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INTRODUCTION

Il existe une augmentation importante et linéaire des publications scientifiques sur le syndrome

de Gilles de la Tourette (SGT) depuis 1960, trouble connu depuis plus G TXQ ML)qF& @&
classifications diagnostiques ont peu évolué ces derniéres décennies HW V{DFFRUGHQW V
présence chronique de tics, la question du traitement reste essentielle a ce jour. Le manque

de consensus thérapeutique sur la prise en charge médicale a proposer aux patients atteints

par cette pathologie est apparu, et nous a conduit a effectuer cette revue de littérature scien-

tifique.

Pour mener ce travail, nous commencerons par VLW XHU O 10D SGEIDddris\ itk ture
médicale j O 1 D L Ghtef@i§tiriQue. Nous préciserons la physiopathologie ainsi que la géné-
tigue du trouble. Nous aborderons ensuite ses comorbidités psychiatriqgues les plus fré-
guentes, en prioritt le WURXEOH GpILFLWDLUH GH OTDWWH@MAXNHREY DYHF R.

le trouble obsessionnel compulsif (TOC).

Puis nous détaillerons les thérapeutiques du SGT, aboutissement de notre travail, via une
revue de littérature médicale. Des techniques cognitvo- FRPSRUWHPHQWDOHY MXVTXT]j
tion cérébrale profonde en passant par la pharmacologie - pierre angulaire de la prise en

charge de ce trouble.

Nous terminerons par une discussion sur le traitement de cette pathologie, de ses formes
PLQHXUHV M X \EE Xt seve@0 HV

La revue de littérature GH FH WUD Y D Lé&2 suflaibave imedrationale de données mé-

dicales PubMed, les revues Cochrane, le site en ligne sciencedirect.com et la base francaise

médicale CiSMeF. Les articles relatifs au SGT en général furenW LQFOXV GH MXVTXT]J
Quant a elle, la revue de littérature thérapeutigue VIHVW FRQFHQW Ls@tle pasdeé, OH GHPL
GH MXVTXTj QRV MRXUV
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13



l.  Premiere partie :le Syndrome de Gilles de la Tourette

et sescomorbidités

A. Syndrome de Gilles de la Tourette (SGT)

1. Historigue

Quelques cas furent décrits au Moyen Age, R« O TR Q punRTBNB depossession démo-
niaque» pour les individus proférant des insultes en public, sans raison. Une des premieres
publications médicales sur les tics remonte a 1771 : Boissier de Sauvage décrit alors une

vingtaine de tics faciaux, convulsions et spasmes.

En 1825, une observation médicale relative a des tics caractéristiques est communiquée par

le Dr Jean ltard, et constituera un des fondements du futur syndrome (2). Il rapporta le cas

GIXQH MHXQH SDWLHQWH GH DQVY OD ODUTXLVH GH 'DPSLHUUH
de 7 ans et comportait «des spasmes involontaires convulsifs, des contorsions » auxquelles

participaient «les muscles des épaules, du cou et de la face». Il désigne alors par «coprolalie

et écholalie» les mots orduriers et la répétition de sons chez cette patiente. Elle est ensuite

devenue célébre par la publication de son cas a la fin du XIXe siécle par le médecin qui don-

nera son nom a la maladie, Dr Gilles de la Tourette. La Marquise de Dampierre vécut M XV T X 1|

O 1k J 85 @rid, atteinte de tics persistants M X'V TaXifi jde sa vie.

La premiére description véritablement sémeéiologique des tics doit étre attribuée au Dr Armand

Trousseau, en 1868 (3). 6 L O Q §dntriBud directement a la recherche nosographique sur

le SGT, ses travaux dans la caractérisation neurologique des tics méritent GfrWUH V.RXOLJQp'
Leur description clinique précise apporte son intérét dans le diagnostic différentiel des tics par
UDSSRUW j G 9D XW UldwolBgr)xey Bindrirh@uwy §ue nous évoquerons.

Puis O 1 D Q185 Hnarque un tournant majeur : Dr Gilles de la Tourette, un disciple du Dr
Charcot, publie une étude de neuf cas atteints de «tics compulsifs», dont la Marquise de Dam-
pierre fait partie (4). Il désigne cette présentation cliniue comme un trouble neurologique ca-
ractérisé par «une incoordination motrice associée avec une écholalie et une coprolalie» (5).
I nomme alors ce trouble Maladie des Tics. La place centrale du tic dans le syndrome devient
officiele HW UHVWH PDMHXUH DXMRXUGYTKXL
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M. le Dr GILLES pe 1.2 TOURETTE,
Mddecin des HGpitaux de Paris, directeur en chicf
du scrvice madical de FExposition e 1900,
= o Ciseki¢ E. Dirou,

De la fin du XIXe siécle jusqu'aux années 1950, le SGT ne fera I'objet que de rares publica-
tions. On compte en effet seulement cinquante cas de SGT rapportés dans la littérature médi-

cale durant cette période FH TXL ILW GYDLOOHXUV UHPHWWU#ttomHed FDXVH
par certains experts.

A partir des années 1950, des auteurs tels que Abuzzahab et Anderson (6) émettent I'hypo-
thése organique de la maladie de Gilles de la Tourette et relancent ainsi la recherche médicale.

En 1961, un psychiatre francais, J.N.Seignot, publie Un cas de maladie de Gilles de la Tourette
guéri par I'nalopéridol HW UHODQFH OfLQWpUrW P pGEFCeOn@Rt>*est eRHWWH SD

WUHWHQX HQ ORUVTXITXQH SXEOLFDWLRQ VFLHQ¥Etatd-T XH UHF|
Unis (8).

3XLV OHV FODVVLILFDWLRQV LQWHUQDWLRQDOHY GHV PDODGLH

VFLHQWLILTXHYV ULJRXUHX[ SHUPPRNIUPDWHE DQQH & @IH QILHAFIKRIQ) RH
HW FRQVHQVXHOOH GX 6*7
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2. Tics : définition, diagnostic différentiel, sous-types et caractéristiques

Définition
Les tics correspondent a des mouvements ou a des émissions vocales, par contraction mus-
culaire soudaine, bréve, intermittente et répétitive. lls sont contrélables WUDQVLWRLUHPHQW S

GLYLGX PDLV OHXU UpDOLVDW L RaDr réa3@ioh dap§ th\coviteStd Map¥ R O R Q W D
proprié SURYRTXH VRXYHQW OfpWRQQHPHQW GH OTHQWRXUDJH

lls appartiennent a la catégorie des mouvements anormaux, dont nous allons voir les spécifi-

cités.

Diagnostics différentiels des tics  : les autres mouvements anormaux

ORXYHPHQWYV FK RRopveneid 8yihvnique, brusque, imprévisible et souvent de ro-
tation, touchant des territoires variés, survenant sur XQ IRQG GTK\SRW RoQdhéllesda XDQG L
racines des membres et présente une grande amplitude, on parle de ballisme.

"\VWRQFRWWUDFWLRQV PXVFXODLUHY LQYRORQWDLUHYVY VRXWHC

vements répétitifs de torsions, et donnent des postures anormales.

ORXYHPWQRFORQLTFRMMW UDFWLRQV PXVEFXODLUHV EUXVTXHV EUQq
VIQHUJLTXHV JpQpUDKQ GHE\O BKHPRQW VHIPHQWDLUH

ORXYHPHQWY DWKRWR\VLOXWVYRQV OHQWHYV H QWK SIH® I WDHNOW LW &
HW GH IOH[LRQ UpBWLE B QM SVM)DDMWLRY SUpGRPLQDQW DXDQLYHD?
IDFH

ORXYHPHOWY KpPLRXOEBPHEWXVTXHY GH JUDQGH DPSOLWXGH

j OD UDFLQH GHV PHPEUHV TXL VRQW G IRHFWY @ HH O HFEHKIRQNH |
IOH[LRQHWWRX®DHPHQW VXU VRQ D[H

6 W p U p R WesSstérEbtypies sont des mouvements involontaires, répétitifs, rythmés, sans
orientation précise mais ressemblant a des séquences gestuelles ritualisées, touchant la téte,
le tronc ou les extrémités. Elles font partie du large spectre des mouvements anormaux pa-
roxystiques non épileptiques. Elles surviennent chez des enfants ayant un développement
psychomoteur normal, ou elles sont plus rares et moins séveres (stéréotypies primaires). Elles
peuvent aussi se rencontrer chez des enfants ayant une pathologie associée du spectre au-

tistiqgue, ou elles sont plus graves et plus fréquentes (stéréotypies secondaires).
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% D O D Q F H P $1aQivd&/ balancements latéraux de la téte, puis du corps a quatre pattes
d'avant en arriére, puis en position assise et méme debout. lls semblent bercer I'enfant, no-
tamment dans les moments d'endormissement, de solitude ou d'ennui. lls s'observent plus
fréequemment chez les enfants affectivement carencés, avec une déficience mentale ou un

trouble envahissant du développement (TED).

*Tremblement : oscillation rythmique involontaire de tout ou une partie du corps autour de sa
SRVLWLRQ GpTXLOLEUH 2Q GLVWLQJXH GH Xjuiduhpe@nenysswW\SHV GH
des muscles au repos (caractéristiques de la maladie de Parkinson), et ceux qui surviennent

sur des muscles activés, avec composantes posturale et cinétigue souvent associées.

*Syncinésies H[DJpUDWLRQ GH OTK\SHUWR QRH WGH GAHR W\R X3 G HPEPW F F
FDVLRQ GIXQ PRXYHPHQW YRORQWDLUH 6H GLW DXVVL GTXQ PF

un mouvement volontaire.

*Dyskinésies : mouvements anormaux complexes et anarchiques, mélant différentes compo-
santes précédemment citées, volontiers des mouvements choréiques et dystonigues. lls sont

habituellement iatrogénes :
- par les neuroleptiques : dyskinésies précoces ou tardives ;

- par la L-dopamine : dyskinésies touchant plutét le tronc et les membres.

$SUQqV VIrWU Hcdrgcermenp diBdrdencier les tics des autres mouvements anormaux,
nous distinguerons a présent les tics simples et complexes, puis les tics mentaux et automu-

tilations.
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Sous -types de tics
MOTEUR : tics simples et complexes

Le tic moteur simple affecte un groupe musculaire, isolément. Ceci correspond par exemple &
un clignementdesyeu[ WLF SDUPL OHV SOXV IUpTXHQWY HW GY{DSSDULW

Le tic moteur complexe désigne des mouvements coordonnés, en séquence, ressemblant a
des comportements normaux, mais dont les caractéres intenses et inappropriés sont caracte-
ristiques. Se taper la poitrine en rabattant son propre poing avec force est un tic moteur com-
plexe,et DXVVL XQH IRUP H idh $ MyMeRProVs te@idhiivons (9).

Exemples de tics moteurs

X simples : clignement des yeux, grimaces faciales, hochement de téte, roulement ou
haussement des épaules, étirement de la machoire, du cou

x complexes : mouvements bUXVTXHV GT1XQ RX GdtducRdd BuBdneher
des objets, se sentir les mains ou sentir des objets, sautiller, trépigner, donner un
FRXS GH SLHG VY{DFFURXSLU

X 0u une séquence de gestes ritualisés :

- pFKRSUDJ[LH LPLWDWLRQ GHVY PRXYHPHQWY GTXQH S
- copropraxie : gestes obscenes (doigt ou EUDV GTKRQQHXU WRXFKH

cénes a caractere sexuel

Localisation des tics moteurs : visage - 95% ; téte, cou, épaules - 90% ; autres - 40 a 80%.

VOCAL : tics simples et complexes

Le tic vocal ne survient SDV G { H mE&i©pbuktdt 2 un moment donné dans OTpYROXWLRQ GHYV
moteurs. Il se manifeste dans un premier temps a des émissions sonores breves WHOOHV TX{TXQ
reniflement, unraFOHPHQW GH JRUJH RX GH SHWLWUWu &#dbdal pefip YROXW L
FRQGXLUH j OfpPLVVLRQ GJLQVXOWHV HW LQVDQLWpPV GpVLJIQpF
lalie. Si ce symptdome connu du grand public a souvent été identifi€ comme le signe principal

GX 6*7 QRXV WHQRQV j UDSSHOHU LFL TXH OD FRSUROCIBOLH QTH
la maladie. Elle provoque par contre un handicap social majeur pour le patient, et son entou-

rage.
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Exemples de tics sonores

X simples : reniflement, grognement, éclaircissement de la voix, toussotement, mur-

mures, petits cris stridents, sifflement, clappement avec la langue, aboiement

X complexes : phrases ou mots complets

- écholalie (40 %) : répétition de paroles ou syllabes prononcées par un
interlocuteur

- FRSURODOLH XWLOLVDWLRQ GTXQ ODQJDJH JUR

- palilalie : répétition de ses propres paroles ou syllabes, en position finale du
mot ou de la phrase

La coprolalie, signe vu comme pathognomonique du SGT, QTHVW SDV XQHIMBFDOLVDW
pensable pour poser le diagnostic du trouble (10).

MENTAL

,O VYDJLW GH WLFV VDQV PRXYHPHQW SK\WLTXH REMHFWLYDEOH
mentale que le sujet se sent obligé de réaliser. Nous citerons comme exemples : se rejouer un
air musical en boucle sans vocalisation, compter mentalement dans sa téte sans raison. La
GLVWLQFWLRQ DYHF OH 72& QfHVW SDV WRXMRXUV FODLUH HW
REVHVVLRQ SRXU DIILUPHU TXYLO VIDJLW UpHOOHPHQW GTXQ WI

AUTOMUTILATION

/HV DXWRPXWLODWLRQV FRQVWLWXHQW*X @ N LRSS\H R WHEDW DKW p'U |
REVHUYpHVDEW@EBBDGLHY SV\FKRLMREWLYVEKY]RSBQYQAH 6*7 OHV
DXWRPXWLODWLRQV VRQW FRUUpO p W SAH\® RH.IDYXH WP XIIWUBY HX  (
VP JIJLW SUREDEQHPIRQWHGH[WUrPH GH WLFV HRRS® GCHWHHERIGWH BRP F
OD WrWH RX D FRWIBY RXKHVH EUEOHU OB pYhD X WPREGHRQ B XTVX Rl POXBV |
HVW pJDOHPHQW FRUE B5QHH jSODF 8 B £ D MUEKRMGR IR BR WY VLR Q QD
OLWp FKH] OH VXMHW FRQFHUQp
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Apparition et € volution des tics

'‘DQV OTpYROXWLR ldssdudr @RpeRriktsTtigsHNnoteurs apparaissent générale-
ment entre 5 et 7 ans, au niveau du visage (clignement des yeux, grimaces du nez et de la
ERXFKH SRXU V{pWHOQ G Wik §padlBs. Qes Tembr&s)Xsupérieurs et inférieurs

sont ensuite également atteints.

Il estimportant de distinguer les tics moteurs transitoires, non pathologiques et liés a un défaut
GH PDWXUDWLRQ GX FRUWH[ FpUpEUDO ,0V SHXYHQW VXUYHQLL
OfkJH GH WURLYVY DQV /YfpYROXWLRQ VSRQWDQpH YD YHUV OHXU

Les tics sont universels, et leur prévalence est élevée. lls touchent 5% des hommes et 2% des
IHPPHVY HW SHXYHQW DWWHLQGUH MXVTXT]j GHV LQGLYLGXV H(

Acontrario OH PDLQWLHQ YRLUH QifsDodidriteD/ar® v/ pahQogizH leRidible
des tics persistants, principalement le SGT.

