latérale du diencéphale. Ces deux amas sont
appelés globus pallidus externe ou GPe et globus pallidus interne ou GPi
selon qu’ils soient, respectivement, externe ou interne. Le putamen régit les
mouvements musculaires inconscients, alors que le globus pallidus stimule
et inhibe les activités du thalamus en vue de régir et d’ajuster le tonus
musculaire en fonction de I’activité.

+ Le noyau sous-thalamique (NST), appelé corps de Luys, dont son rdle exact

demeure inconnu.
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+ En général, bien que cette structure ne fasse pas a proprement parler partie
des GDB, la substance noire (ou locus niger), une structure
mésencéphalique majeure réciproquement connectée avec les GDB, est
associée a ces noyaux. Les neurones de cette structure des GDB sont
organisés de fagon a créer deux segments : un compact (substantia nigra
pars compacta ou SNc) et un plus diffus (substancia nigra pars reticulata ou
SNr). Les neurones de la SNc ont une activité tonique faible et sont la
premiére source de dopamine (DA) des GDB.

L’ensemble formé par le noyau caudé et le putamen est dénommé striatum. Le
striatum constitue la cible majeure des afférences corticales aux GDB.
b) Organisation fonctionnelle des ganglions de base

Selon une approche extrémement simplifiée de 1’organisation des GDB, ces
derniers sont organisés dans des circuits paralleles restant structurellement et
fonctionnellement séparés [60]. On distingue cinq circuits : un circuit moteur qui
inclut les aires sensitivomotrices précentrales, un circuit oculomoteur passant
par le cortex frontal et 1’aire frontale des yeux, deux circuits « préfrontaux »
passant respectivement par le cortex dorsolatéral préfrontal et orbitofrontal
latéral et finalement un circuit limbique reliant le cortex cingulaire et
orbitofrontal médial. Tous ces circuits sont organisés de fagon similaire avec une
projection glutamatergique entrant dans le striatum et une sortie GABAergique
au niveau du GPi et de la SNr (GPi/SNr) projetant sur le thalamus, d’ou le
circuit se boucle en direction du cortex. Cette organisation en boucles
fonctionnelles pourrait rendre compte des différentes perturbations observées de
facon isolée ou groupée, de MA par ’atteinte de la composante motrice (via le
pallidum), de D’atteinte cognitive par ’atteinte des boucles allant vers le cortex
frontal (transitant par le noyau caud¢), et des troubles comportementaux (boucle
limbique).

L’analyse de la « boucle motrice », qui implique les GDB et prenant son origine

dans le cortex, permet de comprendre de fagon assez simplifiée la genese des
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MA [60], et en particulier des mouvements choréiques/balliques. L’équilibre
pourrait étre expliqué par une balance entre les effets opposés de la voie directe
et indirecte : les voies dopaminergiques nigrostriée faciliteraient la voie directe
(récepteurs D1) en favorisant le déroulement de 1’acte moteur souhaité, en
inhibant de facon concomitante la voie indirecte (récepteurs D2) éliminant les
programmes moteurs parasites, afin de mieux focaliser I’activité motrice (voir

Fig. 2).

Figure 2: Diagramme de I’organisation de la boucle motrice au travers des
GDB.
Une synchronisation adéquate des deux boucles permet la sélectivité du
mouvement en activant certains muscles (voie directe), dans 1’objectif d’un acte
moteur déterminé, alors que les voies indirectes inhibent les mouvements
indésirables, parasites

¢) Principales maladies associées aux ganglions de la base
Si on accepte ce modéele, il apparait qu’une inhibition trop importante du
thalamus consécutive a des dysfonctionnements siégeant dans les GDB, est a

I’origine d’un ralentissement moteur ou hypokinésie. A contrario, une réduction
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de l’influence inhibitrice sur le thalamus, en rapport avec une réduction de
I’influence des GDB sur le thalamus, se traduit par un excés de mouvement
nomm¢ hyperkinésie.

+ Maladie de Parkinson
La cause exacte de la MP n’a pas encore ét¢ identifiée a ce jour et plusieurs
facteurs, aussi bien d’ordres environnementaux [61] que génétiques, semblent
étre impliqués dans son étiologie [62]. Cependant, les symptomes les plus
¢évocateurs, a savoir essenticllement les troubles moteurs, sont dus a une
dégénérescence de la voie neuronale liant la SNc au striatum qui utilise la
dopamine (DA) comme neuromédiateur [63]. Le manque de DA va entrainer un
déséquilibre entre les voies directe et indirecte en faveur de cette dernicre.
L’activation du GPe va donc étre diminuée, donc son role inhibiteur sur le STN
va €tre atténué et celui-ci va donc exercer une activité amplifiée sur le GP1. Dans
le méme temps, la baisse d’activité des projections striatales inhibitrices sur le
GP1i va étre diminu¢e (effet de la perte de DA sur la voie directe) et cet effet va
s’ajouter a I’augmentation d’activité liée au STN. La conséquence est que le GPi
va inhiber fortement le thalamus, ce qui va se traduire par une inhibition
motrice, une perte de la facilitation, une baisse de ’initiation des mouvements et
plus globalement un déficit moteur constaté en clinique [64].

#+ Chorée
Dans la chorée, les MA pourraient étre expliqués par une relative sélectivité de
’atteinte striatale, avec une atteinte ciblée de la voie indirecte, expliquant la
libération de MA choréiques avec un mécanisme proche de ’hémiballisme par
une atteinte directe du striatum.

+ Hémiballisme
Les MA balliques dans ce modele simplifié seraient expliqués par la 1ésion du
noyau sous-thalamique et la disparition de I’inhibition de la voie indirecte, qui
normalement doit éliminer les mouvements parasites, et donc conduire a

I’éclosion de MA incontrélés [65].
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+ Dystonie
L’explication de la dystonie par ce modele est plus obscure. Dans la dystonie, il
semble y avoir une hyperactivité des neurones issus du striatum, tant vers la voie
directe que vers la voie indirecte. Dans ce cas, le systéme moteur va continuer a
fonctionner mais sans la modulation imposée par les GDB [63].
IV. Démarche diagnostique générale devant les mouvements anormaux
La démarche diagnostique dans le cadre des MA demande, comme dans toute
pathologie neurologique, une analyse clinique rigoureuse et exhaustive dont la
premiére étape clinique est un préalable indispensable pour orienter la démarche
¢tiologique et hiérarchiser les différentes hypotheses.
IV.1. Observation clinique : modalités d’investigation des mouvements
anormaux
La premiere €tape dans les MA est une €tape clinique, et il faut en premier lieu
reconstituer 1’anamnése du MA. L’interrogatoire doit donc rechercher un
¢pisode aigu traumatique, anoxique ou vasculaire dans le passé récent ou plus
ancien. L’enquéte dans ce contexte de MA doit étre particuliérement
méthodique sur la recherche de prises de médicaments récentes (dystonie aigu€)
ou prolongées (neuroleptiques vrais ou cachés : métoclopramide, flunarizine,
etc.) et de méme pour I’ingestion (ou I’inhalation) de potentiels toxiques
(colles), ou de prises de drogues (héroine, cocaine). Dans les cas d’intoxication
collective, un chauffage défectueux (intoxication au CO) peut étre recherché
(avec un dosage biologique). L’age de survenue va influencer a la fois
I’étiologie sous-jacente (antécédent de souffrance néonatale, pathologie
métabolique héréditaire, pathologie génétique), mais également la typologie du
MA. Les antécédents familiaux orientent vers une cause génétique et doivent
faire 1’objet ¢également d’une recherche de maladie neurologique ou
psychiatrique dans la fratrie et chez les parents. Le contexte dans lequel va

s’installer le MA est important pour définir le cadre diagnostique : quand il

15



existe un contexte infectieux, vasculaire, traumatique ou neurologique
(épilepsie, troubles mnésiques d’une encéphalite limbique).
Le MA va alors étre facilement mis en lien avec la pathologie en cours, parfois a
posteriori s’il s’est installé secondairement a ’épisode initial. A I’inverse, le MA
peut étre inaugural, et va révéler la pathologie sous-jacente (chorée d’une
pathologie auto-immune, hémiballisme d’une hyperglycémie sans cétose).
L’observation clinique de la typologie du ou des MA est une étape primordiale
comportant 1’analyse de la répartition topographique (focale, segmentaire,
multifocale, hémicorporelle, généralisée), des facteurs déclenchants et/ou
activateurs (repos, posture maintenue, mouvement, tache spécifique). Les
modalités d’installation des MA avec le caractére progressif ou a I’inverse le
debut brutal (vasculaires, psychogenes) sont a deéterminer, ainsi que leurs
fluctuations dans le temps et/ou I’espace (tics ou dystonies, par exemple). A
I’examen physique, il convient de rechercher d’autres signes et symptomes
neurologiques et/ou somatiques pouvant s’associer a ce MA chez un méme
patient.
IV.2. Evaluations cliniques complémentaires des mouvements anormaux

a) Enregistrement vidéo
L’analyse vidéo est une pratique qui devrait €tre systématique dans toute PM,
soit par le praticien lorsque le MA est permanent, soit par 1’entourage lorsqu’il
est épisodique ou paroxystique. Ces enregistrements doivent obéir a des régles
générales simples qui garantissent la qualité des enregistrements, mais aussi leur
confidentialité [67].