Contréle et fluctuation des tics

/HV WMEQW WUBBNQW RAR QW U {0 p3 S & X MOBWY ROICHRXQWWp DOHLWVW W LR Q
SDV YROR@WDDLXIHHQWHQW H QGHDN GHEHWWIHVXYDWLRQV SURYRT:
®Q[LpWHY SVWKRXOPIWESKp QLEDWH[DEHQW ORNLWLFN VRQW SOX
IRUPHOOHPHRWGERQMWUEBDQV OD SULVH HQ FKDWIB O@REDQHW® XC
WUDLWHU XQ 7'$ +ORRERPEQGHYW PR UWMIWpUDQW GH ODFRQFHQW
GH OPOD[DWLKQSHUWEKHUPLH HW OCPPRA@RRPPDWLRQ G

/ITpYROXWLRQ HV Wernadsma\sdr D@ ouinde Vde Iméme sur plusieurs jours voire
semaines. ,0V VRQW VRXYHQW SUpFpGpV IGMROWHHVRIX GIWQ REH ¥R p ® R

gue nous détaillerons plus loin.
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3. Définition DSM-5 et épidémiologie du SGT

Le SGT est un trouble neuro-développemental survenant chez I'enfant ou le jeune adolescent.

Il représente la forme chronique la plus fréquente d'un ensemble de maladies caractérisées
par des tics.

Son diagnostic est clinique :

X ® 6*7 FRPSRUWH OD SUpVHQFH GHDMXLPVQALRPW R XGHXPXOWLS
X LOGRLW HD)XVRWRHWQV XQ WL YRORWIGRDRGHNV V\PSW{PHYV

/HV WLFV PRWHRXVYRWEKBRRDGIQW DYDQW O \WJB XA @ WDQ W X P
XQH DQQNMXUNLHQORXOWDQpPHQW RX VXFF HOH G MIORS SEHPG®DQ
OD PDOMHG/LWLEY QH VRQW SDV DWWULEXDEOHVKIDH WXIEMWD G P4

SV\IFKRWURSKYHQRXWUH DIITHFWRRBRPHPYIDHFD®IHH GH +XQWLQJWRQ
HQFpSKDOLWH YLUDOH

'LDJQRVWLF DEBOVRD@XIYWN RI PHQWRE HOL VIRDUI@HRWW LTXH HW 6W
GHV WURXEOHW®PHQWBXKWLRQ

La présence quotidienne d'au moins un tic vocal, ou vocalisation, est donc indispensable pour
poser le diagnostic positif de SGT.

Les deux diagnostics différentiels principaux a retenir sont :

- OH WLF PRWHXU RX YRFDO FKURQLTXH WURXEOH GDQ
présente des tics isolés ou multiples, exclusivement moteurs ou vocaux,
SHQGDQW SOXV GTXQH DQQpH

- le tic transitoire, lorsque des tics moteurs et/ou vocaux persistent pendant
PRLQV GYXQH DQQpH
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La prévalence du SGT se situe entre 0,5 et 0,9% des enfants en age scolaire (11) . Pour ces
enfants, les tics moteurs transitoires apportent une confusion pour identifier avec certitude un
6*7 HW LO LPSRUWH GYLQVLVWHU TXH VDQV YRFDOLVDWLRQ OH

/ID PDODGLH FRPPHQFH GDQV OYHQIDQFH JpQpUDOH PteulgdgW HQWUH
vocaux puis rapidement GI{DXWUHVY FRPRUEL G L 4pparaissent Fpatfdis\Wwh@rhel X H V

avant les premiers symptomes du SGT. Le maximum de sévérité des tics survient entre 9 et

14 DQV VRLW DX GpEXW GH O §dnsziRréeHiNfiEild @ FPIH $IpU ORGHEVEeHQFH GH
syndrome. En témoigne le sommet de la courbe de la figure 2 ci-dessous.

20 GHVY SDWLHQWY SUpVHQWDQW GDQV OTHQIDQFH XQ 6*7 VpYqU
adulte (12). Par contre, la plupart des patients continueront de produire des tics une fois ma-

jeurs, dont une majorité connaitra une réduction significative des symptémes.

5
A ks
RELATIVE 3 [
TIC
SEVERITY
(ARRTS) 5 |
1 L=
o0—o0 Actual Means
— — Estimates from Model
1 I l
0 5 10 15
AGE (y)

JLIXUHYROXWLRQ QDW RUH CAoHYV GGHDWWH @8WV DWWHLQWYV
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Le sex-ratio est de 3 & 4 garcons pour 1 fille. Le SGT est présent dans le monde entier et
semble avoir les mémes caractéristiques dans toutes les cultures. Le quotient intellectuel de
lindividu n'estpaV DIIHFWp SDU FH &p&&hteRI®He. QL O

Face adescas GILQFHUWLWXGHYV GLD k@Ralidv dT XodrettdPSyialkvrheSiaH V
gnostic Confidence Index (DCI) a vu le jour a la fin du XXe siécle, créé par un groupe expert
de cliniciens, établissant un score c6té de 0 a 100. Il permet de quantifier la probabilité d'étre
ou d'avoir été atteint du SGT a un moment dans sa vie (13). Nous garderons cependant les

criteres du DSM-5 comme définition diagnostique dans notre revue de littérature médicale.

Ce trouble touche les spheres comportementales, émotionnelles et sociales, via OTDWWHLQWH G
noyaux gris centraux (NGC). Elles sont sources de retentissement fonctionnel et souffrances
FKH] OH SDWEIHQWpOfRL®H BQ SODFH GTXQ WdéiilardhsPCHIQ VWY WR B QW
et les indications. La diversité des symptdmes associés au SGT, en plus des comorbidités,
VHUDLW H[SOLTXpH SDU OfpWHQGXH GHV WHUULWRLUWY$Y IRQFWL
IRQFWLRQQHPHQW VHUDLW OH UpVXOWDW GTXQ GpIDXW GH FRQ'

en particulier au niveau du striatum tle siége de la mémoire procédurale (14).
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4. QOrganisation anatomique et fonctions des noyaux gris centraux

Les noyaux gris centraux (NGC) sont, en neuro-anatomie, un ensemble de structures de
substance grise sous-corticale, dérivées du télencéphale appartenant au systéeme extra-
pyramidal. Egalement appelés ganglions de la base, ces structures interconnectées entre elles
et avec le cortex cérébral permettent de réguler le démarrage des mouvements et sont asso-
ciés a des fonctions motrices. Les NGC engendrent des mouvement harmonieux et coordon-
nées. lls sont donc un élément clef de la motricité, et permettent de moduler le mouve-

ment, en particulier les mouvements appris et exécutés par la suite de fagcon automatique.

La figure 3 ci-dessous montre les NGC, qui comprennent :
- le striatum, noyau caudé et putamen
- le pallidum, segments externe (Gpe) et interne (Gpi)

- la substance noire pars reticulata (SNr)

- le noyau sous-thalamique (NST)

Les noyaux gris centraux

. Substance noire

. Noyau sous-thalamigue
.~ B Striatum
. Pallidum

JLIXUHLR\D X[ JULV FHQWUDX[ FRXSHV VDJLWWDOH HW
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Le putamen et le noyau caudé sont traversés par les axones myélinisés de la capsule interne.

Ces faisceaux de substance blanche forment des stries qui contrastent avec la matiére grise

GHV QR\DX[ TXTLOV SDUF R X Uchrfuevstriafuis sQuikni\erhpldyéia @i pour
GpVLIJQHU (@ el @V strRdiures nerveuses. La forme du putamen associé au globus

pallidus (interneet HHWHUQH UHVVHPEOH j FHOOH GTXQH OHQWLOOH 'TR
donné a ces deux NGC pris ensemble.

LesNGC UHORLYHQW GHV DIIpUHQFHY GX FRUWH[ HW VITRUJDQLVHQ

- VHQVRULPRSWRY¥HYDQW GX FRUWH[ VHQVRULPRWHXU

- DVVRFLDSWLRMHWQDQW GX FRUWH[ S UP LWRIQMRDADUG R WG B O jp /18
$06 HWS$S6Ep

- OLPELTXHHR'YHQDQW SULQFLSDOHPHQW GX FRUWH[ RUELWRIU
DQWpPULHXU &&$

IRXWS®SHORQV LFL GHX[ IRQFWLRQ VLGN QB HSDBHHYWGE R Q8¥H0 L W
PRXYHPHQW HQ FRR S XMW L\RWY UX¥FAFX G H ¥ RRQW\IDEWDI@® H VI D FOX O W p

DWWHQWLRQQHOO M APWVRRWYGHX MRHIPW ICRQV QH SHISSQMT X$HDNV
FRQMR L QMFHIP FXQLWH [ S GKLOY XBIFNRIQWH QW Up HVW WUDQVLWRLUHPHQW

Le thalamus, structure paire située GH SDUW HW GIDXWUH GX WURLVLqgPH
FHUWDLQV DXWHXUV H[FOX GH Ver3®dd iR Q¥ thaldmiGud. EHaguel j OTLQ
thalamus, de forme ovoide, est divisé par de minces cloisons en trois masses : les noyaux

antérieurs, postérieurs et latéraux. &THVW OH QRODXVPYUD@PWUIORL HQWUH GDQ
sation motrice en activant le programme moteur. On distingue aussi le complexe central du

thalamus incluant le centre médian (CM) et le noyau parafasciculaire (Pf).

Rouler a vélo se déroule sans intervention de la volonté une fois O { D F &pjrigd, & ponstitue
un exemple de ces mouvements automatiques. Cela mobilise la mémoire des habiletés mo-
trices acquises, on parle aussi de mémoire du «savoir-faire». Le striatum est le siege méme
de la mémoire procédurale, ] OTRULJLQH GH OYDFTXLVLWLRQ GYKDELOHWpPV
mances motrices. Elle est la mémoire implicite la mieux connue, et permet de conduire sa

voiture ou manger sans devoir étre concentré sur ces taches.
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5. Anatomie pathologique

Des analyses cérébrales post-mortem de cinq individus séverement affectés par le SGT ont
GpPRQWUp XQH UpGXF\dek ReQroieX wiigugs FKROLQHUJLTXHYV 17& HW
neurones GABAergiques (ING), dans le noyau caudé et le putamen (14). Les NTC et les ING

jouent un réle important dans la modulation du signal issu des neurones spinaux, qui consti-

tuent la majorité de cellules présentes dans le striatum (15). lls recoivent des signaux excita-

teurs glutamatergiques provenant du cortex, et projettent ensuite des signaux inhibiteurs GA-

BAergiques hors du striatum, vers le globus pallidus et la substance noire (16) DLQVL TXH OfLC
lustre la figure 4 ci-dessous. /D GLPLQXWLRQ GH OTLQIOXHQFH LQKLELWULFF
ainsi la diffusion de signaux corticaux sensorimoteurs activateurs des neurones spinaux, favo-

risant ainsi la sensationdubes RLQ LUUpV LV WdeEDdHségUehdevdgptics. R U

Cortex \
P D

Noyau Sub- . £
Thalamique < Striatum Thalamus | excitatrice

GPi / SNr __./ inhibitrice

Voie Directe Voie Indirecte: Voie Hyperdirect
— convergente — divergente — divergente

Figure 4 - Schéma fonctionnel des voies directe et indirecte du cortex aux NGC
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6. 'ROOpHYV GILPDJHULH

ITK\SRWKgVH GT1XQ G\\cobRipWicBriz@tHatam@abitical (CSTC) chez le pa-

tient atteint du SGT se base sur plusieurs étudesqui RQW REVHUYp XQ FKDQJHPHQW C
et du métabolisme associés a ces régions. DHV pWXGHV GIYLPDJHULH FpUpEUDOH
magnétique fonctionnelle (IRMf) chez ces patients RQW SHUPLV G TleSNEQWelco:-HU T XH
tex préfrontal et le thalamus étaient impliqués lors des tentatives de suppression consciente

des tics (17).

Ces éléments suggeérent que les tics seraient donc en rapport avec le dysfonctionnement des
NGC du cerveau, aboutissant a une mauvaise planification des comportements, également
retrouvée dans le TDA/H. Certains mouvements ne seraient plus inhibés, ce qui ferait émerger
des comportements moteurs aberrants appelés tics, répétés dans le temps et sans rythme
caractéristiqgue. Une étude plus récente zles tics, une mauvaise habitude qui persiste * ren-
force cette hypothése (18).

C'est donc une perturbation des systemes neuronaux reliant le cortex préfrontal aux NGC qui
sous-tenderait le mécanisme des tics, et nous verrons par la suite quelles possibilités théra-
peutiques découlent. Car si les NGC ont une influence inhibitrice sur certains comportements
moteurs, et permettent de réguler la gestion des fonctions exécutives en facilitant le choix et
I'exécution de certains mouvements, le défaut de contréle de ces structures sous-corticales
par le cortex préfrontal entraine d D XWUHYV FRQVpTXH QeB hdtlele&s Xeuwdnsto H V
miques impliquent des lésions des circuits reliant le cortex et le subcortex dans le cerveau, et
les techniques d'imagerie médicale montrent une implication a la fois des NGC et du cortex

frontal.

/ITHILVWHQFH G1DQRP D @tlLdd projedtiorts ROt DiataleR <@ révele en image-

rie cérébrale de deux maniéres :

- quantitativement : par une diminution importante de certaines projections

- qualitativement : par une perte de la sélectivité de ces projections

'"HSXLV XQH GL]DLQH GITDQQpHV OfYLPDJHULH IRQFWLRQQHOOH LC

deux éléments :

- un amincissement de la couche corticale au niveau du cortex préfrontal, notamment
orbitofrontal et cingulaire antérieur

- une diminution des projections entre le cortex frontal et le striatum
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Les tics seraient donc en rapport avec un dysfonctionnement des structures sous-corticales
du cerveau, aboutissant a une mauvaise planification des comportements. Au cours du déve-
loppement normal, le cortex cérébral colonise progressivement les ganglions de la base, ré-
gulant ainsi leur fonctionnement (cf figure 5). Chez les sujets présentant des tics, ce processus
semble altéré. Ces mouvements anormaux résulteraient de dysfonctionnements dans les ré-

gions corticales et sous-corticales : le cortex frontal, le thalamus et les NGC.

thalamus

Figure 5 - Relation entre le cortex cérébral et les NGC

EnIRM IRQFWLRQQHOOH OfDFWLYLWp FpPUpPEUDOH D pWp pWXGLpH
ou lors de leur inhibition volontaire par le patient. La survenue de tic est corrélée a une activa-

tion des régions corticales préfrontales, frontales, prémotrices, motrices et cingulaires ainsi

gue des NGC. La suppression volontaire des tics est liée a une activation partielle du cortex

préfrontal en plus des noyaux caudés, et a une désactivation bilatérale du putamen ainsi que

le pallidum (19).
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7. Physiopathologie

Au plan anatomique, plusieurs arguments laissent & penser que les tics relevent du controle

des impulsions. Le CCA est une région du lobe frontal du cerveau avec un role essentiel dans

OH FRQWU{OH GHVY LPSXOVLRQV &H FRUWH[ GpWHUPLQH OfLQW
GDQV OIDWWHQWLRQ WaRsbuQqir ilgéréntes\dexfanetdhs BnQnéme temps.

Ainsi ORUVTXH TXTXQ VXMHW IRFDOLVH VRQ DWWHQWLRQ YLVXHOC(
ment ses tics. Les applications pragmatiques de cette incompatibilité sont notamment reprises

dans les techniques de thérapie cognitivo-comportementale appliquées a la suppression des

tics.

Revenons a présent aux NGC, et leur dysfonctionnement dans le SGT. lls VIRUJD@LVHQW
SOXVLHXUVY ERXFOHY OHVTXHOOHVY VRQW HQ UHODWLMLRQ pWURL
réaliser des mouvements complexes.

Nous retenons trois types de boucles :

- les boucles sensorimotrices VHUYHQW j UpDOLVHU XQ PRXYHPHQW j SDU
VHQVRULHOOH HQ UpDFWLRQ j QRWUH HQYLURQQHPHQW /TRL
mation mobilise le cortex pré-PRWH X U R « HW DMQJIIRVIIID Q L plid 1©cHBax Wik R Q
PDLUH SUHQG OH UHODLV SORPOW W P& MHLLF 1 IVODXFSviEdORe@ H QW D L U |
enfin pour coordonner les muscles impliqués permettant la réalisation de ces gestes com-
plexes

- les boucles associatives UpJXOHQW OfLQLWLDWLRQ HWigiduehurwW GH F
la mémoire de travail OTDWWHQWLRQ OD SODQLILFDWLRQ

- les boucles limbiques : régulent le comportement émotionnel et la motivation

Chacune de ces boucles sous-tend certains types de mouvements et de comportements qui

peuvent étre altérés dans le SGT. Une défaillance de sélection des mécanismes de sélection

GHVY SURJUDPPHY PRWHXUYVY D pWp DYDQFpH (Q OYDEVHQFH GH S
SURJUDPPH PRWHXU G 9D XovturtdntieS BoRtIihibés RuHniweBu du Gpi et du

SNr : lorsque les NGC recoivent une information, les faisceaux électriques des ERXFOHV VIH][
priment afinde WUDLWHU FHWWH LQIRUPDWLRQ HW G\ DSSRUWHU XQH
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Dans la situation des tics et autres compoUWHPHQWY UpSpWLWLIV XQ PpFDQLVPE
tale est altéré. Dans le cerveau G 1 X Q ¥®tiéiMHMW6*7 OYDFWLRQ GH FHV IDLVFHDX]|
HVW SHUWXUEpH SDU GIDXWUHYV VLIJQDX[ SDUDVLWHY FRQFXUUH
apporter une réponse adéquate. Ceci explique la survenue de tics et de comportements répé-

titifs, avec un phéno P g Q H G febtxiérirRque le sujet ne parvient pas a enrayer. On considere

alors la boucle sensorimotrice défaillante ORUYV GH OYDS SDOd & hIFDX W HO WRLKFLMVE L W
SHXW V{pWHQGUH DX FRUWH[ FpUpEUDO FRPPH OYfRQW FRQILU
JLTXHV TXL PRQWUHQW OD GLPLOQXWLRQ GILQKLELWLRQ LQWUDI

Au niveau neurochimique, la dopamine striatale et ses variations joueraient un réle dans la

genese des tics. Ces anomalies comprennent le métabolisme, le relargage et la sensibilité des

récepteurs dopaminergigues post-synaptiques. Des neurotransmetteurs, tels que le GABA, la
VPURWRQLQH O ftkrne\heOregeRides Qritundrdle qui reste a déterminer, et qui
SRXUUDLW H[SOLTXHU SDUWLHOOHPHQW OfHIILFDFLWp GHV PpGl
le traitement des tics.

Au niveau électrophysiologique, les anomalies neuroanatomiques et neurochimiques mises
en évidences chez les patients avec SGT et leurs modéles ont pour résultats diverses altéra-
tions : une excitation striatale et thalamocorticale excessive couplée a une inhibition corticale
défaillante (19).

Dans OTpWXGH GH +D Ub¥ PIDQQVHMQWRIWHVVH j OD IRUPDWLRQ GHV
patients atteints du SGT, les auteurs mettent en évidence la gur-formation {[GTKDELWXGHYV FKH
des sujets non traités comparés a ceux traités pharmacologiquement. Des signaux de renfor-

cement aberrants, du cortex moteur supplémentaire vers le striatum sensorimoteur, seraient

impligués dans la formation de réponses stimuli qui contribueraient a la création Gf{KDELWXGHYV

comportementales et tics propres au syndrome (18).

Des lors, un dysfonctionnement de ces circuits pourrait contribuer a la formation des compor-
tements fragmentaires semi-autonomes, caractéristiques des tics (20). Une altération au ni-
veau du striatum peut également induire des dysfonctionnements au sein du circuit fronto-
striatal - cortex orbitofrontal latéral, cortex préfrontal dorsolatéral, et le CCA - nécessaire au

bon fonctionnement cognitif (21).

30



8. Etiologie et génétique

/ID FDXVH H[DFWH GX 6*7 QTHVW SDV FRQQXH &HWWH PDODGLH
forte composante génétique, ] OfRULJLQH G 1 X QDWGHIéS dddld Tpurérte, le(pitemier

médecin a avoir décrit les caractéristiques cliniques du syndrome, avait lui-méme déja remar-

TXp VD WHQGDQFH fan@iliflb. Pligidubs\WydnBsEont impliqués, PDLV QTRQW SDV HC(
core été formellement identifiés. Cette composante génétique du SGT est importante, et un

pourcentage élevé de personnes atteintes par ce syndrome a un ou plusieurs parents touchés,

au premier et deuxieme degrés. Dans certains cas, les tics ne sont apparemment pas transmis
génétiquement et I'on parle alors de forme sporadique du syndrome. Le SGT reste aujourd'hui

une maladie génétique polygénique, s'inscrivant dans un tableau complexe, dont nous allons

Voir les caractéristiques.

Facteurs génétiques

Plusieurs génes sont impliqués dans I'expression du SGT, dont un nommé SLITRK1 a retenu

O 1 D W Vild4 Qandtiete@s depuis plusieurs années. Une anomalie sur la protéine SLITRK1

est suspectée : la mutation du géne (par variant nucléotidique 321) codant pour une enzyme

intervenant dans le métabolisme de I'histidine, est associée avec le syndrome (22). La décou-

verte GIXQH LQYHUVLRQ VXU OH FKURP Roh&IR tthe égEiperainétiCair@D WL H QW
a cribler le géne SLITRK1, situé a proximité du point de cassure, ce qui leur a permis GfLGHQWL

fier une mutation tronquante et un variant localisé dans une région non codante du géne chez

trois autres patients. Son adresse compléte est la suivante : chromosome 13, site 31.3

(139g31).

SLITRK1 est un géne codant pour une kinase, qui serait impliquée dans régulation de la crois-
sance des neurites. Son expression étant tres répandue dans le cerveau pendant la période
de développement, ce qui renforce O 1K\S R\ K ¥ Q@ HVnéwocde@idppemental lié plus
particulierement | OYfpWDEOLVVHPHQW GHV FRQ@tdijtles@mie@3vabrH QHXUR
nées de vie. Toutefois, O  Lcat®®de ce géne dans le SGT reste actuellement controversée
car le variant localisé dans les régions non codantes pourrait étre un polymorphisme rare spé-
cifiqgue de certaines populations de patients, HW DXFXQH DXWUH PXWDWLRQ QYD .
évidence SDU G {DXWU HId neTohteBrididit TXTXQ WUqV IDLEOH SRXUFHQWDJ
présentant un SGT. Les autres génes impliqués dans la maladie ne sont pas précisément

localisés dans le génome.
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Il existe une pénétrance variable de la maladie, et l'influence du sexe du sujet atteint sur I'ex-
pression des symptdmes est probable. Dans les études de jumeaux, une concordance de 50%

est retenue chez des jumeaux monozygotes (23) et seulement de 8% chez les apparentés au
premier degré. Cette concordance importante implique une forte composante héréditaire im-
pliquée dans ce trouble, qui QfHVW SDV XQLTXH P H®@3envidhneme@adx/- p&ar+ W H
tagés autant par les jumeaux que les apparentés au premier degré.

Par ailleurs, des patients avec SGT et des patients présentant des tics chroniques plus modé-

rés coexistent souvent au sein des familles, suggérant que les tics modérés et le SGT consti-

tuent un continuum clinique, le SGT se situant ] OfH[WUpPLWp OD SOXWUnepYqUH G
autre caractéristique intéressante est le déséquilibre du ratio des sexes, celui-ci étant nette-

ment en faveur des JDUORQV S XL VT XtfHR QarEdrRPB®ints pour une fille atteinte.

Cette observation suggére que des génes situés sur les chromosomes sexuels pourraient mo-

dilLHU OYH[SUHVYVLR QesEtdde3 Beceriie®variseht GDQV O TH QMK PEROWK qV H
GIXQH KpUpGLWp SROWH OJILTXHH WDHYWIDRQ GT1XQ JgQH PDMHXU Q

Facteurs environnementaux

Le taux de concordance, loin de 100% pour les vrais jumeaux, montre que des facteurs envi-
ronnementaux jouent également un réle comme facteur de risque de développer la maladie. Il
a été observé que un peu plus de 50% des jumeaux monozygotes et 8% des fratries simples
montrent une concordance pour le SGT. Ceci implique le rble de facteurs environnementaux
dans le développement HW O { H [ SlU toublel R Q

Il est fortement suggéré que certains facteurs environnementaux contribuent j| OIfDSSDULWLRQ (
ce syndrome, particulierement ceux présents autour GH OD QDLVVDQRH).GasptffHQIDQW
cipaux facteurs retrouvés chez les sujets atteints de SGT sont pré- et périnataux : la consom-

mation de nicotine, alcool, psychostimulants par la mere pendant la grossesse, et un poids de

naissance inférieur & 2 kg ainsi qu'une hypoxie périnatale.

Le PANDAS (Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorders Associated with Streptococcal
infections) forme une hypothése immunologique post-infectieuse pour expliquer la génése des
tics. Une bataille immunitaire est déclenchée par une infection au streptoccoque (25).
Des anticorps anti-neuronaux sont sécrétés et envoyés pour combattre O L Q | HiBE ¥&ldRi-Q
geraient alors contre certaines structures des ganglions de la base . lls pourraient contribuer
ainsi ] OTDSSDULW LKGTCsHNbI&kAL Erveffet plus fréquent chez des enfants ayant
présenté des infections streptococciques a répétition G XU D QW Otgllesguie QeB &hgines.

Néanmoins, ce lien de causalité entre l'infection et les tics n'est pas formellement démontré.
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Transmission et expression de la maladie

Le modede WUDQVPLVVLRQ GX 6*7 QTHVW S D&éte BuQderé uberttdms-FHUW LW |
mission autosomique dominante, avec un risque global de 10% a 15 % pour les apparentés

de premier degré (26). Les patients atteints par le SGT ne transmettront pas forcément la
maladie a leurs enfants VL FITHVWXRAXGBVSUpGLFWLRQ VXU OfLQWHQVLW
SDU OYfHQIDQW QYHVW SRVVLEOH 'H SOX\Wrrakeht\se®r leup ptéet QW YV JgQ
venance du pere ou de la mére, influencer difféeremment la sévérité des manifestations de la

maladie. Le sexe GH OfHQIDQW D OXL DXVXU X@H [ &uBiaia\EBQxE H

futurs, et des comorbidités éventuelles. Le déséquilibre du ratio des sexes, étant nettement en

faveur des du genre masculin, suggere que des génes situés sur les chromosomes sexuels

SR XUUDLH Q WxgreRdibh de thunaladie. Actuellement, LO QYHVW SDV SRVVLEOH G
un diagnostic prénatal puisque les génes impliqués dans le SGT ne sont pas identifiés.

La pénétrance est variable : des apparentés peuvent étre atteints a des degrés de sévérité

tres différents, ou ne pas étre touchés du tout. Les genes peuvent s'exprimer comme ORUV G X Q
SGT dit FODV VLT XadireFdgsi tics\chroniques, ou comme un TOC sans tic. Davantage
GIpPWXGHV JpQpWLTXHV HW F @ésZaracéHq@sidansRe@uir.SUp FLVHU

Ensomme OTHQVHPEOH GHV p3Neta®/Esvaul$ET mibttdment suggéré que le
syndrome est génétiquement hétérogéne, avec probablement un grand nombre de génes,
voire plusieurs modes de transmission impliqués. Toutefois, en dépit de ces nombreuses
études, les génes en cause demeurent encore largement inconnus. Les études familiales ont
conclu que la transmission de ce syndrome est probablement complexe et multifactorielle,
F 1 HBWiAé faisant intervenir a la fois des facteurs génétiques, qui pourraient étre différents
GIXQH IDPLOOH j OTDXWUH VRLW, &t Qed faCteitspeovRanpérentsdip. JpQpWLT X

Il est donc vraisemblable que le SGT a une origine polygénique dans de nombreux cas. Ce
serait la combinaison de différents variants alléliques, rares ou fréquents, qui déterminerait la
susceptibilité des sujets & développer les tics, en accord avec certains facteurs environnemen-

taux.
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9. Sensations prémonitoires

Les sensations prémonitoires sont des phénomenes sensoriels ou mentaux jugés génants par
le patient, qui surviennent avant la réalisation du tic. Elles se traduisent par une sensation
d'inconfort physique ou psychologique, source de désagrément chez le sujet. Elles ressem-
blent & une tension interne croissante vécue sans repos (27) - assimilable & une sensation
désagréable poussant a éternuer. Elles se comparent également & une piqdre de moustique
qui donnerait envie de se gratter- OD VHQVDWLRQ SUpPRQLWRLUH /D UpDOLVD
de se gratter. Elles sont précurseurs au tic, et seule la réalisation de ce dernier soulagera le

sujet de la tension interne ressentie. Ainsi, les tics sont renforcés négativement.

Ces sensations prémonitoires VI H[S U géh&r@ement j| SDUWLU GH OYkJH GH DQV
patients DWW H L Q WV, aGaraantleg sujets sont trop jeunes pour identifier et exprimer
spontanément ces sensations prémonitoires. De 80% a 93% des sujets de 9 ans et plus at-
WHLQWHYV G §hxoQigie dertix Ebal Etat de ces sensations prémonitoires. La recherche
suggeére que les enfants plus jeunes éprouvent vraisemblablement aussi ces sensations pré-
PRQLWRLUHYV P DrhainsTagtgd DIvs mRaApgUEr ou a les signaler a leur entourage.

Elles impliguent un muscle, un groupe musculaire ou une topographie précise du corps.

Elles VH PHVXUHQW Sketholitfiny BKeliorids Scale (PUTS) de Douglas Woods,
créée en 2005. EHWWH pFKHOOH IDLW SUHXYH GIXQH ERQQH FRQVLVW
tible dans le temps et a une validité externe reconnue (28). Elle met en évidence la relation
proportionnelle entre ces sensations prémonitoires et la sévérité des tics. Nous mentionnerons
pJDOHPHQW OfpFKHO O Hertc2916, Felatkid auk s&Batioddprémonitoires, mais

encore peu utilisée en pratique clinique (29).

&HUWDLQV DXWHXUV RQW GIDLOOHXUV FRPSDspssiorsVrdf HQVDW LF
sentes dansle TOC SURYRTXDQW FH EHVRLQ LPSpULHX[ GH UpDOLVHU
impose la réalisation de la compulsion. Le vécu anxiolytique, apporté par le tic ou la compul-

sion, est également similaire dans les deux troubles.
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B. Comorbidités
Définition

«Association de deux ou méme plusieurs maladies ou troubles différents et indépendants, tels
gu'ils sont individualisés par les classifications en cours. Ainsi, une affection comorbide a
existé ou peut survenir durant I'évolution clinigue d'un patient qui a une maladie étudiée.»
(A.R. Feinstein, 1970).

/ID FRPRUELGLWp GHVY WURXEOHYVY TXL SHXW DSSDUDVWUH HQ SV\
ception, est fortement vérifiée dans ce trouble neuro-développemental. Face a un sujet atteint
du SGT, la question que le praticien doit se poser Q ftHldhc pas zexiste-t-il une comorbidité

psychiatrique chez ce patient ? tmais plutot, quelle est ou quelles sont ce(s) comorbidité(s) ?

L'étude du lien entre pathologies comorbides peut améliorer certaines de nos connaissances

étiopathogéniques. Il convient de toujours préciser :

- la période de temps prise en considération : le moment présent, sur un mois, plusieurs
Mois ou années, la vie entiére

- la population étudiée : un seul sujet ou un échantillon de patients

- le type de cette association : biais de sélection au sein de populations particulieres, rela-
tion de causalité entre un trouble et l'autre, facteurs étiologiques communs,

manifestations distinctes d'un méme trouble ou stades différents d'une méme maladie ?