b) Echelles d’évaluation clinique
L’¢évaluation clinique d’un MA permet en premier lieu d’identifier le ou les
différentes composantes du MA. En effet, la caractérisation de la topographie et
de la typologie des MA définit au mieux la démarche diagnostique. Elle permet,
sur une évaluation instantanée et limitée dans le temps, de décrire le symptome,

de le quantifier, d’apprécier son retentissement fonctionnel et d’établir un point
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de repere évolutif et donc de surveiller 1I’évolution dans le temps et d’évaluer
I’influence des traitements. Les échelles sont appliquées au mieux lors du
visionnage du document vidéo permettant une meilleure analyse du MA
(topographie, activation). Il existe un grand nombre d’échelles spécifiques d’un
MA, comme dans les dystonies focales (échelle Toronto Western Spasmodic
Torticollis Rating Scale utilisée dans la dystonie cervicale) [66]. Des échelles
consensuelles concernant les tremblements, les myoclonies, les tics, les
mouvements choréiques font défaut, tandis que certaines échelles s’intéressent
davantage a un groupe étiologique de MA(échelles de dyskinésies tardives) [67].
IV.3. Electroneuromyographie

L’¢lectroneuromyographie permet de rechercher une neuropathie sous-jacente,
parfois latente, devant certains MA tel que 1’ataxie. Elle permet d’orienter la
recherche ¢€tiologie devant ce MA.

IV.4. Imagerie cérébrale

L’imagerie morphologique dans le cadre de ’exploration des MA est un temps
essentiel dans ’enquéte étiologique. Elle permet dans plus de la moitié des cas
d’affirmer I’étiologie ou de préciser la suite de la prise en charge. L’imagerie par
résonnance magnétique (IRM) est privilégi¢e chaque fois que possible, pour sa
capacité a combiner les séquences, précisant mieux le processus en cause
(vasculaire, inflammatoire, tumoral, etc.). Certaines anomalies peuvent étre
évocatrices d’emblée d’une étiologue spécifique : hypersignal T1 bipallidal dans
les surcharges en manganése, hypersignal T1 unilatéral du striatum (ou
hyperdensit¢ en TDM) dans les hyperglycémies sans cétose, un hypersignal en
forme de « croix » pontique en T2 dans la forme cérébelleuse de I’AMS.
L’imagerie métabolique, dans certaines situations, compléte 1’enquéte
¢tiologique. Dans les pathologies paranéoplasiques a autoanticorps, le TEP-
scanner est un complément indispensable a la recherche d’une néoplasie sous-

jacente. Le DaTSCAN ® permet de différencier le tremblement parkinsonien et
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le TE, en mettant en évidence la dénervation dopaminergique striatale

caractéristique de la MP idiopathique [67].

IV.5. Explorations biologiques et autres analyses

La réalisation d’explorations biologiques

ciblées permet d’orienter ou

d’identifier la pathologie en cause dans la survenue des MA. Ces explorations

sont a adapter en fonction du type du MA, de ses caractéristiques cliniques et du

terrain du patient.

V. Descriptions cliniques et classification de la phénoménologie des

mouvements anormaux

Nous allons dans cette partie décrire les principaux types de MA pour permettre

une meilleure définition clinique. I1 faut d’emblée souligner que les MA peuvent

étre « purs », ou associés a de différents types de MA, mais avec le plus souvent

un phénotype plus fréquemment observé pour chaque étiologie. Le Tableau I

présente la liste compléte des MA [2].

Tableau I: Classification des mouvements anormaux

I- Syndromes hypokinétiques

Akinésie/Bradykinésie (parkinsonisme)

Apraxie

Blocking (holding) tics

Cataplexie et Drop attacks

Catatonie, ralentissement psychomoteur, lenteur
obsessionnelle

Marche hésitante

Phénomene de freezing

Raideur musculaire
Ralentissement de 1’hypothyroidie
Rigidité

1I- Syndromes hyperkinétiques

Akathisie
Ataxie/asynergie/dysmétrie
Athétose

Ballisme

Chorée

Dyskinésie abdominale
Dyskinésie hypnogénique
Dyskinésies paroxystiques
Dystonie

Hémispasme facial
Hyperekplexie
Myoclonies

Myokymie et syncinésie

Mouvements anormaux sur un membre résiduel
Mouvements périodiques nocturnes

Myorythmie

Stéréotypies

Syndrome des jambes douloureuses et des orteils instables
Syndrome des jambes sans repos

Tics

Tremblement

Troubles de saut

Trouble du comportement en sommeil paradoxal
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V.1. Syndromes hypokinétiques
Les syndromes hypokinétiques sont caractérisés par la lenteur et/ou la pauvreté
des mouvements. Sont décrit, ici, les syndromes hypokinétiques les plus
fréquents.

a) Akinésie/Bradykinésie
L’akinésie, la bradykinésie et 1I’hypokinésie sont des termes employés pour
décrire, respectivement, des patients avec une absence, une pauvreté et une
baisse de I’amplitude des mouvements. En pratique, ces trois termes sont
généralement regroupés et désignés sous le terme de bradykinésie. Ces
phénomenes constituent une des caractéristiques les plus importantes du
syndrome parkinsonien, et sont souvent considérés comme une condition sine
qua non du syndrome parkinsonien [1, 2].
Le syndrome parkinsonien est un syndrome neurologique caractérisé par une
combinaison de six signes moteurs cardinaux, indépendants et non superposeés :
tremblement de repos, une bradykinésie, une rigidité, une modification
posturale, un enrayage cinétique (appelé aussi « freezing »), une instabilité
posturale. Au moins deux des six signes cardinaux doivent étre présents pour
retenir le diagnostic de syndrome parkinsonien, I’un d’eux étant le tremblement
de repos ou la bradykinésie. Les causes de syndrome parkinsonien sont
nombreuses ; elles peuvent tre classées en quatre catégories :
-primaires : I’exemple type est la MP qui peut étre idiopathique ou d’origine
génétique.
-secondaire : incluant les causes meédicamenteuse, toxiques, infectieuses ou
postinfectieuses et les causes vasculaires.
-les syndromes parkinsoniens ‘‘plus’> ou atypiques : incluant des maladies
pouvant mimer la MPI avec des symptomes neurologiques additionnels. Ces
maladies sont I’AMS, la PSP, la DCB et la DCL.
-les causes hérédo-dégénératives : comprenant une grande variété des maladies

d’évolution progressive et généralement associant, au syndrome parkinsonien,
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d’autres signes neurologiques. Parmi les exemples, nous citons la maladie de
Wilson, la maladie de Huntington (MH), la démence fronto-temporale (DFT) et
la neuroacancythose, entre autres [1].

b) Rigidité
Elle correspond a une augmentation du tonus musculaire lors d’'un mouvement
passif et se traduit par une résistance accrue ressentie par l’examinateur
effectuant la mobilisation du segment atteint : cette résistance est en regle
homogéne et continue, évoquant celle d’un tuyau de plomb, sauf si Ia
coexistence d’un tremblement de repos la fait céder par a-coups, réalisant un
phénomene de « roue dentée » [2, 68].
V.2. Syndrome hyperkinétiques
Les syndromes hyperkinétiques sont caractéris€s par un exces de mouvement.
Sont décrits, ici, les syndromes hyperkinétiques les plus fréquemment rencontrés
en pratique courante : chorée, dystonie, spasme hémifacial, myoclonie, tics et
tremblements.

a) Chorée
La chorée est caractérisée par des mouvements involontaires liés a la contraction
de plusieurs muscles, brusques, explosant, brefs, rapides, imprévisibles et
d’amplitude variable. Ils présentent une grande variabilité de distribution, de
fréquence et d’intensité, ce qui leur donne un caractere arythmique désordonné
et aléatoire. Ils se propagent volontiers d’une partie du corps a une autre selon
une séquence proximo-distale ou distalo-proximale. C’est un mouvement dénué
de finalité. 11 ne peut étre retenu volontairement que durant quelques secondes,
mais il s’incorpore et se camouffle volontiers dans un geste destiné a lui donner
un sens (paracinésie), par exemple, se gratter le nez ou l’oreille, ou encore se
passer la main dans les cheveux [1, 2, 14].
Elle ne doit pas étre confondue avec 1’athétose et le ballisme. L’athétose est
caractérisée par des mouvements lents, sinueux, continus, reptiformes,

irréguliers, essentiellement appendiculaires a prédominance distale, volontiers
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augmentés par I’activation d’une autre partie du corps, le stress ou les stimuli
sensoriels, disparaissant durant le sommeil. Ils s’exacerbent lors d’activités
intellectuelles, avec les émotions et les stimulations sensitives. Parfois trés lente
et entralnant une posture anormale, 1’athétose se rapproche des dystonies.
Parfois plus rapide, on peut la considérer avec la chorée dans un continuum
avec, a une extrémité, les mouvements les plus lents qui représentent 1’athétose
et, a Pautre extrémité, les plus rapides représentant la chorée. Les mouvements
intermédiaires sont définis sous le terme de choréoathétose. En dehors des
spasmes, le tonus est diminué [2, 14].

Le ballisme est un mouvement involontaire d’un membre, brusque, violent,
explosif, imprévisible et trées ample, en flexion, extension ou torsion, volontiers
declenche par une action et augmenté par le stress, prédominant a la racine des
membres, reéalisant souvent un geste de « lanceur de javelot ». Il est similaire a
la chorée hormis I’amplitude et une relative stéréotypie. Néanmoins il est
malais€ de séparer completement ces deux mouvements car le ballisme évolue
souvent vers la chorée et les patients présentant des chorées importantes
présentent volontiers des mouvements balliques.

Pour certains auteurs, 1’athétose, le ballisme et la chorée représentent un
continuum d’un méme mouvement hyperkinétique et parfois combinés [58].
Compte tenu de la multiplicité des ¢étiologies, I’approche du diagnostic
¢tiologique de la chorée peut représenter un défi pour le praticien. Les étiologies
de la chorée dépendent aussi de la circonstance de survenue.

Les pathologies neurovasculaires, les causes toxiques et médicamenteuses sont
responsables des chorées aigues.

Les causes subaigués sont dominées par les pathologies métaboliques,
endocriennes, auto-immunes, paranéoplasiques et la chorée de Sydenham.

Les causes chroniques incluent les causes génétiques, les pathologies

infectieuses, structurelles.
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b) Dystonie
La dystonie est caractérisée par des contractions musculaires, soutenues et
durables, de groupes musculaires agonistes et antagonistes, engendrant des
mouvements répétitifs (mouvements dystoniques) ou des postures anormales
(postures dystoniques). Ces contractions peuvent étre bréves (secondes : spasme,
dystonie myoclonique), prolongées (minutes: mouvements dystoniques, dystonie
phasique), ou soutenues (heures: posture dystonique, dystonie tonique). Elles
disparaissent pendant le sommeil, mais peuvent amener a des déformations
ostéoarticulaires persistantes. Elles sont favorisées par 1’action, la posture et le
stress et peuvent €tre vaincues par un « geste antagoniste » qui consiste
volontiers en un simple attouchement de la région participant a la dystonie.
Les dystonies peuvent apparaitre exclusivement lors du maintien d’une posture
ou pendant une action et sont alors volontiers accompagnées d’une « diffusion »
de I’activité musculaire, caractérisée par le recrutement de groupes musculaires
ne participant pas normalement au mouvement. Enfin, lors de la mobilisation
passive, le tonus peut étre augmenté de fagon similaire au parkinsonisme et on
peut voir apparaitre une anomalie des réflexes.
Une classification des dystonies a été proposée par Albanese et al. [70]. Elle est
basée sur les éléments cliniques et les étiologies.
Schématiquement, les dystonies peuvent étre soit :

v Génétiquement déterminées [71] : elles sont :

e Autosomiques dominantes: DYTI1, DYTS5, DYT6, DYTII,
DYTI12, NBIA, maladie de Huntington, atrophie dentato-rubro-
pallido-luysienne (DRPLA) ;

e Autosomiques récessives : la liste s’accroit continuellement. Les
plus fréquentes sont la maladie de Wilson, PKAN, PLAN, MP
juvénile de type 2, maladies métaboliques héréditaires ;

e Récessives lice a ’X : DYT3, syndrome de Lesh-Nyhan, syndrome

de surdité dystonie ;
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e Mitochondriales : syndrome de Leigh, neuropathie optique
héréditaire de Leber.
v Acquises : dominées par les pathologies neurovasculaires, infectieuses,
anoxo-ischémiques, toxiques, médicamenteuses, néoplasiques
v' Idiopathiques : elles peuvent étre sporadique ou familiale. Dans la plupart
des cas, la dystonie est focale ou segmentaire et survient chez 1’adulte
jeune.
¢) Myoclonie
La myoclonie est un mouvement involontaire bref, soudain, réalisant un
déplacement unique suivi d’un retour a la position initiale. Ce déplacement
articulaire peut étre provoqué par une contraction musculaire (myoclonie
positive) ou par I’inhibition d’une activité musculaire (myoclonie négative) [72].
Sur le plan physiopathologique, les myoclonies sont classées selon leur origine :
v' corticale : pouvant étre focales, multifocales, généralisées, une épilepsie
partielle continue ;
v’ thalamique ;
v' du tronc cérébral : réticulaire, sursaut, du voile du palais, oculaire ;
v’ spinale : segmentaires, propriospinales [73].
Les étiologiques sont diverses et multiples [72,73,74]. Des nombreuses
affections neurologiques peuvent induire une myoclonie. Cependant, nous
regroupons les étiologies de myoclonies en plusieurs sous-groupes suivants :
-les myoclonies physiologiques : elles surviennent chez un sujet sans pathologie
sous-jacente. Elles sont a type de myoclonies d’endormissement, de myoclonies
infantiles bénignes induites par 1’alimentation, de myoclonies induites par le
stress et 1’activité sportive et le hoquet ;
-le myoclonus essentiel : sporadique ou familial, de transmission autosomique
dominante. Lorsque les myoclonies sont associées a une dystonie, elles entrent

dans un syndrome myoclonus-dystonia (DYT11).
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-les myoclonies avec épilepsie : elles peuvent étre un des composants de la crise
épileptique, €tre la seule expression des crises (crises myocloniques) comme les
secousses myocloniques épileptiques isolées, 1’épilepsie partielle continue,
myoclonies photosensibles. Elles peuvent faire parties d’un tableau beaucoup
plus complexes entrant dans le cadre d’un syndrome épileptique (syndrome de
Lennox-Gastaut, ¢épilepsie myoclonique juvénile, épilepsie myoclonique
progressive) ;
-les myocloniques de causes structurelles et focales du SNC : AVC, tumeur,
traumatisme ;
-les myoclonies de causes secondaires : les maladies de surcharge du SNC, les
dégénérescences spinocérébelleuses, les dégénérescences nigro-striatale, les
démences, les encéphalopathies virales, métaboliques, toxiques, anoxo-
hypoxiques.

d) Tics
Les tics sont des manifestations motrices et vocales bréves, soudaines, non
rythmiques, involontaires, et répétitives, dont la présentation, la fréquence et la
complexité sont extrémement variables d’un patient a 1’autre et au cours de leur
vie. Ces mouvements et vocalises ne sont, en soi, pas anormaux mais
surviennent dans un contexte inadapté et a une fréquence supranormale [46].
Les tics sont soit simples ou complexes. Les tics simples se manifestent par des
mouvements ou des sons soudains, brefs, intermittents, répétitifs et non
rythmiques comme, par exemple, des clignements des yeux, des haussements
d’épaules, des raclements de gorge ou une toux. Les tics complexes se
caractérisent par des s€quences motrices, une gestuelle ou des phrases normales,
mais placées dans un contexte inadapté. C’est le cas par exemple de la gestuelle
visant 2 montrer un doigt vers le haut (le majeur) ou a pointer ses organes
génitaux (copropraxie), ou encore a produire des verbalisations ou des cris,
souvent a connotation sexuelle (coprolalie). Les tics vocaux complexes

regroupent aussi la répétition de mots ou de phrases émises par ’interlocuteur
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(écholalie) ou encore la répétition de la derniere syllabe ou de mots prononcés
par le patient lui-méme (palilalie).
Les tics se distinguent des autres MA par quelques particularités sémiologiques.
En effet, les tics sont :
- précédés par une sensation prémonitoire ou d’un besoin de bouger, se
manifestant principalement qu’a partir de 1’adolescence [75];
- transitoirement contrdlables par la volonté mais au prix d’un mental souvent
important ;
- caractérisés par le soulagement du patient apres leur réalisation.
Ces trois criteres ne doivent pas €tre nécessairement réunis mais leur absence
compléte suggere une autre étiologie que celle du tic, voire un MA psychogene.
Selon le DSM 5 [76], les pathologies li¢es aux tics se divisent en 4 groupes :
- les tics provisoires ;
- les tics moteurs ou vocaux chroniques ;
- les tics non spécifiés ;
- et le SGT.