Cette notion née de I'épidémiologie a souvent des implications pronostiques particuliéres : un
WURXEOH SV\FKLDWULTXH LVROp UpSRQGUD SUREDEOHPHQW PLH
est associé a un deuxiéme trouble psychiatrique, possiblement considéré comme facteur de
résistance. La comorbidité des troubles orientera donc le praticien a opter pour certaines thé-

rapeutiques spécifiques.

Le taux de comorbidités psychiatriques associées au SGT est trés élevée. Sur une prévalence

vie entiere, un sujetatt HLQW GH 6*7 DXUD SOXV GH GH SUREDELOLWpPV
SV\FKLDWULTXH XQ MRXU $X PRLQV XQ VXMHW VXU GHX[ VRXIIU
GLWp /H7'$ + HW OH 72& VRQW FRPRUELGHV GX 6*7 GH HW

O 1 D WsWHirbdbrit et son équipe paru en 2015 (30).
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1. 7TURXEOH '"pILFLWDLU H ¢uldar® HparecivieW LR Q DYH

Définition et critéres diagnostiques

Le WURXEOH GpILFLWDLUH GH OYDWW HTDAHR& ud YdiBle Rero/ DQV K\S'
développemental, et se définit parun GplILFLW GH OfDWWHQWLRQ GX VXMHW HC
de développement général GH VD FODVVH G Y kpludieur©m@&idHdansLdiff&veidts do-

maines de sa vie : familial, scolaire et social.

6RQ GLDJQRVWLF HVW FOLQLTXH HW IDLW DSSHO j OTDQDPQqVH
fant. Il nécessite de recueillir des informations d'ordre médical, éducatif, social et psycholo-
gique. ll fautdonc IDLUH DSSHO | OTHQW: Ratdntis, PHselR)hhnG fad<stdDt® Wa-

ternelle, éducateurs sportifs.

Les symptdbmes majeurs du trouble sont :

- le déficit attentionnel F D U D FW p Lhtapacit€ B tern@rLune tache, la distractibilité, le
UHIXV RX OfpYaciwitep ¢kigeaht @rid Httention soutenue

- OTK\SHUDFW L duLinstabiRRrdtdde FHR Q VW LW X p H G HbyQdtie dds¥amay L R Q
GIXQH LQFDSDFLWp j UHVWHU HQ SODFH TXDQG OHY FRQGLWLR
ODLUH HW GIXQH DEWindficdée GpVRUGRQQ

-OfLPSXOVRMIQELH SDU OD GLIILFXOWp j DWWHQGU Krro@pteEHVRLQ
OHVY DFWLYLWpPV GIDXWUXL

Le TDA/H est caractérisé dans le manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux de

O 1$V VR An&i¢ain®d@ psychiatrie (APA, DSM-5), et dans la classification internationale

GHVY PDODGLHV GHOOTIRY6GKEXQ FODVVLILFDWLRQV UHTXLqQUHQW OC
VXIILVDQW GH V\PSW{PHV GILQDWWHQWLRQ HW GdEdBHUDFWLYL)
veau de développement général GH OTHQIDQW plusieuBsHblé.LRaNal€uM/ ces

symptomes doivent étre observables dans plusieurs contextes (a la maison, j O p H&OH
GIDFWLY Lstolaiveshdqt\dtie Bssociés a des troublesde OfDGDSWDWLRQ HW GX IRQF
social GH OfHQIDQW
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Il n'existe pas de test diagnostique paraclinique pour poser un diagnostic positif avec certitude.
&THVW XQ W U-BéXdioppem@rithkddiRent comorbide du SGT, présentant des caracté-

ristiques cliniques communes, et une épidémiologie comparable.

Nous distinguerons trois types principaux de TDA/H, avec :

- inattention prédominante (TDA)

- hyperactivité-impulsivité prédominante

- inattention, impulsivité et hyperactivité ou forme mixte

Dans les formes dites classiques, le repérage du TDA/H se fait assez facilement, notamment
en milieu scolaire. Le trouble apparait précoce PHQW DYDQW O fHKWHOGHQVDMD/ELOLWp
HVW SUpGRPLQDQWH /H SDVVDJH j OTpFROH SULPDarUHTRIFA/LWU(q

gation de rester assis en classe, et la mise en route difficile des apprentissages.

'DQV OHV IRUPHV SOXV DW\SLTXHV HQ SDUWLFXOLHU ORUVTXH
faibles ou absents, la géne en lien avec le déficit attentionnel Q § H &sWbufurs bien repérée,

ELHQ TXH VRXUFH GH GLIILFXOWpV VFRODLUHV Reciésfpa®d UHWDUC
ticulierement vérifié chez les filles en école primaire, dont le trouble attentiRQQHO QYHVW SD
constaté car peu souvent accompagnp GHV VA\PSW{PHV G fikp8d/iteDFHM/ LY LW p

bruyants.

Si le diagnostic de ce trouble est clinique, il ne dispense pas pour autant de réaliser un bilan

pour évaluer le fonctionnement général GH OTHQIDQW

- bilan psychométrique IDLW GDQV OHV FRQVXOWDWLRQV VSpFLDOLVpH
préciation des compétences globales et renseigne aussi sur un retard mental ou un haut

potentiel
- bilan orthophonique : a visée diagnostique, car les troubles du langage écrit et oral sont

fréquents chez les enfants atteints du TDA/H. , O S H U P ernwsagerin&rgéducation si

nécessaire
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- bilan psychomoteur | GHPDQGHU VHORQ OHV VLIQHY GIDSSHO VSpF
géné dans les activités motrices fines ou le graphisme. On pourra détecter une dyspraxie
ou une dysgraphie

- bilan biologique : variable selon les équipes médicales, souvent a visée pré-thérapeutique

Epidémiologie et étiologie

/ 1 p Vi3 \tbnnaissances actuelles nous démontre assez clairement un taux de prévalence

uniforme de TDA/H a travers le monde oscillant entre 5% et 7% des enfants (31). La meilleure

explication scientifique GH O YR ULJL/M KeragtXéiméttjue, DYHF OfKpULWDELOLWpP G
génesqui DITHFWHUDLW GH PDQLqUH XQLIRUPH WRXV OHV KXPDLQV
JpQpWLTXH SURJUDPPHUDLW OH GpYHORSSHPHQW @XoulsHUYHDX (

développement des aires préfrontales du cerveau.

DD XWUH YV, éemviFohhentedtsux, contribueraientaussij OD PDQLIHVWDYWHLHALD GTXQ 7'
que la prématurité, ou la consommation de substances (drogues, tabac, alcool) pendant la
grossesse. Le cHUYHDX VHUDLW SDUWLFXOLqQUHPHQW YppeneptUDEOH Fk

lorsque la mére enceinte est exposée a ces toxiques.

Le TDA/H serait présent presque autant chez les garcons que chez les filles, dans des pro-

portions équivalentes. L 1 K\ S H U Dds\gduveniésymptome le plus percu chez ces patients,

HW O 1 K\S &t Bavalithgelu/goobléme de garcon que de filles. /TH[SUHVVLRQ GHV V\P
tdbmes de ce trouble est différente en fonction du sexe, particulierement en bas age. Les gar-

cons présentent davantage une instabilité avec impulsivité, alors que les filles sont plus gé-

nées par le déficit attentionnel. Les symptdémes moins bruyants chez la fille expliquent le retard

diagnostique SHQGDQW OYHQIDQFH

Atteintes cérébrales dans le TDA/H

/ 1 D W Wbker@Qéd/ad niveau des lobes frontaux explique certains symptémes de la maladie.
(Q HITHW OHV PpFDQLVPHYV GTLQKLELWLRQ VRQW eDed el pV FKH]
FLWpV GTRUJBYLNRMWIMRRQV FRJIQLW L MénWIre § Cowtwern® iwipaR-Q HW GH
tées sont sources de troubles des apprentissages, car le sujet est handicapé pour acqueérir

correctement de nouvelles informations.
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Evolutiondu TDA/H : GH OfHQIDQFH j OfkJH DGXOWH

$ X M R XildesTgkures récentes et robustes laissent entrevoir de bien meilleurs espoirs quant

au pronostic de ce syndrome. Il semble maintenant TX {H QY L U R Qde® jpureR patéhtp
atteints du TDA/H QH SUpVHQWHQW SOXV GH igdapaétent Bri¢ fAsde@buid/ WH QW L R
adultes (32). Le substrat génétique de ces évolutions hétérogenes serait entre autres expliqué

par la co-expression de divers génes GLIIpUHQWY GH FHX[ LPSOLTXpV GDQV O
des symptémes du trouble (31).

Il reste cependant 50% des enfants atteints du TDA/H pour qui la problématique persiste a

OfMkJH DlLesXsprivptimes onttend DQFH j FKDQJHU RX OfTLQGLYLGX VY\ DGD
sion se modifie. /TK\SHUDFWLYLWp PRWULFH SHXW V{DSDLVHU HW OH
canalisé dans les sports RX DX VHLQ G{X Q2@ s AKHYIOTDGXOWH GTXQ

H[pFXWLI TXYDWWHQWLRQQHO DIIHFWDQW SULQFLSDOHPHQW Of
a mener a terme ce qui est entamé.

Le neuropsychologue R. Barkley, spécialiste du TDA/H, a établi une liste de huit symptdémes
TXL FDUDFWpULVHQW OYDGXOWH FKH] TXL OH WURXEOH SHUVLVYV

- distrait par des stimuli extérieurs

- prend des décisions impulsives

- ade la difficulté a cesser une activité ou un comportement, mémeloUVTXJLO HOOH OH Gt
- débute un projet ou une tache sans lire ou écouter les instructions correctement

- ade la difficulté a faire les choses dans le bon ordre

- sXMHW j FRPPHWWUH GHYV H#hodsalvwehwot@ifin®@ DWWHQWLRQ

- difficulté a soutenir son attention sur une tache ou une activité de loisir

- difficulté a organiser et planifier ses taches et ses activités
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Comorbidité psychiatrique

Plus de deux tiers des patients ont présenté ou présenteront un ou plusieurs troubles psychia-
triqgues associés au TDA/H. Il est indispensable de dépister et traiter ces pathologies comor-
bides puisque leur présence peut nécessiter des approches et des traitements différents. Tout
comme un TDA/H non traité, les comorbidités non traitées peuvent, elles aussi, causer des
problemes durables et provoquer des souffranceschH] OTHQIDQW SXLV FKH] OfDGXO\

TURXEOHV VSpFLILTXHV GYDSSUHQWLVVDJH

Les troubles d'apprentissage se caractérisent par un dysfonctionnement dans le processus
d'acquisition des connaissances, au FRXUV GX GpYHORSSHP MLt GadciOTLQGLY |
figues de la fonction cognitive touchée : ainsi, il existe des troubles d'apprentissage reliés au
langage zla dysphasie ; aux compétences spécifiques telles que la lecture zla dyslexie ; a
l'orthographe zla dysorthographie ; a l'arithmétique +la dyscalculie ; a I'écriture et au dessin

*la dysgraphie.

Troublesde OfKXPHXU HW ULVTXH GH VXLFLGH

,QGpSHQGDPPHQW GHV WURXEOHV GH O TK X P¥bXtGareDCBhautW p GpP R ¢
un risque augmenté de suicide pour les sujets de sexe masculin atteints G § XQA/H, de ma-
niére significative par rapport a leurs homologues de la population générale. Les symptomes
G 1 K\ S H U briattentiyn_atdignt jugés responsables des tentatives de suicide, ainsi que des

suicides aboutis sur une période vie entiére évaluée (33).

Troubles addictifs RX WURXEOHYV OLpV j OTXVDJH GH VXEVWDQFH V

L'addiction désigne l'attachement nocif ou I'asservissement de la personne a une substance,
alcool, tabac et autres psychotropes ou a une activité - jeu compulsif, jeu vidéo ou jeu en ligne.
Le risque de conséquences liées a la consommation de substances addictives est deux a trois
fois plus élevé chez un patient atteint de TDA/H non diagnostiqué, et non traité. /TLPSXOVLYLWp
H \@nxX@ e, associées au manque de sens critique, poussent le sujet & rechercher un apaise-
ment. Psychotropes et jeux vidéos lui procurent par exemple un état de bien étre qu'il a du mal
a ressentir au naturel. /1L Q G LY L G xingiriXéeabdeHnalaise non identifie. Diagnostiquer
et traiter dés que possible le TDA/H permet de réduire nettement ces risques d'addiction chez

ces patients.
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Comorbidité avec le SGT

Le SGT s'accompagne majoritairement d'un trouble déficitaire de I'attention avec ou sans hy-
peractivité, de 55% a 75% selon les derniéres études (30). /D UpFLSURTXH QfHVW SDV Y

Les deux pathologies ont en commun :

* |e trouble neurodéveloppemental GLDJQRVWLF SRVp GIDX@WH CTHIO BGQRHD YHF
composante génétique forte G R &lutiOrfides symptdmes est généralement naturellement
favorable jf OTkJH DGXOWH

* une atteinte du lobe frontal - avec des troubles GH O TL Q IGLHE DWILR®X Osfanctiowsp HW GH

exécutives

* |la variabilité et fluctuation des symptbmes  @dcerbation des tics et du déficit attentionnel
par le stress, les émotions, la fatigue HW OHXU GLVSDULWLRQ Ode oD FWLY LW,

tration

AYDQW GTDERUGHU OD GHX[LgPH FRPRUELGLWp OD SOXV IUpTXH
c-GHVVRXV LOOXVWUH OH GpEXW HW OfpYROXWLRQ GHV V\PSW{F
SDUDOOQOHPHQW j OD VXUYHQXH GHV WLFV 2QéWdiatRdd pldsXH TXH O
SUpFRFHV HW VRXYHQW DQWpULHXUV j OTDSSDULWLRQ GHV SUH

Hyperkinetic
disorder _<

Obsessive- | — < ——- ey

compulsive B
disorder
] 1 T 1 1
O 5 10 15 20
Age (years)

Figure 6 - Début et évolution des symptémes du SGT, du TDA/H et du TOC (34)
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2. Trouble Obsessionnel Compulsif

Définition et criteres diagnostiques

Le trouble obsessionnel-compulsif (TOC) VH GplILQLW SDU OD SUpV#e@ét GTREVH
pulsions. Les obsessions sont des pensées, images répétitives et persistantes ressenties

comme intrusives et inopportunes. Elles entrainent une anxiété ou une détresse importantes

chez le sujet atteint, qui VJfHIIRUFH GH OHV LIJQRUHU RX UpSULPHU /HV FF
sont des comportements ou actes mentaux répétitifs que le sujet se sent poussé a accomplir,

en réponse aux obsessions, selon certaines regles inflexibles. Elles ont pour but de neutraliser,
GLPLQXHU OYDQ[LpWpPp HW OH VHQWLPHQW GH GpWUHVVH OLpV j C
empécher un événement ou une situation redoutés, sans relation réaliste ni manifestation ex-

cessive (critere A). Les obsessions ou compulsions provoquent une perte de temps considé-

rable, généralement au moins une heure par jour. Une souffrance cliniquement significative

avec altération du fonctionnement social, professionnel ou tout autre domaine important ap-

parait (critere B). &HV VA\PSW{PHV QH VRQW SDV GXV DX[ HIITHWV SK\VLRO
QL OD FRQVpTXH Q &ffectofi édidalb éud/Ie) FOC (critére C).