e) Spasme hémifacial :
Le spasme de I'hémiface est une entité clinique claire. Caractérisé par une
contracture unilatérale imprévisible et incontrélable des muscles de I'hémiface, il
est le t¢émoin d'un conflit vasculonerveux impliquant une artere et le nerf facial.
D'abord spasmodique, elle débute sur I'espace périorbitaire et plus précisément
sur le muscle orbiculaire des paupicres. Ressenti comme une trémulation
musculaire, la paupiere inférieure est la premiére a étre touchée. Gagnant sur
l'orbiculaire des paupiéres, la paupicre supérieure se contracte a son tour jusqu'a
provoquer une réduction de la fente palpébrale et une occlusion spontanée
complete a la maniere d'un blépharospasme unilatéral.
Le stress, 'angoisse, la fatigue, la concentration sont des facteurs aggravants qui
accentuent les symptomes ou les révelent a un stade initial de la pathologie.

Aucune atteinte sensitive et/ou végétative n'est associée, que ce soit sur le
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territoire du nerf facial (zone de Ramsay-Hunt) ou du nerf trijumeau. Non
douloureux, ce spasme n'est déclenché par aucune trigger zone. L'examen du
tonus facial est normal et on ne retrouve a I'examen clinique ou a l'interrogatoire
aucun antécédent ou séquelle de paralysie faciale périphérique (PFP). Le reste
de I'examen neurologique est normal.
Lorsque le spasme évolue, il se diffuse a 1'hémiface homolatérale en atteignant
les muscles innervés par les différents rameaux faciaux [52, 53].
Non périodique, la symptomatologie, une fois apparue, ne peut que s'aggraver en
fréquence et en intensité.
Les diagnostics différentiels sont nombreux. Les principaux sont le spasme post-
paralytique caractérisé par la présence d'une PFP précédent d'environ 6 mois
l'apparition des symptomes et les myokimies caractérisées par l'absence de
spasmes.

f) Tremblements
Selon D¢jerine [77], « les tremblements sont caractérisés par des oscillations
rythmiques involontaires que décrit tout ou partie du corps autour de sa position
d’équilibre ». Le caractére rythmique du tremblement le distingue de la plupart
des autres MA. Plusieurs classifications ont été proposées. La plus récente est
celle du MDS et comporte deux axes principaux: les caractéristiques cliniques et
les ¢tiologies [78].
La caractérisation des tremblements selon le mode de survenue permet

I’orientation étiologique (Figure 3) [87].
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Figure 3 : Orientation étiologique selon le mode de survenue d'un
tremblement

Les causes de tremblements peuvent étre acquises (secondaires a des pathologies
diverses), geénétiques ou idiopathiques (TE). Cependant, pour un abord
¢tiologique plus rapide et simple, nous avons opté une orientation étiologique,
en tenant compte de circonstance de survenue de tremblement et des données de
I’examen clinique [81].

Les causes d’un tremblement de repos sont la MP, les syndromes parkinsoniens
atypiques, les iatrogénies (neuroleptiques), la maladie de Wilson et le syndrome
tremblement-ataxie 1i¢ a une prémutation de 1’X fragile (FXTAS).

Le TE, I’hyperthyroidie, le tremblement physiologiques exagéré, le tremblement
orthostatique, dystonique, neuropathique et iatrogéne constituent les principales
¢tiologies d’un tremblement postural.

Le tremblement cinétique se voit dans les atrophies spinocérébelleuses, I’AMS,
la maladie de Wilson, le FXTAS, maladie de Friedreich, les polyneuropathies
inflammatoires et dans les atteintes cérébelleuses ou sur les voies cérébello-

thalamiques (causes vasculaires, tumorales, inflammatoires, etc...).
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g) Ataxie
L’ataxie se définit par une perturbation de 1’équilibre et de la coordination
motrice. Elle doit étre distinguée d’un déficit moteur, d’une apraxie ou des
perturbations du geste volontaire en rapport avec des MA (tremblements,
myoclonies, mouvements choréiques, etc.). On distingue :
- T’ataxie statique : survenant lorsque la station debout est altérée ;
- D’ataxie locomotrice se traduisant par un trouble de la marche ;
- Dataxie cinétique survenant lors des gestes volontaires.
Les principales types d’ataxies sont les ataxies cérébelleuses, labyrinthiques ou
vestibulaires et les ataxies proprioceptives ou sensitives.
Les ataxies cérébelleuses sont celles qui sont décrites et discutées dans le cadre
des MA.
L’ataxie cérébelleuse est faite :
- des troubles de [I’équilibre et de la marche -caractérisés par une
augmentation du polygone du sustentation et une démarche ébrieuse ;
- des troubles de I’exécution du mouvement volontaire rapide caractérisés
par une hypermétrie, une dysmétrie et une asynergie ;
- un tremblement d’action, ou intentionnel, inconstant ;
- d’une hypotonie et d’un nystagmus;
- des troubles de I’¢criture et de la parole caractérisés par une dysarthrie
cérébelleuse, une dysgraphie.
Les signes cérébelleux sont ipsilatéraux a la 1ésion (du méme coté) lorsque celle-
ci siege au-dessous de la commissure de Wernekink (mésencéphale).
L’¢tiologie de I’ataxie est multifactorielle. Elle est peut-étre :
- Génétique: soit autosomique récessive (ACAR) dont la plus fréquente la
maladie de Friedreich, autosomique dominante (SCA) [41, 82, 83], liée a
I’X (FXTAS) ou mitochondriale ;
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- Secondaire a des pathologies diverses: vasculaires, métaboliques,
carentielles, infectieuses, postinfectieuses, tumorales, inflammatoires,
paranéoplasiques, toxiques [49, 82].

h) Mouvements anormaux psychogénes

Les mouvements anormaux psychogenes (MAP), appelés ces derniéres années,
MA fonctionnels, se définissent comme étant la manifestation motrice des
troubles neurologiques fonctionnels non expliquée par des 1ésions du SN [57].
Le diagnostic se base sur les critéres diagnostiques du DSMYV, qui sont présentés
ci-dessous [76]. Les critéres A, B, C et D doivent étre remplis :

A. Atteinte du mouvement volontaire et/ou d’une ou de plusieurs fonctions
sensorielles ;

B. Examen clinique montrant une incompatibilité¢ entre les symptomes et les
affections neurologiques ou médicales reconnues ;

C. Symptomes pas mieux expliqués par une pathologie médicale ou mentale ;

D. Symptomes ou déficit entrainant une souffrance significative, un
retentissement socioprofessionnel ou un autre retentissement justifiant une
¢valuation médicale.

Les MAP peuvent se manifester par toute forme de MA. Dans les cohortes
publi¢es, 70 a2 90 % des patients se présentent avec un tremblement ou une
dystonie comme manifestation principale, et plusieurs mouvements anormaux
sont souvent associés [57].

Ils partagent des caractéristiques communes qui sont les suivantes [57] :

-un début brutal, méme apreés un traumatisme minime ;

-une progression rapide avec une sévérité maximale ;

-une ¢évolution non progressive avec des fluctuations ou des exacerbations
paroxystiques, des rémissions spontanées ;

-une migration a différentes parties du corps ;

-une modification de la sémiologie de la symptomatologie ;

-le caractere paroxystique ;
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-la survenue dans des circonstances particuliéres ;
-la présence de trois signes cliniques : la variabilité, la distractibilité¢ et 1’effet
d’entrainement ;
- des antécédents des troubles anxieux ou dépressifs, des troubles fonctionnels
neurologiques ;
- la présence des autres symptomes inexpliqués ;
- la recherche d’un bénéfice secondaire ;
- un retentissement fonctionnel inadéquat.

» Tremblement fonctionnel
Le tremblement fonctionnel représente environ la moiti¢ des MAF. Il est
habituellement présent a la fois au repos, lors du maintien postural et a I’action.
Trois signes cliniques sont particulicrement pertinents pour le diagnostic positif
du tremblement fonctionnel :

e la distractibilité, qui est un signe retrouvé dans tous types de mouvement
anormal fonctionnel ;

o [’effet d’entrainement mis en €vidence en demandant au patient de battre
la mesure avec un membre non atteint, idéalement a 3 Hertz : soit le
tremblement est « entrainée » au rythme du membre sain, soit la
réalisation de cette tache rythmique simple n’est pas possible ;

e la wvariabilit¢ est le changement de fréquence, d’intensit¢ ou de
localisation du trouble observé pendant I’examen clinique.

Le diagnostic peut ¢étre documenté en ¢électrophysiologie grace a
I’¢lectromyogramme et ’accélérometre. Des  criteres  diagnostiques
¢lectrophysiologiques ont €té¢ validés récemment pour le diagnostic positif de
tremblement fonctionnel [84].
» Dystonie fonctionnelle

Le diagnostic de dystonie fonctionnelle est plus difficile, car il y a moins de
signes cliniques positifs. Typiquement, il s’agit d’une dystonie fixée et
douloureuse de la main (avec une flexion des doigts, poignets et/ou de 1’épaule)
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ou de la cheville, avec absence d’efficacité des «tours sensoriels »
(sensory tricks) [57].
» Syndrome parkinsonien
Certains signes permettent de distinguer le parkinsonisme fonctionnel de la
maladie de parkinson, notamment :
e la présence d’une pseudo-bradykinésie c¢’est-a-dire, d’un ralentissement
et/ou réduction d’amplitude du mouvement, mais sans décrément ;
e la présence de signes €évocateurs d’un tremblement fonctionnel ;
e [’absence de réponse au traitement par L-Dopa ;

e puis I’absence de complications motrices Dopa-induites [90].
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I. Objectifs

I.1. Objectif principal

L’objectif principal de cette ¢étude est de décrire les caractéristiques
épidémiologiques et cliniques des MA et de la pathologie du mouvement (PM)
dans le service de neurologie du CHN de Pikine au Sénégal sur une période
d’une année et demi.

I.2. Objectifs secondaires

Pour atteindre notre objectif principal, les objectifs spécifiques suivants ont été
définis :

% Déterminer la prévalence des patients consultant pour des mouvements
anormaux (MA) et la pathologie du mouvement (PM) au service de
Neurologie du CHN de Pikine;

% Décrire les caractéristiques socio-épidémiologiques de ces patients ;

¢ Identifier cliniquement les différents types de MA et PM présentés par ces
patients ;

¢ Déterminer les étiologies de ces MA et PM dans les limites du possible
dans notre contexte.

I1. Méthodologie

I1.1. Cadre d’étude

Le recrutement des patients s’est déroulé au service de neurologie du CHN de
Pikine a Dakar.

Deuxieme service de neurologie au Sénégal, cette structure recoit également des
patients de la sous-région ouest-africaine dans le cadre de consultation de MA et
PM. Elle a une triple vocation: soigner, former et organiser la recherche
concernant les pathologies neurologiques. Elle comporte une salle
d’hospitalisation de longue durée (4 lits), une salle pour les consultations
externes journaliéres, une salle consacrée aux explorations fonctionnelles
neurophysiologiques (I’¢électro-neuro-myographie (ENMG) et
I’¢lectroencéphalographie (EEG)).
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La consultation de MA et PM se fait tous les mardis depuis janvier 2020 et est
assurée par un maitre de conférences titulaire en Neurologie spécialisé en MA et
PM.
Les patients sont suivis selon un rythme individualisé. Chaque patient dispose
d’un dossier médical qui est numéroté puis rangé par ordre dans 1’archive central
du CHN de Pikine. Un registre informatisé des consultations de MA et PM est
rempli a chaque consultation. La gestion des rendez-vous est assurée au
secrétariat de la consultation externe.
I1.2. Type et durée de I’étude
Il s’agit d’une étude prospective, transversale et descriptive sur une durée de 18
mois allant du 1% janvier 2020 au 30 juin 2021.
I1.3. Population d’étude
Elle est représentée par les patients hospitalisés ou recus a la consultation pour
un mouvement anormal et ayant donnés leur consentement éclairé.

# Critéres d’inclusion
Sont inclus dans cette étude :
- tous les patients hospitalisés ou recus pour un mouvement anormal ou une
pathologie du mouvement en consultation spécialisée au CHN de Pikine ;
- tous patients agés > 16 ans.

# Critéres de non inclusion
Nous n’avons pas inclus dans cette étude :
-les patients présentant un MA ou une PM mais n’ayant pas donné son
consentement éclairé ;
-les patients présentant un MA ou une PM avec un dossier inexploitable.
I1.4. Collecte des données
La collette de données est réalisée a 1’aide d’un questionnaire (voir Annexe)
rempli par I’enquéteur a chaque consultation de MA et PM pour tous les patients

lors des différentes consultations de MA.
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Les données de suivi des patients sont enregistrées dans des dossiers rangés par
ordre au service d’archives du CHN mais €galement au niveau d’une base de
données informatisées dont le remplissage est en cours.
I1.5. Variables étudiées et leur définition opérationnelle
Les informations suivantes ont été recueillies :
» Caractéristiques épidémiologiques
e [’4ge calculé a partir de la date de naissance
e le sexe (masculin ou féminin), le statut marital (marié, célibataire,
veuf, divorcé)
¢ le niveau d’instruction
e le lieu de résidence : Région de Dakar (ville de Dakar et les
banlieues), régions du Sénégal et les pays de la sous-région ouest-
africaine.
» Caractéristiques cliniques
e Antécédents personnels et familiaux : il s’agit surtout de rechercher
la notion de consanguinité, de cas similaire dans la famille
e Meédecin adressant: neurologue, psychiatre, neurochirurgien,
pédiatre, médecin MPR, neuropsychologue, interniste,
généraliste, autres......
e Données cliniques :
- Age de début : petite enfance (0-2 ans), enfance (3-12 ans), adolescence
(13-20 ans), adulte jeune (21-40 ans) et adulte tardif (> 40 ans) [73, 83]
- Motif de consultation correspondant a la phénoménologie principale ayant
motivé une consultation spécialisée
- Délai de consultation : correspondant a la différence entre le début de la
symptomatologie et la date de la premiére consultation spécialisée
- Type de MA ou PM présenté par le patient

- Signes neurologiques et extraneurologiques associés

35

Rﬂppoff- g’fﬂf wuitcom @



» Caractéristiques paracliniques

Les bilans paracliniques ont ¢ét¢é demandés en tenant compte de Ila
phénoménologie, du terrain du patient, des antécédents personnels et familiaux.

e Données de la neuroimagerie : TDM ou IRM

e Données de la neurophysiologique : la réalisation de ’ENMG ou

pas dans le cadre de la rechercher étiologique.

e Données biologiques, y compris les données génétiques si possible.
I1.6. Saisie et traitement des données
La saisie et le traitement de données sont réalisés avec les logiciels MS Word
2016, EPI-INFO version 3.5.4 et MS Excel 2016.
L’°¢tude descriptive est réalisée avec :
-le calcul des fréquences et proportions pour les variables qualitatives ;
-le calcul des moyennes, écart type avec les extrémes pour les variables
quantitatives.
L’¢étude analytique est faite avec les tableaux croisés. Pour comparer les
fréquences, nous avons utilisé le test du Khi-deux de Pearson ou le test exact
bilatéral de Fisher selon leurs conditions d’applicabilité, avec un seuil de
significativité p < 0,05.
I1.7. Considérations éthiques
Tout patient (si son état de conscience le permet) participant a I’étude et son
accompagnant ont recu des informations utiles en vue de 1’obtention de leur
consentement éclairé. Il leur est expliqué au préalable le but et I’objectif de
I’étude. Lors de la collecte, la confidentialité dans la collecte des données est
assurée. A cet effet, seuls les initiaux des noms et prénoms ainsi qu’un numéro

d’enregistrement sont marqués sur I’outil de collecte et la base de données.
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I. Prévalence

Sur un total de 2833 patients vus en consultation externe de neurologie durant la
période d’étude, ont été répertoriés 134 patients suivis pour des MA et PM, soit
une prévalence de 4,7%.

I1. Caractéristiques sociodémographiques

II.1. Sexe

Les hommes représentaient 56% (75 cas) de notre population d’étude avec un
sex-ratio de 1,3.

I1.2. Age

L’age moyen de notre population d’étude ¢tait de 47,7 £ 18 ans avec des
extrémes allant de 16 a 81 ans. La population de notre étude était distribuée de
facon bimodale avec deux pics de fréquence chez I’adulte jeune (tranche d’age

comprise entre 21 et 40 ans) et apres 60 ans.