&HWWH SHUWXUEDWLRQ GH IRQFWLRQQHPHQW GX VXMHW QYfHVW
trouble mental (critere D). Il existe une prise de conscience du sujet relative a ses symptémes.
(critéres diagnostiques du DSM-5)

Considérations nosographigues du TOC chez le mineur

En pratique, les enfantsles plus MHXQHY QTRQW T Xfiaxtidlld d& thth&tdteSdérbiRe)
de ces pensées obsessionnelles intégrées dans ce syndrome, et sont souvent en difficulté
pour exprimer leur sentiment de malaise relatif a leurs obsessions. Ce vécu est comparable
DYHF FHOXL GHV VHQVDWLRQV SUpPRQLWRLUHYV UDR&TMEHQW YHU
VIH[SULPH DORUV IUpTXHPPHQW SDU GHV PDQLIHVWDWLRQV QR
OfDIJUHVVGEMYWHLRXFXOWpV VFRODLUHV /fpYRFDWLRQ GTXQ GLD
WDQWH IDFH j FH W\SH GH V\PSW{PHV DX ULVTXH GHtBSJLIJQRUHL
adolescents OD UHFRQQDLVVDQFH GX FDUDFWqUH PRUED&fE-GH OYRE
guemment un sentiment intense de culpabilité, et de honte qui les conduit a dissimuler leurs

sensations a leurs proches.
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/I THPSORL GH TXHVWLRQQDLUHV VW EQrpisivéihveémaory forthidierQ REVHV YV
OCI-CV, Yale-Brown obsessive compulsive scale for children YBOCS), disponibles en francais

HW DGDSWpV j OTHQIDQW utité \(38). Sdite) &Vallation perrodt deHegMércher
systématiquement les différents symptomes, e W GTHQ TXD QW LLé AQLC Cofidedy HQV LW p
rait, selon les études, 0,5% a 1,2% de la population générale infanto-juvénile. Une étude de la

prévalence vie entiere menée chez les adolescents retrouve des chiffres de 1,8% (36).

'LIlTpUHQWY DUJXPHQWY pSLGpPLRORJLTXHYVY SODLGHQW HQ IDYHD>
IDQFH j OTkJH D Gnmhots\He pilvakevide du TOC chez 1% a 3% dans la population

générale adulte. Par ailleurs, des études rétrospectives montrent que 30% a 50% des patients

ayantun TOC ont débuté OHXU WURXEOH S HC2i&DI3awaboh dDrebaprekldans

OHV pWXGHV PHQPHV HQ SRS XO D¥SdUBIQorGHIVE BnChtieVvhirolled eV F K H |
début du TOC se situant aux alentours de 10 ans. Le début des troubles serait plus précoce

chez le garcon que chez la fille, bien que le sex-ratio s'équilibre par la suite.

eYROXWLRQ GX 72& FAKWM ]OJ PHERIOIPWF HQ W

/IHV pWXGHYV UpFHQWHY VXJJqQUHQW TXH OfpYPRDERQRQFEG X W UHR/X\E
parable par la gravité, la chronicité et les complications | FHOOH GpFULWHKeEHdd] OTDGXO
nées montrent la persistance du trouble dans le temps, prés de la moitié des patients ayant

encore un diagnostic de TOC aprés quatre années de suivi, et seulement 4 % des enfants ne
SUpVHQWDQW SOXV GH GLDJQRVWLF SV\FKLDWULTXH DX WHUPH
trouble semblent évoluer au cours du temps, le plus souvent vers un enrichissement de la
VIPSWRPDWRORJLH SDVVDQW GH FHODIDHERBBIWHTIHQIDQW YHUV FHC(

'LITPUHQWY IDFWHXUV SU p Gudiutoh tv TOY dnDéte prapas¥d pafdistance

GH V\PSW{PHV GILQWHQVLWp VpYqgUH DSUqV XQH SpULRGH SRXU
PHQW SDU OD FORPLSUDPLQH H[LVWHQFH RX DSSDULWLRQ GH V
psychiatrique chez O { X Qpd&edtts biologiques. - OD OXPLqUH GH OTHQVHPEOH GH
il apparait que le trouble obsessionnel- FRPSXOVLI FKH] OTHQIDQW HVW YRORQWL

capant pour son développement et son adaptation ultérieure.
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Comorbidité avec le SGT

La comorbidité du TOC associée au SGT est bien connue. Les recherches les plus récentes

VH VRQW FRQFHQWUpHYVY SOXV SUpFLVpPHQW VXU VD SUpYDOHQF
OHV VXMHWV DWWHLQWYV GH 6*7 /TpWXGH SDUXH GDQ¥- OH -3%$0%
HQWLqUH GH GX 72& FB-FBRUHELGXTXFJHB\DWLHQW VXU GHX[ DYHF
SGT développera un TOC au cours de sa vie. Le TOC est certes un trouble |légérement moins

prévalent que le TDA/H chez le patient avec un SGT, maisilne peutétUH LJQRUp GDQV OfKL)\
HW OH GpYHORSSHPHQW GH OD PDODGLH 6HV V\PSW{PHV FDUGL
DSSDUDLVVHQW SOXV W{W TXH FH TXYRQ SHQVDLW SDUIRLV PRL

8QH GHV DVVRFLDWLRQV S&QW IH\XW LQTIHVIOR RHID BATRIRKGtX
DXMRXUGTKXL XQ FHUWDLQ QRPEUH GYDUJXPHQWYV VXJJpUDQW T
du seul hasard. Sur le plan épidémiologique, 40% a 60% des patients ayant un SGT présentent
des manifestations obsessionnelles ou compulsives, la fréquence variant selon les critéres de
UHSpUDJH GHV V\PSW{PHV REVHVVLRQQHOV HW FRPSXOVLIV XWL
chez les patients présentant un TOC est fréquente, entre 20% et 30% OD SUpVHQFH GT1XQ Y
table SGT est toutefois plus rare, de 5% a 10%. Cependant, cette prévalence est nettement

supérieure a celle décrite en population générale.

Terrain génétigue TOC/SGT

IHV pWXGHV GH JpQpWLTXH pSLGpPLRORJLTXH FRQILUPHQW OF
troubles. Ainsi, le risque de développer un SGT est augmenté chez les apparentés de patients
présentantun TOC.A OfLQYHUVH OD SUpYDOHQFH GHVleB u@anmputW WDW LR Q
sives est nettement augmentée chez les apparentés de patients ayant un SGT ou une maladie

des tics moteurs chronigues (38).

Aprés avoir présenté les deux pathologies que sont le SGT et le TOC distinctement, il sem-
EOHUDLW TXH OYRQ SXLVVH GpJDJH egroQpanie TC &f led5SH. HQWLWp F

Par rapport a chacun des deux troubles isolé, elle a pour caractéristiques :

- XQH SUpFRFLWp GHV V\PSW{PHV GqV OfkJH GH DQV

- un terrain génétique prédisposant QRWDPPHQW OYH[LVWHQFH GT1XQ WURXE
sent chez au moins un parent

- une résistance aux traitements médicamenteux efficaces sur un trouble non comorbide,
F 9 HBMiNe sur un TOC ou un SGT isolé
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Certaines formes de TOC pourraient étre génétiqguement liées au SGT. Un sous-ensemble de
TOC est souvent considéré étiologiguement associé a la maladie de Gilles de la Tourette, et
pourrait étre une expression différente des mémes facteurs qui provoquent I'expression des
tics (30).

Le lien étroit entre ces deux troubles VH FDUDFWpULVH DXVVL SDU OfpFKHF j U
des pensées intrusives, qui conduisent a des comportement répétitifs contrdlables seulement
DX SUL[ GTHIITRUW\39 R (AL GIRUWIABNOIHRWQYV FRIQLWLYHY HW GILQKLE
se trouvent altérées dans ces deux pathologies. Ce concept du spectre lié au TOC plaide pour
une approche davantage dimensionnelle du trouble, incluant entre autres le SGT. Cette con-

sidération VH WURXYH UHQIRUN§HQARIUMddKKde OBfpiEMiologiques, géné-

tiques et physiopathologiques communes aux deux troubles.

Des symptbmes dits obsessifs-compulsifs sont présents chez 28% a 68% des patients avec
un syndrome de Gilles de la Tourette. Inversement, les tics sont présents chez 20 % des pa-
tients avec un TOC. La phénoménologie des comportements répétitifs observés chez les pa-
WLHQWY DYHF XQ 6*7 QTHVDWBRRUHWFRW®OSD G HR BEQO(ERP WY DWW I

Dans le SGT, les comportements répétitifs comportent plus fréquemment une tendance répé-
WLWLYH j WRXFKHU j UHFKHUFKHU XQH IFHIHVDI LY HWP FRXV O 1 B X W Y
tion. Inversement, dans les TOC dits S XUV -&d{ile ¥aNss tics associés, des obsessions de
SURSUHWpP HW GYK\JLgQH DYHF G Hovenudr Wax.H e\patzhts @@t ®1daH VRQW |
fois un TOC et des tics semblent se situer de maniere intermédiaire et expriment plutdt des
pensées ou images violentes - des impulsions - TXL V {LP S é&uy,Ha@minte de dire des

choses inappropriées en public, ainsi que des comportements de comptage et de vérification.

Cette diversité phénoménologique suggeére que les comportements répétitifs du SGT VILQVFUL
YHQW GDQV OH FDGUH G %3R §SeirFr- QDM KOHQEAH XHTH[SpULHQFH VX

est associée.

ID FRPSXOVLRQ FRQVpFXWLYH j OTREVHVVLRQ Bt mpitaci@§ REMHW (
physiopathologiques, en comparaison au tic faisant suite a la sensation prémonitoire. La dif-
I p UH Q FsHpda3 fodjours clairement établie, et on peut évoquer un recouvrement des deux
syndromes, avec au niveau striatal des récepteurs D2/D3 communs moins disponibles dans
les deux tableaux (41). Cette étude confirme ainsi les taux augmentés endogeéenes de dopa-
PLQH GDQV OH VWULDWXP YHQWUDO &HFL HVW GYDXWDQW SOX!
TOC FRPRUELGH GTXQ 6*7 QRWDPPHQW SRXU GpWHUPLQHU OH FK

dérer dans les cas de résistance aux traitements.
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3. Autres comorbidités

Aprés exclusion du TDA/H et du TOC, soit les deux comorbidités les plus fréquemment asso-
ciées, la probabilité de développer un jour un trouble comorbide pour un patient atteint du SGT
reste élevée a45% /HV SOXV UHSUpVHQWpPV VRQW OHV WURXEOHV GH C

ainsi que les troubles anxieux (cf figure 7 ci-dessous).

Dans la méme étude épidémiologique de Hirschtritt, les auteurs mettent en évidence que la
WUDQFKHsBTUUHMTXH DFFUX GYDSSDULWLRQ GiX@HeSdl&LqgUH FRF
10 ans (33). La surveillance GIXQ HQIDQW SUpVHQW D QW ub pbdiaiélofEvh FKURQLT
pédopsychiatre avant 10 ans est alors nécessaire, afin de détecter le plus précocement pos-

sible la survenue GIXQH FRPRUELGLWp

$ QORWHU TXTLO QYH[LVWH SDV GH ULVTXH DFFUX GH WURXEOH O
6*7 TXHO TXH VRLW OH VH[H GX SDWLHQW ,0 QTH[LVWH SDV GTI
un trouble psychotique et le SGT.

Figure 7 - Prévalence vie entiére des comorbidités chez les sujets atteints du SGT

46



Anxiété

LIDQ[tHhbWWY FRPRUELGH GX WURXEOH HW V Hnadledlassee@an® vV OH VS
la catégorie des troubles anxieux. Elle pourrait aussi étre une conséquence des obsessions

continuelles, ou encore des tics retenus a cause de la SHXU GrWUH PRTXp SDU OfH
/1D QL pW pvehMvEsante Xhez les jeunes patients, parfois dés leur plus jeune age.

'"pIDXW GITLQKLELWLRQ

I QTHVW SDV UD lenfard ttemMiRdu 3GX @ésirant faire tout ce qui est interdit. Toute
regle ou consigne expliqué H j OTHQ I DR BRIXKXHU XQ FRPSRUWHPHQW FRQW
OXL GHPDQGH QHORWX&*70JHpVHQWH XQ Ill@Ggrelidnt pas 2§ hapes ELWLRQ
ousesgestes. 7TRXW FH TXfl&De8HOWHN RXW FH Vaxefré €ptinkéVCOeHamMmEYV

enfants se plaignent de ne plus arriver a penser par eux-mémes.

Troubles des apprentissages

lls peuvent étre une conséquence VLPSOH GX GplLFLW dth dffcDite/A\selc@W L R Q
sacrer a une tache a cause des tics ou des obsessions. Certains patients RQW XQ WURXEOH G
prentissage associé. On retrouve entre autres XQH GLIILFXOWp j VIRUJDQLVHU GD

stress élevé quand des limites de temps sont imposées et des problemes graphomoteurs.

Troubles comportementaux

LTHQIDQW DWW Hae@ &¢ cGnx6l6 sdr IDi-méme. Il en vient a avoir une image trés

négative de sa propre personne a force de ne pas pouvoir répondre aux exigences de son
HQWRXUDJH /1 Hpew EtReHorterHerlt lRuchée. ,0 QTHVW SDV UDUH QRQ SOX\
enfant atteint du SGT mentir. & RPPH LO QYDUULYH SDV j ¥célhivesdl fahity FRQV L.
liales HW TXYLO HVW VRXYHQW SULV HQ GpIDXW LO FRPPHQFHUD |
VRL &HUWDLQV LURQW PrPH MXVTXYj IDEXOHU
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C. Qualité de vie

La qualité de vie (Quality of Life QoL en anglais) des individus atteints par le SGT, et de leur
entourage, est un sujet de préoccupation relativement récent. Elle est documentée dans la
littérature médicale depuisune TXLQ]DLQH GIDQQpHY (OOH DSSDUDVW DXMR:
estimer le bien-étre global du patient F {-B-dird/sa santé physique et psychique, et constitue
XQ FULWqUH GTpYDOXDWLRQ GH O friédicakDFLWp GH OD SULVH HQ |

Sans surprise, diverses études démontrent la QoL diminuée chez les patients avec un SGT,
comparés a la population générale indemne de toute pathologie (42) + (43). Le travail de
Jalenques et son équipe, paru en 2012, met en évidence chez 167 patients de plus de 16 ans,
DSSDULpV VXU OTkJH HW OH VH[H DYHF GHV VXMHWYV VDLQV XQt
VXU OTpFKHO@6I(4422Zy HVWLPH TXTXQ WLHUV GH FHV SDWLHQWYV
GILOQWHUDFWLRQ V EBri & Ea0sH deStptopHehdaner@edt Roprolalie et gestes obs-
cénes proférés en public 'f{DXWUHYV SDWLHQWYV SUpVHQWHQWe GtV DXWRP
leurs et Iésions organiques. Ces difficultés, mélées a de la honte, ménent également & une
désocialisation en dehors du cadre familial. Leurs relations avec leurs camarades en milieu
VFRODLUH VRQW PRLQV IUpTXHQWHYV HWtiéHatte@tXWBH@BEY /D FDS

faire des amis se trouve fortement impactée.

'DQV FHWWH SDUWLH QRXV GLVWLQJXHURQV OfDodNgElWEBWLRQ Gt
comorbidités du SGT.
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1. QoL altérée par les tics

/ID GRXOHXU GT1XQ RX Sx@ieMierd gade/éwaguée\par lgspati@nts, susceptible
GIH[SOLTXHU OHXU 4R/ GLPLQXpH 1RQ VHXOHPHQW OD UpDOLVD
douleur, mais en plus une douleur chronique apparait tet constituera une indication de traite-

ment.

Les conséquences sociales des tics sont primordiales a prendre en compte, particulierement

les coprolalies (10) HOOHV SURYRTXHQW GHV VHQWLPHQWY GH KRQWH
tion chez les tiqueurs. Les MRTXHULHV HW UHMHWY VRQW IUpTXBHBQWY GH O]
stigmatisation, et parfois exclusion sociale, semblerait également mettre en cause une mau-

YDLVH SHUFHSWLRQ GH OHXU WURXEOH SDU OTHQWRXU®JH HQ Jp
scolaire par leurs pairs et quelques professeurs qui ne comprennent pas leurs comportements

involontaires (45). Les conséquences directes liées aux tics altérent leur qualité de vie, constat

prouvé maintenant par diverses publications scientifiques.