0, -
35% 32,1% 32,1%

30% 27,1%

25% |
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10% 7,4%

5%
1,2%
O% T T T T _

[16-20] [21-40] [41-60] [61-80] >80
Tranche d'age

Figure 4 : Répartition des patients selon I’4ge
I1.3. Origine géographique
Cent trois patients (76,8%) provenaient de la région de Dakar, 24 patients (18%)

des régions du Sénégal et 7 patients (5,2%) de la sous-région ouest africaine.
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Figure 5 : Répartition des patients selon leur origine géographique

I1.4. Niveau d’instruction

La moitié de notre population d’étude (50%) était non scolarisé.

Figure 6 : Répartition des patients selon leur niveau d’instruction
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I1I. Médecin adressant
Les patients étaient adressés dans la majorité des cas (60,4%) par un neurologue.

Tableau II: Répartition des patients selon le médecin adressant

Médecin adressant Effectif Pourcentage (%)
Neurologue 81 60,4
Neurochirurgien 5 3,7
M¢édecin Généraliste 29 21,6
Médecin de Médecine Physique et Réadaptation 4 3
Psychiatre 3 2,2
Médecin Interniste 4 3
Pédiatre 1 0,75
Oto-rhino-laryngologiste 2 1,5
Radiologue 1 0,75
Neuropsychologue 4 3
Total 134 100

IV. Caractéristiques cliniques des patients
IV.1. Fréquence de la phénoménologie des mouvements anormaux
Le syndrome parkinsonien représentait la principale pathologie du mouvement

(39,6%) dans notre ¢étude.
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Tableau II1: Répartition des patients selon la typologie du MA

MA et PM Effectif
Syndrome parkinsonien 53

e Tremblement de repos 46

o Akinésie/bradykinésie 53

e Rigidité 46
Ataxie 11
Ballisme 2
Chorée 10
Dyskinésies 4
Dystonie 18
Spasme hémifacial 2
Myoclonies 2
Tics 3
Tremblements 29

o Attitude 4

o Attitude+ action 16

e Repos + attitude + action 9

Total 134

IV.2. Signes et symptomes neurologiques et somatiques associés
Vingt patients (14,9%) présentaient un syndrome pyramidal.

Le tableau ci-dessous (Tableau 1V) illustre les différents signes et symptomes

neurologiques et somatiques de nos patients.
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Tableau IV : Répartition des signes et symptomes neurologiques et
somatiques

Signes et symptomes neurologiques et somatiques Effectif
Syndrome pyramidal 20
Syndrome cérébelleux 12
Aphasie de Broca 3
Dysarthrie 6
Hypophonie 5
Douleurs neurogenes 16
Instabilité posturale 9
Paralysie de verticalité du regard 1
Trouble du comportement dans le sommeil paradoxal 37
Trouble du sommeil a type d’insomnie 2
Perte olfactive 15
Troubles cognitifs 6
Hypotension artérielle orthostatique 5
Troubles vésico-urinaires 3
Constipation 28
Troubles anxieux 11
Syndrome dépressif 12
Trouble obsessionnels compulsifs 1
Hallucinations 4
Syndrome délirant 2
Psychose chronique 2

IV.2. Antécédents familiaux

Une histoire familiale similaire a été rapportée chez 22 patients (16,4%),
principalement chez les patients présentant une chorée (6% des cas).
Vingt-quatre patients (17,9%) sont issus d’'un mariage consanguin.

Tableau V : Répartition des antécédents familiaux selon la phénoménologie

MA et PM Histoire familiale Consanguinité
Syndrome parkinsonien 4 9
Ataxie 4 1
Chorée 8 7
Dystonie 1 2
Tremblements 5 5

Total 22 24
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IV.3. Age de début de différents types de mouvements anormaux et de

pathologie du mouvement

L’4ge moyen du début de la maladie était de 47,7 £ 18 ans avec des extrémes de

4 a79 ans.

Tableau VI : Répartition des patients selon I’age de début de MA et PM

MA et PM Age moyen de début (années)  Extrémes d’Age (années)
Syndrome parkinsonien 56 31-79
Ataxie 36 14-64
Ballisme 67,5 60-75
Chorée 50 15-70
Dyskinésies 433 22-60
Dystonie 35 8-66
Spasme hémifacial 54 53-55
Myoclonies 47 23-71
Tics 14,3 12-17
Tremblements 46 11-78

IV.4. Délai de consultation

Le délai médian de consultation était de 1095 jours dans notre étude.
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Tableau VII: Comparaison du délai de consultation selon les
caractéristiques des patients

Médiane du délai de consultation (jours)

Sexe Masculin 1095
Féminin 730
Syndrome parkinsonien 1095
Ataxie 1095
Ballisme 22,5
Chorée 730
Types des MA  Dyskinésies 365
Dystonie 1277,5
Spasme hémifacial 912,5
Myoclonies 4015
Tics 7300
Tremblements 365
Age de début <20 3650
(années) [21-40] 1230
[41-60] 1095
> 60 365
Origine Dakar 1095
géographique Régions 365
Pays de la sous-région 1095
Niveau d’études Ecole coranique 912,5
Niveau Primaire 550
Niveau secondaire 1460
Niveau universitaire 1825
Analphabeéte 730

V. Caractéristiques paracliniques

V.1. Imagerie

Une imagerie cérébrale a été réalisée chez 68 patients (50,7%) parmi lesquels
seuls 40 patients (59%) ont pu faire une IRM cérébrale de morphologie.

Le tableau ci-dessous (Tableau VII) illustre les résultats des imageries de nos

patients.
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Tableau VIII : Répartition des patients selon le type de MA et d’imagerie

cérébrale

MA et PM TDM cérébrale IRM cérébrale Total

Effectif Effectif Effectif

N=30 N =238 N =68
Syndrome parkinsonien 13 12 25
Ataxie 5 5 10
Ballisme 2 0 2
Chorée 3 3 6
Dyskinésies 2 0 2
Dystonie 2 11 13
Tics 1 0 1
Tremblements 2 8 10

Tableau IX: Représentation des différents résultats de I’imagerie cérébrale
(IRM et TDM)

Résultat de I’imagerie Effectif
Normale 34
Hypodensité épousant un territoire artériel 7
Hyperdensité spontanée du sinus sagittal supérieur et 1

de la veine de Galien

Lésions démy¢linisantes diffuses 2
Atrophie 31
Total 75

V.2. Bilans biologiques

Un bilan biologique, adapté en fonction de la phénoménologie, a été réalisé¢ chez
42 patients (31,3%). Ceci a permis d’objectiver une hyperthyroidie chez une
patiente et une surcharge en manganese chez une autre patiente.

Le tableau ci-dessus illustre les différents bilans biologiques réalisés chez les

patients.
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Tableau X : Représentation des différents bilans biologiques réalisés

Bilans biologiques Effectif
Numération formule sanguine 27
Recherche d’acanthocytes 6
Bilan thyroidien 24
Bilan cuprique 20
Bilan phosphocalcique 5
Bilan rénal 5
Bilan hépatique 17
Bilan glucidique 2
Bilan lipidique 1
Dosage de ’alpha foetoprotéine 2
Anti-StreptoLysines O 2
Sérologie rétrovirale 2
Dosage sanguin de la Vitamine E 3
Dosage plasmatique d’ Aluminium 4
Dosage plasmatique du Mangan¢se 4

V.3. Test génétique

Un test génétique sur preélevement salivaire a été effectué chez 16 patients
(11,9%). Ce test génétique a permis de confirmer la maladie de Huntington chez
6 patients.

V.4. Examen neurophysiologique

Six patients (4,5%), présentant principalement une ataxie cérébelleuse, ont
bénéficié d’une ¢lectroneuromyographie a la recherche d’une neuropathie
périphérique associée. Et elle était normale chez les six patients.

VI. Etiologies

La MP était I’étiologie la plus fréquente (32,8% des cas) dans notre étude, suivi
par le tremblement essentiel (12,7% des cas). Les AVC, principalement les
infarctus cérébraux, représentaient 6% des causes des MA dans notre étude.