La géne liée au tic apparait également bien avant sa réalisation, notamment en public lorsque

OfLQGLYLGX VRXIIUH GT1XQH D QL p pvooluRe@ewid, ¢t cesparidRiérerhénS DU FUD L
ORUVTXYLO HVW H[SRVp j GHW¥6S HIUROHUHD/F MWQ RFEDIOREHBIZH [H HQ W
WLRQV FRIQLWLYHY GX VXMHW SUREDEOH IDFWHXU GLPLQXDQW
GITpWXGH GDQVY OHV UHFKHUFKHY PHQpHY DFWXHOOHPHQW VXU C

Mais les efforts produits par le sujet en pré- W L F S RiKdd da@VELt@ussi étre considérés. Sa
lutte permanente pour dompter ses sensations prémonitoires est non seulement fatigante,
PDLV JpQpUDWULIHH /BTHQDRYMPO HW OTDXWRFRQWU{OH UHTXLV ¢
sensation de bien-étre global GH O 1L @6)LSalLc@pécité a interagir avec son environne-

ment, au niveau social et professionnel, se trouve appauvrie.

Intéressons-QRXV | SUpVHQW DX OLHQ HQWUH OD SUpVHQFH GH FRPR

qualité de vie.
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2. QoL altérée par les comorbidités

2XWUH OHV WLFV FH VRQW OHV FRPRUELGLWpPV GX 6*7 TXL VRQW
a des individus sains de la population générale. Nous nous concentrerons principalement sur
le TDA/H, le TOCetletrouEOH GpSUHVVLI SRXU OJLOOXVWUHU

TDA/H

/IH PDQTXH GH FRQFHQWUDWLRQ OfLPSXOVLYLWp HW OD GLIILFX
guelques-unes des facultés cognitives altérées réduisant la QoL de ces patients, que nous
retrouvons expliquées par OD S U pV H QBAMH G §14rQubles de la concentration sont aug-
mentés chez ces patients, directement par la comorbidité du TDA/H, dont le symptdme central
HVW SUpFLVpPHQW OH GpILFLW DWWHQWLRQQHO /D GLVWUDFWI

apprentissages ou sa vie professionnelle, et souvent incapacitante.

TOC

Pareillement, le TOC - qui peut amener le patient a produire des compulsions de type vérifica-

tion renouvelée ou recherche de la perfection - handicape grandement le sujet malade dans

OD UpDOLVDWLRQ GH WkFKIHW UXRM IS®IVH QR HW FIXJHO QO HVW VR
temps, et VXUWRXW JpQ p U Dalle-mébhe Brimquphtpunépnajoration des tics.

Trouble dépressif

L 1 p W X G-¢ité¥ ae\Jalenques (44) montre un lien fort entre la dépression et une qualité de

YLH GLPLQXpH &H WURXEOH GH OfKXPHXU DSSDUDVW FRPPH XQ I
affaiblie dans les spheres psychologique et physique du sujet, ainsi que ses interactions so-

ciales. LD SUpVHQFH GT1XQ pSLVRGHa@um#é de\Wie du patmr,leQda pris&V

en charge spécifique devient indispensable. Le recours a un psychiatre, conjointement au trai-

tement des tics et autres comorbidités du SGT, est alors nécessaire. Nous citerons en plus

une étude récente se penchant sur les idéations suicidaires des patients mineurs atteints du

SGT : ce sont bien les comorbidités - VIPSW{PHYV DQ[LHX[ HW GLDJQRVWLF GT1XQ
- qui augmentent le risque pour un jeune patient de présenter des idées suicidaires (48). Les
DXWHXUV GH OTpWXGH WLHQQHQW j VRXOLJQHU TXH OD VpYpULYV

le risque de suicide chez ces patients.
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Ensomme,la TXDOLWpPp GH YLH GT1XQ S BéMrou€divnimuede \Wallagpvt &8ud 6 * 7
LQGLYLGX VDLQ GH SRSXODWLRQ JpQpUDOH GYkthpmds®gord@H VH[H F
sources de souffrance physique et psychique. Mais les efforts pour les contréler, ainsi que les
conséquences sociales, participent aussi au mal-étre général décrit par ces patients. Le

trouble dépressif a été prouvé étre un indicateur prédictif fiable de cette QoL altérée. Les co-

morbidités psychiatriques les plus communes du SGT, le TDA/H et le TOC, constituent une

explication supplémentaire de la diminution de la qualité de vie des patients.

Suite a la présentationdu 6*7 GDQV VRQ HQVHPEOH GH VHV RULJLQHV MXVT
OHV SOXV QpIDVWHV QRXV VRXKDLWRQV dn8é&iRvani\bHaverkeQtH WR X F K
deux personnes célébres atteintes par ce syndrome. Sile SGT SURYRTXH OH ULUH GH OfH
par certains symptémes, le quotidien des patients QD ULHQ GTDPXVDQW (QWUH OD

en public, des mots parfois obscénes et la géne a répéter des gestes orduriers, «la maladie

provoque O LV R O-HFPpFQMW OH SUpVLGHQW GH OT$VVRFLDWLRQ IUDQc
Tourette (AFSGT). Certains, pourtant, ont réussi a surmonter ce handicap. Voici deux per-

VRQQHY FRQQXHV $QGUp ODOUDX[ HW 7LP +RZDU @sphtlehtsVRQW VR

G 1D XM R MdIG 4 k& Xhkladie, leur biographie laisse entrevoir une vie publique palpitante

avec réalisation de nombreux projets personnels.

Nous enchainerons par la deuxiéme partie de notre travail : les thérapeutiques du SGT.
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André Mal raux

/9 p F UL YmlitiQerHsouffrait du syndrome. & HF L Qpds effd@ché de mener une vie pu-
blique riche et épanouie. Il devint méme Ministre de la Culture sous la présidence du Général
de Gaulle, et ses qualit¢tV GTRUDWHXU H[FHSWLR Q%@4itios. OkigISTDddVabD-L HQW WR
WHXU G X QidgypaphidelaHropos de Malraux, raconte méme que «ses tics lui confé-
raient, paradoxalement, un pouvoir de séduction. D'abord, ils fascinaient, puis, souvent, des

gu'il était emporté par ce qu'il disait, ils disparaissaient, ce qui était tout aussi fascinant.»
André Malraux. Une vie de O.Todd aux éditions Gallimard (49)

2Q UHWURXYH GDQV FHWWH G HNFI0rkdbisVd dRjEt eSt fnpligDEFIBR th@ W G H
activité requérant de la concentration.
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Tim Howard

Premier Américain a avoir porté les couleurs du club de football de renommée mondiale, Man-

chester United, OH JDUGLHQ GH EXW HVW DEWance. lUQ WO KREP*R UGEH. & XIL © @Y
DXVVL KDQGLFDSp DYD@W0). ®FKpMW IV WDRY MHXQH SRXU FRPSUH!
TXYLO PTDUULYDLW TXDQG OHV, MVP W {PHY ROYW BPRRPIMHPSYV SRX
der ce qui se passait dans mon corps», a raconté celui qui est devenu titulaire GH OfpTXLSH
nationale des Etats-Unis.

Ses performances de haut niveau en tant que footballeur professionnel sont un exemple pour
les jeunes patients atteints du SGT. Ses tics ne se remarquentpas ORUVTXJLO HVW VXU OF
HW VRQ U{OH GH GHUQLHU UHP SD tewis @rnta0st pdrxd BdadeID MDPDLV ¢

©30XV OH EDOORQ VIDSSURFKDLW GH PRL HW SOXV OHV V\PSW{

loufoques, les messages mentaux contradictoires tpouf 'LVSDUXV GTXQ FRXS @

7LP +RZDUG D EHDXFRXS °XYUp HQ IDYHXU GH OD 7TRXUHWWH 6\(
son pays, contribuant & démocratiser ce trouble et & améliorer sa compréhension dans la po-
pulation générale.
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lI. Deuxieme partie : revue de littérature thérapeutique

Avant GTpYRTXHU OD PGVN G @/ 3 Bdawdeut @ BGT, il importe de connaitre
et détailler ses indications.

Les recommandations de bonnes pratiques européennes émises en 2011 ont retenu quatre

indications principales (51) :

* en cas de géne subjective par les tics - douleur ou Iésion organique

* en cas de retentissement social des tics dans la vie du patient - isolement ou victimisation
* en cas de conséquences pathologiques liées aux tics, de type symptomes dépressifs

* HQ F D Vragefitts§gment fonctionnel di aux tics

$ILQ GIpYDOXHU OHV HIIHWV EpQpILTXHY GDQV OHXU HQVHPEOH

rons trois mesures principales, reprises dans les études que nous présenterons :

- OYpFKHOOH <*766 GfpYDO XD Wteri¢ dedticsU52Ff XHQFH HW G
- OfpYDOXDWLRQ @i¢lpad differenieOécviiesG H
- O 1DP pOL mMueWhRIepest-traitement

Nous commencerons par présenter les thérapies cognitives et comportementales appliquées
dans le SGT.
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A. Thérapie s cognitivo -comportementale s et acupuncture

Parmi les thérapeutiques non pharmacologiques adaptées pour le SGT, les thérapies cogni-
tivo-comportementales (TCC), issues des théories du conditionnementetde OfDSSUHQWLVVDJ
ouvrent des perspectives intéressantes. Elles ne sont pas nouvelles car, depuis les années
1970, leur utilisation dans le traitement des tics est documentée. Alors que le but princeps était
le contrble absolu des tics, les objectifs se sont assouplis au fil des derniéres décennies pour
viser une amélioration de la qualité de vie des patients, davantage T X R E Wiél djspadition
absolue des tics. Le principe général des TCC consiste a aider le sujet a connaitre, appréhen-

der et surtout a vivre avec son trouble.

Elles s'appliquent pour des tics de «faible intensité et non invalidants» (53).
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1. Comprehensive Behavioral Intervention for Tics

/1LQW liucomppNeérentale et éducative pour les tics en francais, que nous abrégerons

CBIT, VIDSSXLH VXU ONLMXPHIDEHPMH@X G KD E bWr¥idh eRkiabw KpRULH

tudes (TIH). Elle inclut également de la psychoéducation relative au SGT. Des exercices de

relaxation sont proposés HQ YXH GH GLPLQXHU O L P pdittowdes KcsyamsiHVYV V XU
gue quelques ajustements fonctionnels sur les routines TXRWLGLHQQHV EfitkeedM HFW LI H\
le patient a prendre conscience des situations dans lesquelles la frequence de ses tics est la

plus élevée, pour T X fhbdifie ensuite ses habitudes comportementales.

Ce programme est composé de plusieurs éléments qui aident le patient a mieux comprendre

son trouble, et agir voire anticiper contre ses manifestations. Commencons par détailler la TIH.

/KpRULH GT.QYHUVLRO GHV +DELWXGHV 7, ,+

&HWWH PpWKRGH GpYHORSSpH LQLWLDOHPHQW SDU $JULQ HW 1>
cience de son trouble - le tic et sa sensation prémonitoire - pour lui opposer une réaction
inhibitrice. On demande au patient dans un premier temps d'identifier tous ses tics en détails,

I'endroit ou ils surviennent dans son corps et méme quels muscles sont impliqués.

Dans un second temps, le patient désigne le tic le plus handicapant. Le thérapeute intervient
alors pour l'aider & prendre conscience du moment ol ce tic est sur le point de survenir.

Chagque tic est alors travaillé séparément.

/H VXMHW GHYLHQW FR Gheldd Gale 18 tic etd dit EipaMal the réponse
compétitive pouU HPSrFKHU O 1D U Ud«gpbingd ebneddreitielle» unique est utilisée

pour anéantir le tic ciblé. On parle aussi de mouvement antagoniste.

/ITLQGLYLGX DSSUH@Q@EDSHPIIIFWHRQ GX WLF GqV TXH OD VHQVDW
pable ou identifiable, par un mouvement précis. Ce dernier ne doit pas ressembler au tic -
F 1 FBMdWe paraitre bizarre, bruyant ou choquant - ni géner le patient dans son activité. L'idéal
est d'autonomiser le patient dans sa recherche, qu'il trouve par lui-méme le mouvement ré-

ponse a la survenue imminente du tic.

Prenons un exemple concret: FHOXL GTXQ MHXQH JDUoORQ SUefdiit@Qa¥ DQW OD
GRLJWYV G TKRQQ iHotutquHi®répohie@hrieurrentielle consiste a serrer fort le poing
le long de sa cuisse. Ainsi, le tic invalidant socialement est supprimé, et remplacé par un geste

anodin, facile a effectuer.
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/ITREMHFWLI \VVGHUPHO-BWH FHWWH UpDFWLRQ DXWRPDWLTXH SRX
de ses tics en public, et TX L O SeXcbnsacker aux activités de son quotidien.

De facon optimale, les réponses concurrentes sont utilisées a chaque fois que la sensa-

tion prémonitoire prend naissance pour un tic en particulier. /Y XWLOLVDWLRQ GH OD UpSR
renteapuUqV TXTXQ WLF VH» ssRagdien@eptreBrdedli&epafin de prévenir le déclen-
CchHPHQW GTXQ uléri®diwi & HH est une forme de thérapie comportementale qui a

été identifiée en 2007 comme une pratique «bien établie» sur des données probantes pour le

traitement des tics, correspondant aux critéres de O D V V R FelpdydhblBgi@ américaine.

'IDSUqV XQH pWXGH SDU "HFNHUYV E tmparéeVdl udeRoychdinétagieldeOD 7, +
VRXWLHQ GLPLQXDLW GDYDQWDJH OHV WLFV FKH] OHV SDWLHQW
et randomisé (54) ,0V RQW DXVVL PRQWUp TXH OYKDELOHWpP GTXQ VX
concurrentiel précocément dans la thérapie était un facteur prédictif de diminution des tics a

O 1 L \divpfdtocole de TIH.

" D S U g \ecormiantations de Cara Verdellen, psychologue clinicienne et co-fondatrice de
BT-Tics aux Pays-Bas, un seul tic devrait étre ciblé a la fois. Aprés une période initiale intense
de quelques jours, le tic ciblé se résorbera de fagon spectaculaire. La vigilance est de rigueur,
étant donné que souvent le symptdme réapparait, mais chaque fois plus brievement et a une
intensité réduite. Avec le temps, le tic ciblé peut disparaitre complétement de la symptomato-
logie du sujet. Si les tics inhibés successivement ont suffisamment diminué au fil des sessions,
la thérapie comportementale peut étre arrétée, et le sujet continuera par lui-méme a pratiquer

les réponses concurrentielles adaptées.

Deux études ces derniéres annéesontprouYp OfDPpOLRUDWdeR trs\gladegalcettec D WL Y H
WHFKQLTXH DXVVL ELHQ FKH] OBHOQHH@QW OQH HWWHY R PGE X ODS\HH O §
dés 2010 chez les enfants, puis Whilhelm et Peterson ont réalisé un essai randomisé chez

des patients adultes (20) concluant & une bonne efficacité de cette thérapie comportementale.

La principale limite GIDSSOLFDWLRQHZHNODOMKkIIH GX SDWLHQW TXL QD
la sensation prémonitoire au tic avant 10 ans en moyenne. Comme mentionné auparavant,
cette WHFK QLT XH n@&gte dans M filogramme plus vaste nommé CBIT, lequel est com-
posé de plusieurs éléments qui aident le patient a mieux comprendre son trouble, et agir voire

anticiper contre ses manifestations.
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La psychoéducation donne des informations sur les causes, et le caractére neurologique du
SGT. Il explique la généese des tics, le terrain neurologique d'un patient atteint du SGT et les
comorbidités psychiatriques les plus couramment rencontrées. Ceci l'aide a mieux appréhen-
der sa pathologie et devenir acteur des soins, tout en replacant le tic comme un trouble neu-
rologique qu'il peut combattre, et qui ne fait pas partie de lui-méme. Expliquer au sujet que les
tics ne sont pas une fatalité est primordial.