Les MAP représentaient 7,5% des cas dont la manifestation principale était un

tremblement. Aucune cause n’a été retrouvée dans 9% des cas.
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Tableau XI : Répartition des étiologies des différents types de MA et de PM

MA et PM Causes Effectif  Pourcentage (%)
MP 44 32,8
Syndrome parkinsonien AMS 3 2,2
DCB 2 1,5
DCL 1 0,75
Infarctus cérébral 1 0,75
Indéterminée 2 1,5
SEP 1 0,75
Infarctus cérébral 1 0,75
Ataxie SCA3 probable 3 2,2
SCAT probable 1 0,75
Indéterminée 5 3,7
Infarctus cérébral 2 1,5
DYT11 probable 3 2,2
DYT3 probable 1 0,75
) Métabolique 1 0,75
Dystonie Idiopathique 6 4,5
Paralysie cérébrale 2 1,5
Indéterminée 3 2,2
Ballisme Infarctus cérébral 2 1,5
Myoclonie Psychogéne 2 1,5
M. Huntington 8 6
Chorée Indéterminée 2 1,5
Tic SGT 2 1,5
Tics vocaux chroniques 1 0,75
Tremblement Tremblement Essentiel 17 12,7
Psychogéne 8 6
Infarctus cérébral 1 0,75
Post-TCE 1 0,75
TVC 1 0,75
Hyperthyroidie 1 0,75
Dyskinésie Post-neuroleptique 3 2,2
Post-anesthésie locale 1 0,75
Hémispasme Facial Idiopathique 2 1,5

VII. Etude analytique

VII.1. Comparaison des différents types des mouvements selon le sexe

Les hommes étaient majoritairement touchés par les différents de MA par

rapport aux femmes mais sans différence significative.
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Tableau XII: Répartition des patients selon la typologie du MA et le sexe

MA et PM Hommes Femmes Total OR (I0) P-
N=175 N=59 N=134 value
Syndrome parkinsonien 34 19 53 1,75 (0,86-3,55) 0,09
Ataxie 8 3 11 2,22 (0,56-8,80) 0,20
Ballisme 0 2 2 - -
Chorée 5 5 10 0,77 (0,21-2,80) 0,47
Dyskinésies 1 3 4 0,25 (0,03-2,49) 0,23
Dystonie 11 7 18 1,28 (0,46-3,53) 0,42
Spasme hémifacial 1 1 2 0,78 (0,04-12,8) 0,69
Myoclonies 0 2 2 - -
Tics 2 1 3 1,59 (0,14-17,9) 0,59
Tremblements 13 16 29 0,56 (0,24-1,30) 0,12

VIIL.2. Comparaison du délai de consultation selon les caractéristiques des
patients

Le délai de consultation était plus court chez les femmes (730 jours) que chez
les hommes (1095 jours) avec une différence significative (p= 0,03).

Les patients présentant un mouvement ballique avaient un délai de consultation
(22,5 jours) plus court que les autres patients. Cette différence était
statistiquement significative (p= 0,02).

Ce délai diminue avec 1’age. 11 est de 3650 jours chez les patients de moins de
20 ans, de 1230 jours chez patients agés de 21 a 40 ans, de 1095 chez les
patients de 41 a 60 ans et de 365 jours chez les patients agés de plus de 60 ans.
Cette différence était significative statistiquement (p= 0,0015).
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I. Aspects épidémiologiques

I.1. Prévalence

La prévalence de MA et de PM, dans notre étude, était de 4,7%. Elle était de
5,5% en Ethiopie [5], 14,7% au Ghana [12], 3,3% au Cameroun [10], 11,39% au
Nigéria [11].

Cette variabilité de la prévalence de MA et de PM en Afrique pourrait
s’expliquer par un nombre restreint des neurologues africains spécialisés dans la
prise en charge des pathologies des MA par rapport aux pays développés. Donc
ces pathologies seraient, pour la plupart des cas, non diagnostiquées car elles
seraient méconnues de la majorité des neurologues praticiens spécialisés dans
d’autres domaines (pathologies neuro-vasculaires, neuro-infectieuses, €pilepsie
et etc....). Cect expliquerait la faible prévalence de ces pathologies qui sont donc
sous-diagnostiquées.

A cela s’ajoute le fait que les séries africaines sont intrahospitalieres alors que
celles faites en occident sont, pour la plupart des cas, populationnelles. Donc nos
séries africaines ne reflétent pas la prévalence réelle de ces pathologies en
Afrique.

I.2. Sexe

Nous avons retrouvé une prédominance masculine de 56%. Une prédominance
masculine est rapportée par certains auteurs [5, 16], alors qu’au Cameroun Cubo
et al ont rapporté une prédominance féminine [10].

La prédominance masculine dans le cadre des MA et des PM résulte, en général,
des différences biologiques comme les hormones sexuelles, ou par des
susceptibilités génétiques.

1.3. Age

L’age moyen de notre population d’étude était de 47,7 = 18 ans avec des
extrémes de 16 a 81 ans. Au Nigéria, les auteurs ont rapporté un age moyen de

54,7 £ 16 ans avec des extrémes de 18 a 81 ans [16].

50



L’age moyen reste plus ou moins €levé dans la plupart des études du fait de la
prédominance du syndrome parkinsonien qui survient le plus souvent chez le
grand adulte et le sujet agé.

1.4. Médecin adressant

Les patients de notre étude étaient adressés majoritairement (60,4% des cas) par
des neurologues et dans 21,6% des cas par un médecin généraliste. En effet, la
majorité des patients adressés par les neurologues avait un diagnostic sur le plan
phénoménologique mais sans avoir de diagnostic étiologique.

Par contre, les médecins généralistes n’ont pu identifier que le tremblement.
Ceci témoigne, d’une part, de la difficulté a reconnaitre un MA complexe par un
médecin généraliste ce qui pourrait retarder le diagnostic et la prise en charge, et
d’autre part, le challenge pour un neurologue général d’identifier et de prendre
en charge des MA et de PM. De ce fait, s’impose la nécessit¢ a former
d’avantage des neurologues spécialisés dans la pathologie du mouvement et des
MA.

I1. Caractéristiques cliniques

I1.1. Fréquence des différents types des mouvements anormaux

Dans notre étude, les mouvements hyperkinétiques représentaient 60,4% de
I’ensemble des MA alors que les mouvements hypokinétiques, faits
principalement de syndrome parkinsonien, représentaient 39,6%. Un résultat
similaire a été¢ rapporté au Nigéria [16]. Alors qu’autres auteurs [7, 12] ont
rapporté une prédominance des mouvements hypokinétiques dans leurs études.
Chez I’adulte, le syndrome parkinsonien est la principale PM dans toutes les
séries hospitaliéres de la littérature [5, 7, 10, 16,47]. La prédominance masculine
a été rapporté dans certaines séries [5, 7, 16].

Au Nigéria, le tremblement représentait le deuxieme type de MA (23,9%) [7].
Aux Etats-Unis, sa prévalence était de 15,8% [2]. En Italie, le tremblement était

rapporté dans 14,5% avec une prédominance masculine [15].
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La fréquence de la dystonie était 13,4% dans notre ¢tude. Les hommes étaient
plus touchés que les femmes, sans différence statistique. Aux Etats-Unis, elle
¢tait estimée a 24,3% [2]. Au Nigéria Okubadejo et al. ont rapporté une
fréquence de I'ordre de 14,7% pour les dystonie [7]. Alors que dans certaines
séries, cette fréquence est inférieure a 10% [5, 10, 47].

I1.2. Antécédents familiaux

Dans notre étude, une histoire familiale similaire, chez les parents de premier
degré, était rapporté dans 16,4% des cas, majoritairement chez les patients
présentant une chorée et une ataxie. Un résultat similaire a été noté dans une
¢tude italienne [15].

Ceci plaiderait en faveur d’un soubassement génétique de ces MA.

I1.3. Age de début de la maladie

En Ethiopie, I’dge moyen du début de la maladie est de 52 ans avec des
extrémes allant de 13-80 ans [5].

A Singapour, I’age moyen de début du syndrome parkinsonien était de 66,2 ans
et celui de la dystonie était de 35 ans [47].

Nos résultats différent ceux de la littérature.

Ces différences pourraient s’expliquer le plus souvent par la cause sous-jacente
différente d’'un MA a I’autre mais aussi d’une région a I’autre pour un méme
type de MA.

I1.4. Délai de consultation

Un délai court, chez la femme, pourrait étre 1ié a une susceptibilité
psychologique de la femme face un MA pouvant étre source d’une géne sociale,
ce qui pourrait motiver une consultation le plus tot possible. Il pourrait aussi
s’expliquer par les caractéristiques sémiologiques du MA.

En fait, le ballisme étant un mouvement involontaire, brusque, violent, explosif,
imprévisible et trés ample surtout si le début est brutal, ce qui explique le délai

de consultation court.
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La diminution de ce délai avec 1’avancée en age pourrait s’expliquer par la
négligence du MA par les sujets jeunes, d’ou un délai long, et I’inquiétude des
sujets agés, souvent polytarés, devant la survenue d’un mouvement involontaire
motivant une consultation rapidement.