L'intervention fonctionnelle liste les facteurs environnementaux ou éléments extérieurs qui
augmentent l'intensité des tics, ou allongent leur durée. Elle éclaire également sur les mo-
ments précédant la réalisation du tic xla sensation prémonitoire, et apres. Ceci comprend les
cognitions, sensations et émotions que le patient éprouve dans certaines situations, ainsi que
la réaction de I'entourage face aux tics. Le thérapeute est la pour aider le patient a réduire ces
situations a risque de tic. Il lui donne un recul sur son propre état, et l'informe des techniques

de relaxation possibles.

Les deux études sus-FLWpHYV PRQWUHQW j OD IRLVY OD ERQQH WROpPUDQFF
de la moitié des enfants traités avaient des tics moins séveres sur @chelle YGTSS, et béné-
ILFLDLHQW GTXQH PHL O O Esxadued) 38W 8@ Ruijets BtaiefatkdEdrit©«amélio-
rés ou trés améliorés» sur le plan des tics. Les auteurs rappellent cependant que ce traitement
QTHVW SDV FXUDWLI PDLV SOXW{W XQ RXWLO SHUPHWWDQW DX

les conséquences quotidiennes de ceux-ci.
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2. Exposition avec prévention de la réponse

/ §xposition avec prévention de la réponse (EPR) constitue une seconde thérapie comporte-

mentale, moins utilisée actuellement que la CBIT dans le traitement des tics. Le principe est
dfH[SRVHU OYLQGLYLGX j OD VHQVDWLRQ SUpPRQLWIRAdliteH DX WLF
le tic pendant le plus de temps possible. Cette durée est mesurée lors de la premiére séance

et va croissante au fur et a mesure du suivi. Cette approche comSRUWHPHQWDOH IDYRULV
tuation du sujet a la sensation prémonitoire, et diminue enpaUDOOqOH OfLQWHQVLWp SHI
sensation prémonitoire. 3SOXVLHXUV UpVXOWDWY VXJIJgUHQW TXH Of(35 V

chez les sujets présentant de nombreux t L F Vou €ofh application dans le SGT.

$ OTLQVWDU GIDXWUHV WKpUDSLHVY FRPSRUWHPHQWDOHY UHOD\

- O THI[SR YdxpvteRI®sujet a la sensation prémonitoire

- la prévention de la réponse zcapacité du sujet a ne pas produire le tic

La thérapie comportementale la plus répandue dans le traitement du trouble obsessionnel-
FRPSXOVLI HVWa@dpid@rRivrLdy laRéQonse. LTDVSHFW © b PS8 BevtlaiéL R Q
PHQW FRQYV Lakpositicdd Eo@t\dlée ftdirecte ou imaginée +a des objets ou a des situa-

WLRQV TXL GpFOHQFKHQW GHV REVHVVLRQV JpQpUDWULFHV GYD(
LQGLFDWHXUV REVpGDQWY SHUPHW GH UHVVHQWL \dé&eh-PRLQV H
sibilisation» ce proFHVV XV GH GpY H O R Shalbitede>aux itdlifatepitd obsédants. Par

prévention de la réponse, on entend «prévention des comportements ritualisés que les per-

sonnes ayant un trouble obsessionnel-compulsif adoptent pour réduire leur anxiété». Grace a

FH WUDLWHPHQW OHV SDWLHQWY DSSUHQQHQW j UpVLVWHU | C

renoncer enfin a ces comportements.

59



TABLEAU comparatif des techniqgues TIH et EPR dans le SGT

TIH EPR

Durée moyenne / séance 1 heure 2 heures

Nombre de tic(s) traité(s) Un seul a la fois Tous les tics a la fois

Lui résister le plus longtemps

En prendre conscience pour an-
possible, et mesurer ce temps

ticiper le tic, et lui opposer une

Sensations prémonitoires
réponse compétitive

sans faire le tic

Par habituation du sujet a la
sensation prémonitoire et ré-
sister de facon croissante a
OfHQYLH GH WLTXH

o Apporter une réponse compéti-
Efficacité de la TCC ? _ _ o )
tive efficace pour inhiber le tic

Implication des parents ? Non conseillée Souhaitable a la maison

/ §tude contrdlée menée par Verdellen et son équipe D PRQWUp TXTLO QYH[LVWH SDV
VLIQLILFDWLYH GYHIILFDFLWp VXU OHVY53VLEYHN®WGE R QIEHV XG MM

nombre de tic(s) a traiter qui guidera le choix de la TCC. Si elles ne sont pas applicables

simultanément, ces deux thérapies peuvent se succéder dans la prise en charge du patient.
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Les principaux avantages de la TCC sont les suivants :

elle donne le contrble au patient sur ses tics, et un réle actif dans son quotidien

la compréhension de la pathologie et ses fluctuations
- ©ffet prise-en-charge de la thérapie
- OYDEVHQFH GYHIIHW LDWURJgQH GHV PpGLFDPHQWYV

Les principales limites de ces techniques comportementales en pratique tiennent a :

- OfkJH GH OfHQIDQDW VIR D HMOWQpUDO SDV FRQVFLHQFH GH |
monitoires

- OH PDQTXH GTRIIUH dispondlels SUDWLFLHQV

- des tics séveres empéchant une attention et disponibilité suffisantes pour cette thérapie

Des essais de thérapie a distance par vidéo-consultation ont cependant déja été faits (56), et
sembleraient concluants. lls représentent, avec certaines applications mobiles, des pistes
GIDYHQLU SURPHWWBXVHNVHSIRXQTXRI G 1, BtRErgraliseXi¢ur diffision

a une majorité de patients.
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3. Acupuncture

,O HVW UDSSRUWp GDQVY OD OLWWpUDWXUH PpGLFDOH TXH OYDF
fonctionnements pathologiques du cerveau humain et réduire les tics». La premiére revue sys-
WpPDWLTXH FKLQRLVH VXU OH NMauictuk, HhEbhié® wh 2620, et b U O D
sieurs essais randomisés contrdlés en comparaison avec des thérapeutiques occidentales

classiques (57). Aucun eff HW EpQpILTXH GH UpGXFWLRQ GHV WLFV QYHV
YGTSS.

Depuis, diverses éudes supplémentaires ont été menées. Elles sont répertoriées dans la revue

systématique publiée en SDU OfpTXLSH GH FDPOPMRYLWp GIFHQWUH HOO
UDLW OYDFXSXQFWXUH j GHVY WUDLWHPHQWY QHXUROHSWLTXHYV
rispéridone. Seules deux études ont évalué | 1 D F X S X Q& \apporta la TCC.

Les résultats de cette méta-DQDO\VH PRQWUHQW HQ SUHPLHU OLHX TXH OfI
SDV GfHIIHW VHFRQGDLUH SDUWLFXOLHU ORUVTXYfHOOH HVW DSE¢
GH 6*7 MXV TiKdg aprés Ruldstniere séance dispensée.

'DQV XQ GHX[LqPH WHPSV VL OTDFXSXQFWXUH QH ULYDOLVH SDV
FODVVLTXHV VXU OD GLPLQXWLRQ GHV WLFV LO VHPEOHUDLW T
sant des neuroleptiques, comme OTDWWHVWH OHV WHRWGHSS. Bt &fetvVdéepy V X

études comparant la bithérapie neuroleptique + acupuncture versus neuroleptique seul vont
danscesens. $XFXQ HIIHW ELRORJLTXH QL SK\VLRSDWKRORJLTXH GH
élucidé dans ces études. Les auteurs soulignent pJDOHPHQW OD GLIILFXOWp GIDSS(
technique chez le jeune enfant, car L O V Blié m@hode douloureuse exigeant une position

fixe prolongée. /TDEVHQFH G 1pW X Gudrsbspkatelaire Werxhietpas de promouvoir

cette techniqgue comme un traitement efficace du SGT.

Les limites des propres auteurs sur leur travail sont les suivantes :

- lataille des échantillons considérés est faible, avec 564 patients inclus sur sept études

- seulement des bases de données en langues chinoise et anglaise furent utilisées

- IHV GLIIpUHQWHYV P phetdrB @nnvel@ Jdodipxed autres) QTRQW SDV pWp GLV
JXpHV GDQV OfpYDOXDWLRQ rGadxpratipieX @adidads\dcciSdntdles) DS SR

De plus, cHUWDLQHV PHVXUHV GTHIILFDFLWpal@&deWid Defuvadtrutt QW WHO
lisées dans aucune étude de cette revue systématique.
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B. Pharmacothérapie

Le traitement pharmacologique du SGT vient donc en seconde ligne RX GY{HPEOpH VL OHV
présentés par le patient sont trop séveres et non accessibles a une TCC. ,0 VIDJLW GIXQ WU
ment symptomatique, pour diminuer lestics; LO QfHVW SDV FXUDWLI ,0 VH SUHQ((
GLHQQHPHQW VXU GHV SpULRGHYV SURORQJpHVY GH SOXVLHXUV |
UDEOH GHV WLFV DX FR Xbl¥ téhiHerOcHropBeRCODHQNF D@ P BI®IS pdbrivdL R Q

cothérapie, notamment pour ajuster les posologies du traitement médicamenteux.

Deux questions principales relatives a cette prise en charge se posent : a quel stade de la

maladie faut-il initier un traitement médicamenteux ? et avec quel objectif ?

8Q WUDLWHPHQW PpGLFDPHQWHX[ HVW SUpFRQLVp GgqV TXH OD 7
WLHQW RX GDQV OH FDV R OHV WLFV VRQW GU,dé#EI®@mHreWURS Vp?

des recommandations de bonnes pratiques européennes émises en 2011 (50).

/IYTREMHFWLI GH FH WUDLWHPHQW $ditddéfdorriRit@ativd,lali gdde@ & LW rW U H
i VRQ HQWRXUDJH /H WKpUDSHXWH VH GRLW @GefdimilutidtnEl€&D LU T XD (
tics de 30% a 50% apparait réaliste, et vouloir les éradiquer a tout prix expose | OfLQMEHUVH

patient au risque de iatrogénie (51).

Parmi les thérapeutiques pharmacologiques, nous distinguerons les traitements anti-dopami-
nergiques - les neuroleptiques - des autres traitements sans influence sur la dopamine céré-
brale. /fDQQpH PDUTXH XQ WRXUQDQW GDQV OD SULVH HQ FKD!
puisque pour la premiére fois un médicament - O K D O R-Srwhitre @rie @fficacité contre les
tics (7). Les neuroleptiques ont donc une place historique dans le traitement de ce trouble, et
DXMRXUG{KXL HQFRUH OHXU SODFH GHPHXUH FHQWUDOH GDQV C

clinique.
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1. Médicaments anti-dopaminergiques

6L OD GpFRXYHUWIW GH O 1K D OREHLA EE fer@itdy, 8ikxplig XH DXMRXUG{KXL
son succes ainsi que ceux des neuroleptiques en général par leur action anti-dopaminergique.
I1RXV DYRQV HQ HIIHW YX GDQV OD SK\VLRSPHWERXRH LK\ SHU BIR SA
minergie sous-corticale, particulierement au niveau du striatum zrégion cérébrale impliquée
dans la régulation des mouvements automatiques. Il est donc logique de proposer a ces pa-

tients un médicament visant a réguler cet excés de dopamine sous-corticale.

Un autre effet majeur recherché dans la prescriptionde ne XUROHSWLTXHV HWpM- OTDFWLF
sive. Selon la classe pharmacologique utilisée, elle sera plus ou moins marquée zet il importe

de considérer OHV WURXEOHV GH OYLP S X th¥zllds QujEisraitdintSge\SGR &L ELWLR Q
moment du choix de la molécule anti-dopaminergique. (QILQ OfHIIHW DQ[LRO\WLTXH

neuroleptiques présente également un intérét, particulierement dans les répercussions des

ticsmais DXVVL GDQV O9DQ[duyS&P ghifoRdRé&Jde h@ribreux sujets.

$YDQW G Y 8uEdeddiemant les neuroleptiques efficaces pour traiter le SGT, citons en
premier lieu cette revue systématique qui illustre la supériorité de trois molécules anti-dopami-
nergiques (halopéridol, pimozide et rispéridone) par rapport au placebo (59) pour réduire les

tics.
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Figure 8 £tComparaison des neuroleptiques versus placebo dans le traitement des tics

Selon XQ ILO FKURQRORJLTXH QRXV H[DPLQ khérepautiqvexdednidy/ VLY HP HC
roleptigues de premiere génération : halopéridol, pimozide et tiapride - seules molécules a

posséder une autorisation de mise sur le marché (AMM) dans le traitement des tics. Nous
mentionnerons aussi la tétrabénazine, quia XQH V SpFLILFLWpe & 2 EivétigRreQleX Q L

la dopamine cérébrale. Puis nous terminerons par les neuroleptiques plus récents, aussi ap-

pelés atypiques par leur action pharmacologique distincte : aripiprazole et rispéridone.
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a) Neuroleptiques de premiere génération

Ces molécules ont une action anti-dopaminergique spécifique, par leur antagonisme préféren-
tiel sur le récepteur post-synaptique D2, ce qui leur vaut aussi le terme de neuroleptiques
typigues. Sédation, effet extrapyramidal et dyskinésies sont les effets indésirables principaux
de ces neuroleptiques, et nous verrons quelles sont les répercussions sur le choix thérapeu-

tique en pratique clinique.

haloperidol

Paradoxalement, le premier neuroleptique découvert pour traiter les tics dans le SGT manque

G 1 p W X G Hpéctivgs\duiRdéterminer son efficacité de fagcon objective et a long terme. 6 1L O
UpGXLW EHDXFR X 8u@rid &ffels kdedhddir§Hrivpadttants : la sédation et le syndrome
extrapyramidal sont les deux plus marqués VR XYHQW UHV SR Q WD Ea@dhent@drXQ DUUTrV
OH SDWLHQW &THVW GIDLOOHXUV FH TXL OXL IDLW S@plpUHU D

miére génération, le pimozide.

pimozide

Ce neuroleptique de premiére génération, antagoniste post-synaptique du récepteur D2, est

moins utiivp GDQV OH WUDLWHPHQW GX 6*7 GHSXLV OfpPHUJHQFH
&HV GHUQLHUV SUpVHQWHQW PRLQV GTHIIHW&/THHFRQBDNLUBIF\ P
dal &HSHQGDQW VRQ HIILFDFLWp VXU OHV WLFV UHVWH LPSRUWLI

8QH UHYXH GH OLWW pUDWIaUdd dgrfhéesl dvedis@aNppridipaV/ dép dssais
FRQWU{OpV GH &RFKUDQH GH MXVTXTj -siedeesUrehraxk O GH SO
TXDEOH SXLVTXTLO QRXV GRQQH XQ DSHUo0X FRQVpPTXHQW GH O
premieres XWLOLYV D W LnBSQodrsMeON T X 1

/IHV VL[ HVVDLY FRQWU{OpVY UDQGRPLVPpVY UHWHQXV tE¢iEDLHQW S
effets indésirables du pimozide, par rapport au placebo ou un autre traitement, sur les tics

dans le SGT. La population des patients traités comprenait enfants et adultes, de 7 a 53 ans,
VIipOHYDQW DX QRPEUH GH VXMHWYV

Dans trois études, le pimozide a montré une supériorité par rapport au placebo sur la diminu-
WLRQ GHV WLFV FKH] FHVY SDWLHQWYV $YHF SOXV GYHIIHWV VHEFR

de ces études.
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Parrapporta OfKDORSpULGRO SUHPLHU WUDLWHPH®n$BdteUPDFRORJ
pimozide V {1 HV W |&y&fenabpt moins efficace sur la réduction des tics dans une seule étude.
En revanche, la meilleure tolérance constatée pour le pimozide lui confere un avantage, et

favorise son observance a long terme.