Néanmoins, il convient de rappeler que cette consultation spécialisée de MA et
PM a débuté¢ en janvier 2020. Certains patients étaient déja pris en charge dans
une consultation de neurologie générale, d’autres ont duré dans d’autres
consultations, en I’occurrence de médecine générale. Certains patients ont méme
consulté un tradipraticien avant d’étre orienter vers notre consultation. Tous les
facteurs peuvent expliquer un dé¢lai de consultation long chez certains patients.
III. Caractéristiques paracliniques

Notre résultat se superpose a celle d’une étude récente en Ethiopie ou seule une
TDM cérébrale a été réalisé chez plus de 50% de leur population d’¢tude [5].
Alors que dans les études en Amérique du Nord ou en Asie [2, 47], tous les
patients ont eu au moins une imagerie cérébrale.

La biologie a permis de diagnostiquer un cas d’hyperthyroidie, en rapport avec
un tremblement, et un cas de surcharge en manganése révélé par une dystonie.
Un test génétique sur preélevement salivaire a été effectué chez 16 patients
(11,9%) ayant permis de confirmer la maladie de Huntington chez 6 patients.

Le colt ¢levé des examens complémentaires a la charge des patients,
I’indisponibilité de certains examens complémentaires au Sénégal et 1’absence
d’expertise médicale et technique des examens biologiques pourraient expliquer
le faible taux de réalisation de certains examens complémentaires.

IV. Etiologies

La MP ¢tait I’étiologie la plus fréquente (32,8% des cas) dans notre ¢tude. Elle
représentait la premicre cause de syndromes parkinsoniens. Nous avons observé
5 cas de syndrome parkinsonien atypique (3 cas d’AMS, 1 cas de DCL et 1 cas
de DCB). Dans toutes les séries de la littérature [2, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 16, 47],

la MP constituant la premiere cause de syndromes parkinsoniens.
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Le TE constituait la principale étiologie (12,7% des cas) des tremblements dans
note étude. La fréquence du TE est estimée entre 1,1 et 23,1% dans des récentes
¢tudes hospitalieres [5, 16, 49].

La maladie d’Huntington, retenue sur la base des données cliniques,
radiologiques et génétiques, étaient la premiere étiologie de chorée dans notre
¢tude. Sa fréquence ¢était de 6%. Aux Etats-Unis, cette fréquence était estimée a
1,6% et elle constituait la principale cause de chorée [2]. En Afrique, la
prévalence variait de 0,2 cas a 46 cas pour 100 000 habitants dans les séries
hospitalicres [21].

La dystonie idiopathique, dite aussi primaire, représentait la principale cause de
dystonie dans notre étude et sa fréquence était de 4,5%. Il s’agissait dans 4 cas
de dystonie cervicale, un cas de la crampe de 1’écrivain et un cas de syndrome
de Meige. Nous avons eu 3 cas de dystonie-myoclonique (DYT11) retenues sur
la base des données cliniques essentiellement mais la confirmation génétique est
en cours. Nos résultats sont similaires a ceux de la littérature [36, 37, 38].

Les AVC, principalement les infarctus cérébraux, représentaient 6% des causes
des MA dans notre étude. Il s’agissait de mouvement ballique (2 cas),
dystonique (2 cas), de tremblement (2 cas), de syndrome parkinsonien (1 cas) et
une ataxie cérébelleuse (1 cas). Les MA sont rares au décours des accidents
ischémiques cérébraux, ils varient de 2 a 4 % en fonction des séries. Les MA les
plus fréquents sont les MA choréiques/balliques dans environ 40 % des cas. Les
MA sont souvent hémicorporels, associant des MA balliques et choréiques,
parfois les MA choré¢iques succedent aux MA balliques [67].

Les MAP représentaient 7,5% des cas. Ils se manifestaient sous forme de
tremblement et myoclonie dans notre étude.

Dans une série récente, les MAP se manifestaient le plus souvent par un
tremblement d’action (42 %) suivi d’un tremblement de repos (23 %), de la
dystonie (32 %), la bradykinésie (23 %), des myoclonies (19 %), des troubles de

la coordination ressemblant & un syndrome cérébelleux (11 %), des tics (8 %),
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une chorée (7 %), un ballisme (2 %). La plupart des patients (74%) présentaient
I’association d’au moins deux MAP différents [56].

Douze patients (9%) n’avaient pas une cause déterminée. Ceci est probablement
le corollaire de la somme du colit élevé des examens complémentaires a la
charge des malades et de I’insuffisance du plateau technique et des ressources

humaines.
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Les MA et les PM sont un vaste champ de la neurologie moderne. Ils nécessitent
une bonne connaissance de la sémiologie des MA en général, I’apport de la
vidéo étant indispensable. De cette typologie des MA et de leur localisation va
dépendre la démarche diagnostique et topographique. La démarche clinique
reste toujours un préalable indispensable, complétée par la biologie et par
I’imagerie morphologique (IRM plus adaptée), élément indispensable dans cette
approche étiologique. Ce travail a permis de constater que :
- Les MA sont fréquents au Sénégal et ainsi que dans les pays de la
sous-région ouest-africaine ;
- Toutes les tranches d’age peuvent étre touchées ;
- Le délai de consultation était long ;
- Les mouvements hyperkinétiques ¢taient plus fréquents que les
mouvements hypokinétiques
- La MP est la premicre cause de pathologie du mouvement ;
- Les ressources sont limitées dans la prise en charge des patients

présentant des MA.
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Recommandations

Partant des résultats obtenus, nous formulons les recommandations suivantes :
1) Aux autorités administratives

a) Augmentation de la capacité¢ d’accueil du service de neurologie au
CHN de Pikine ;

b) Renforcement du plateau technique en matériels médicaux et
biomédicaux ;

c) Création de DI’assurance médicale universelle ou mise en place de
subventions pour les explorations afin de permettre I’acces aux soins
des patients.

2) Aux personnels médicaux

a) Renforcer les ressources humaines et assurer une formation continue
du personnel médical et paramédical dans la prise en charge de MA et
de PM ;

b) Augmenter le nombre de consultation dédi¢e aux MA et la PM ;

c) Elaborer une stratégie de prise en charge des MA et la PM ;

d) Mis en place d’un un registre national de MA et de la PM afin
d’évaluer leur prévalence et leur incidence dans la population
sénégalaise ;

e) Assurer le suivi régulier et périodique des patients.
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Spectre des Mouvements anormaux et de la Pathologie du Mouvement au CHN de Pikine

Expérience d’un an et demi d’existence du premier centre spécialisé au Sénégal

RESUME

Introduction : Les MA constituent un vaste champ de la neurologie moderne
mais sont trés peu documentés en Afrique, et en particulier au Sénégal.

Objectif : Déterminer la prévalence des pathologies des MA

Méthodologie : Nous avons menés une ¢tude transversale et descriptive qui a
¢été réalisée au service de neurologie du CHN de Pikine de Dakar couvrant le
période de 1 Janvier 2020 au 30 Juin 2021 et portant sur des patients > 16 ans
ayant consultés pour un MA.

Résultats : Sur un total de 2833 patients vus en consultation externes, ont ¢€té
répertoriés 134 patients suivis pour des pathologies des MA, soit une prévalence
de 4,7%. Les hommes représentaient 56% (75 cas) de notre population d’étude
avec un sex-ratio de 1,3. L’age moyen de notre population d’étude était de 47,7
+ 18 ans avec des extrémes de 16 a 81 ans. Les patients ¢taient adressés dans la
majorité des cas (60,4%) par un neurologue. Les mouvements hyperkinétiques
(tremblement, dystonique, chorée, ataxie, myoclonie, dyskinésies, ballisme)
représentaient 60,4% de 1’ensemble des MA alors que les mouvements
hypokinétiques, faits principalement de syndrome parkinsonien, représentaient
39,6%. Une histoire familiale similaire a été rapportée chez 22 patients (16,4%).
L’age moyen de début de la maladie était de 47,7 + 18 ans avec des extrémes de
4 a79 ans. Le délai médian de consultation était de 1095 jours (3 ans) dans notre
¢tude. Ce délai était court chez les femmes (p=0,03), les patients présentant un
ballisme (p=0,02). Il diminue avec I’age (p=0,0015). La MP ¢tait la premiere
étiologie de syndrome parkinsonien) La premiére étiologie de tremblement était
le TE (12,7%).

Conclusion : Notre étude a montré que les MA sont fréquents. Ils doivent étre
diagnostiqués le plus tot possible et pris en charge adéquatement

Mots-clés : Mouvements anormaux, épidémiologie, CHN de Pikine, Sénégal
Ibrahim MOHAMED DARDAR, émail : dribro89@gmail.com
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