Les auteurs concluent donc que le pimozide demeure un traitement efficace pour les patients

atteints par le SGT, plus efficace que le placebo. lls exigent cependant une meilleure évalua-

tion des effets surle ORQJ W H U-B-Hire &ufdeN W& 6 mois, du pimozide par rapport aux
neuroleptiques atypiques utilisés pour traiter le SGT /IXWLOLVDWLRQ GH OfpFKHOOH
OD VpYpULWp HW OD IUpTXHQFH GHV WLFV IDLW GpIDXW GDQV
constitue la plupart dutemps XQ FULWqUH S WatQrFdeS ix©ddpy lpsydt@es études
VILQWpUHVVDQW DX[ WKpUDSHXWLTXHYVY GH FH WURXEOH

tiapride

SBDUHLOOHPHQW j OfKDORSpPULGRO OD WLDSULGHetScRUSqGH OTS$(
OfkJH GH DQV FKH]DOfi¢dQ3sbppeviante, pour une molécule connue depuis

plusieurs décennies, les études rigoureuses GIpYDOXDWLRQ G HicOMi&hguemRFLWp DQ
son sujet. Nous citerons cependant son usage préférentiel en Allemagne, chez les enfants,

FRPPH HQ DWWHVWH OfDUW L EOIH cléshée Qérapautivevdesb@hzantdgx VD JH
®61) /YpPHUJHQFH GHVY QHXUROHSWLTXHY GH VHFRQGH JpQpUDWL

utilisation ces dix derniéres années.

fluphénazine

& H QHXUR O Hisliation Xrdins@durante dans le SGT, a tout de méme été évalué en
efficacité et tolérance avec un recul de 26 années chez des patients atteints du SGT, ce qui

nous fait le mentionner dans cette revue (62).

Parmi les 268 patients traités, mineurs et adultes, les auteurs rapportent un effet «moyen a
modéré» sur les tics chez 211 sujets soit G 1 H Q W Ulsiéevdiuent des effets secondaires
- sédation et fatigue principalement - chez 70 sujets. IIs ne déplorent par contre aucun cas de
dyskinésie tardive sur cette cohorte traitée, sur une période cumulée atteignant seize années

consécutives.
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tetrabenazine

,O VIDJLW G TXQ didthct deRQuteSleg latlitdesiclasses FDU DOSQY GYDFWLRQ SR
synaptiqgue. &THVW XQ GpSOpWHXU PR Q RDrRahtiqQue ToxikenmpdcbeHaNIheRa®) S U p

tion de dopamine dans la fente synaptique. Sa particularité par rapport aux autres neurolep-

tiques est de ne pas provoquer de dyskinésie tardive,eW LO QILQGXLW TXH UDUHPHQW

extra-pyramidal.

'DQV OD UHYXH GH OLWWpUDW XU HetrdifEh&MepTBZ)VsvrDe3 Wiogyved THITHW
ments hyperkinétiques (63), il ressort un bénéfice clinique sur les tics moteurs et vocaux chez
des patients avec le SGT dans neuf des onze études incluses sur ce trouble, chez une popu-

lation de malades adultes et mineurs.

'"HX[ pWXGHV UpWURVSHFWLYHYV DYHF SDWLHQWYdeQ/FO XV RQW
i VXU OTpFKHOOH FOLYHHA XH) G/EKK. WLV ¥p W D O D&3 W& pMmkidtd X 1 | PR
DGPLQLVWUDWLRQ GH OD 7%= /THIILFDFLWp FOLQLTXH GH FH QF
FKH] OD SOXSDUW G hapuiativivdlarpie Wh\age, fiX Qikeurs a soixantenaires, et

semble se maintenir sur plusieurs mois.

Ces résultats doivent cependant étre pondérés par les effets iatrogénes fréquents que sont :
sédation (36,4%), nausées (10,4%), insomnie (7,8%) et dépression (9,1%) GRQW OTLQWHQVLW|
rwWUH VpYqUH /D GLPLQXWLRQ YRLUH OYfDUUrW QpFHVVDLUH GX

effets indésirables.

Nous soulignerons que les épisodes dépressifs induits par la TBZ sont a considérer avec la

plus grande attentonau PRPHQW GYLQVWDXUHU FH WUDLWHPHQW SDUWLI
DYHF GHVY DQWpFpGHQWY GH WURXEOH GH OfKXPHXU ITUpTXHQW)\
duSGT. /D VpYpULWp GH OfpSLVRGH GpSUHVVLI LDWWRJIqQH LQFLW!

Deux autres molécules, inhibitrices du transporteur vésiculaire de monoamines (VMAT?2), la
deutetrabenazine et la valbenazine, furent analysées pour leur efficacité ant-WLFV ORUV GT1XQ
revue faite j O Y D L @&bte® Xe recherche PubMed. Si leur bénéfice thérapeutique parait
FRPSDUDEOH j FHOXL GH OD WpWUDEpPQD]JLQH FIfHVW VXUWRXW
souligné. Elles pourraient constituer des thérapeutiques davantage utilisées pour traiter les

tics du SGT dans le futur (64).
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b) Neuroleptigues de seconde génération

Depuis les années 2000, les neuroleptiques atypiques sont davantage utilisés dans le traite-
ment des tics car ils présentent une efficacité similaire mais avec un meilleur profil de tolé-
rance. Ceci serait notamment expliqgué pharmacologiquement par un blocage moins important
du récepteur D2 post-synaptique. Les dyskinésies tardives, conséquences a long-terme de
OYDGPLQLVWUDWLRQ GH Q H KégrmmMedtploToyudss paf ReRe/\tlaBde AE) V
neuroleptiques de deuxieme génération, qui est en revanche responsable de syndromes mé-

taboliques iatrogenes.

rispé ridone

La rispéridone a été le premier neuroleptigue de seconde génération utilisé avec efficacité

contre les tics, au début du XXle siécle. Une étude en double-aveugle, contrdlée rispéridone

versus placebo a non seulement mis en évidence la bonne tolérance de la rispéridone chez

les patients adolescents et adultes atteints du SGT (65). Mais elle a surtout prouvé sa supé-

riorité par rapport au placebo : pour une dose moyenne de 2,5mg de rispéridone par jour, plus

de 60% des 24 patients recevant le traitement actif gagnaient au moins un point sur une
@FKHOOH GTDPpOLRUDWLRQ GHV WLFV FRQWelptcabel Xetd PHQW
différence était considérée comme significative (p VXU OfpFKHOOH *56 GILQWHQ\
XWLOLVpH GDQV OTpWXGH /HV HIITHWV VHFRQGDLUHY FRQQXV GF

rispéridone furent constatés, et réversibles a la diminution des posologies.

En plus des faibles effectifs évalués lors de cet essai, la limite des résultats tient surtout a la
durée de huit VHPDLQHYV GYpYDOXDW L RepsuSplaceliv. ULVSpULGRQH

Un essai similaire - par son protocole, sa durée et ses effectifs - comparant les effets de ce
QHXUROHSWLTXH FRQWUH SODFHER D pWp PH@G). BB tés@itfitp TXLSH G
concordants montrent une réduction de 32% dans la sévérité des tics dans le groupe rispéri-
done comparée a 7% pour le groupe placebo (p=0.004). La aussi, les résultats se limitent a

deux mois de traitement.

&HV GHX[ pWXGHV GH WROpUDQFH HW GTHIILFDFLWp GH OD ULVS¢
ne se sont pas prolongées suffisamment pour montrer un effet indésirable fréquent de cette
molécule, particulierement chez les adolescents : la prise de poids. Chez cette population déja
sujette a des stigmatisation par leurs pairs (67) OTREpVLWp LQGXLWHrdl pftyD XQH FI
bable du traitement. Elle ne fera TX{DJJUDYHU OfYLPDJH QpJDWLYH -TXH OHYV

mémes.
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aripiprazole

/1D ULSL &4 Dn ReOrbleptique atypique qui SRVVgGH XQ PpFDQLVPH GYDFWLRQ
son activité Gafjoniste partiel sur le récepteur dopaminergique D2 - sérotinergique 5-HT1A,
couplée a son activité antagoniste sur le récepteur sérotoninergique 5-HT2A, lui conferent une
efficacité contre les tics au moins égale a celle des autres neuroleptiques de seconde généra-
tion (68). Cette molécule est considérée comme un stabilisateur de dopamine par son action
antagoniste sur les voies mésolimbiques, et aussi un antagoniste sur les voies mésocorti-
cales : ceci a pour effet une régulation dopaminergique, indépendamment du déséquilibre de
la neurotransmission. 7TRXV OHV PpFDQLVPHYV GYDFWLRQ GddpentlawntWH VXEV

pas connus avec exactitude.

Concernant sa tolérance, les deux effets secondaires les plus courants - sédation et troubles

du sommeil - sont doses-dépendants et réversibles a la diminution ou arrét du traitement. Les

faibles posologies courantes utilisées dans le traitement du SGT (de 1mg a 15mg par jour pour

la plupart des patients UpGXLVHQW FRQVLGpUDEOHPHQW OfDSSB2ULWLRQ
caractéristique importante par rapport aux neuroleptiques de premiére génération est la rareté

des syndromes extrapyramidaux induits par cette molécule. 'D Q V @4 poviparant aripipra-

zole versus halopéridol chez une population de mineurs atteints de tics (69), le score ESRS -

TXL PHVXUH OTLQWHQVLWp G X -dignerteRdambieneniies de o\ pdnitteS D O
VHPDLQHY GH WUDLWHPHQW SXLV VH VWDELOLVHalMpgnddlXTj GHX]
GRQW OH VFRUH (656 DXJPHQWH OLQpPDLU W HOQ \WQMOAIRE Tj VL[ VH
WHPHQW HW VHUD VXVFHSW L B par G paien (4f RyRre Doitdessedis). REV H

Figure 9 tComparaison de @ffet extrapyramidal GHDQIT.SLSUD]JROH HW GH OTKDOT

70



Concernant OfHII L BEBIFQ WU L, s&uR BtidER ditéts pilotes réalisées en Chine ont sug-
géré son intérét chez les patients atteints du SGT, des 2006. Dans un essai ouvert sur huit
semaines, incluant 72 patients mineuUV OD UpGXFWLRQ GHV WLFV VXU OfpFKtl

50% avec une amélioration clinique constatée des les premiéres semaines de traitement (70).

Une fois l'efficacité constatée de ce traitement chez I'enfant atteint de SGT, son profil de tolé-
rance favorable augmente les probabilités de bonne observance a long terme. Ceci est illustré
dans une récente étude de méta-analyse, qui met en évidence la meilleure tolérance de l'ari-

piprazole comparé a I'halopéridol et le tiapride, a efficacité égale sur les tics (71).

/IHV DQQpHYV VXLYDQWHY RQW YX OTXWLOLVDWLRQ PDMHXUH GH
patients atteints du SGT, mineurs comme adultes. La tolérance et I'efficacité de l'aripiprazole
sur les tics de I'enfant et de I'adolescent atteints du SGT ont été étudiées dans une méta-
analyse publiée en 2016 (72), incluant dix études de 2000 a 2014, a partir des données de
PubMed et de Web of Science. Il s'agissait soit d'essais ouverts, soit d'essai contrblé rando-

misé contre placebo.

Au total, 302 patients d'age moyen de 11 ans avec un diagnostic de SGT basé sur les criteres
DSM-IV-TR furent inclus, et suivis jusqu'a dix semaines aprés instauration de l'aripiprazole. lls
devaient recevoir de l'aripiprazole comme traitement de leur SGT, sans dosage consensuel.

L'évaluation des tics s'est faite par les échelles YGTSS et la CGl.

Aprés synthése des données, I'amélioration des tics fut notable sur les scores de ces deux
échelles de maniere significative (p=0,001), entre I'avant et I'aprés-traitement par aripiprazole.
La dose journaliere moyenne administrée oscillait entre 5 mg et 10 mg par jour. Des effets
secondaires de l'aripiprazole a type de sédation, nausée et rarement céphalées furent rappor-
tés, sans pour autant provoquer l'arrét du traitement. Le nombre de patients ne terminant pas

le protocole fut en moyenne de 6% sur I'ensemble des études incluses.

La méta-analyse de Yueying conclut donc a une bonne tolérance de l'aripiprazole chez les

patients mineurs porteurs du SGT, avec une efficacité démontrée sur la diminution des tics.

Une autre étude, menée en Allemagne et publiée en 2016, a retenu notre attention. Cet essai
ouvert prospectif évaluait I'effet de I'aripiprazole, chez des patients avec un SGT, sur la sévé-
rité des tics, les comorbidités, les sensations prémonitoires et la qualité de vie générale des
patients (73).
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Les 44 patients adultes inclus, agés de moins de 65 ans, avec un diagnostic de SGT selon les
criteres diagnostiques DSM-5, recevaient une dose journaliere d'aripiprazole allant jusqu'a
30mg par jour au maximum. La mesure des tics via I'échelle YGTSS, ainsi que la recherche
de sensations prémonitoires et I'évaluation de la qualité de vie furent effectués avant le traite-
ment. Une évaluation psychiatrique initiale compléte recherchait en plus les comorbidités ha-
bituelles liees au SGT : TDA/H, TOC, dépression et anxiété.

Les résultats de cette étude ont montré :

- 'amélioration des tics sous aripiprazole sans influence sur les sensations prémonitoires

- l'effet thérapeutique de l'aripiprazole sur les comorbidités, dont les symptémes liés au TOC
- la qualité de vie diminuée surtout par OD S U p V H @déuHle @dpxe§sif comorbide

Cette étude montre ainsi la possibilité de I'amélioration des troubles comorbides du SGT par
l'aripiprazole, en plus de la diminution des tics. Le profil pharmacologique atypique de cette
molécule est mis en avant, notamment par son influence sur d'autres neurotransmetteurs que

la dopamine.

Pour derniere étude VILQWp | OMPRDQBLSUD]ROH FRPPH WUDLWHPHQW GH\
URQV EULgQYHPHQW OfTHYVYV bdngarRQ d&s hdDeurd)bdgvark eettd/polécule

soit quotidiennement, soit deux fois par semaine avec ajustement des posologies (74). Menée

durant deux mois, SRXU OD SUHPLqUH IRLV D pWp PLY HQ pYLGHQFH TXH
ou bi-hebdomadaire GTDULSLSUD]ROH SRXY BLW AOH B pWplD DB \D XYM VFLY FKH
Les auteurs soulignent notamment la moindre sédation dans le groupe de mineurs recevant
ODULSLSUD]ROH VHXOHPHQ @Get@ddaX & HRMWIIS Padr ¥hitPHDE PHIY RLU pWp

conduit en ouvert, sur quelgues semaines.

Ensomme, OfHIILFDFLWp WKpUDSHXW L TélbanResStBdsance QRVHWDE M ROFLp BIL |
piprazole le neuroleptique de premier choix actuellement pour traiter les tics chez un sujet,

mineur comme adulte, atteint du SGT.

Aprés avoir passé en revue les neuroleptiques utiles pour traiter les tics dans le SGT, via leur
leur action sur la dopamine cérébrale, nous abordons a présent les médicaments dits non-
GRSDPLQHUJLTXHV DILQ GTpYDOXHU OHXduS®WpUrwW FKH] OHV SI
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2. Médicaments non anti-dopaminergiques

a) Anti-épileptiques

* Valproate de sodium

Une méta-analyse VIHVW SHQFKpH WX thalfdhabe delsadiuvhMS)LcRe@ les enfants
présentant un SGT, en évaluant sa tolérance et son efficacité (75). Cing essais randomisés
FRQWU{OpVY RQW pWp UHWHQXV 8Q VHXO GYHQWUH HX[ FRPSUH
YGTSS a montré une différence en faveur du médicament testé, soit une réduction significa-
tive du score YGTSS entre le valproate et le groupe contréle (p<0.01). Les autres études in-

cluses ne mettent pas en évidence une telle différence.

Aucun effet secondaire majeur Q THVW GpSORUp SDU OHV DXWHXrgodm-T XL FRQF
mandation du VS chez cette population de patients. La preuve de son efficacité est insuffi-
sante, et on espere GDQV O TiBsYddsQit thntrélés mieux conduits, avec une meilleure

évaluation a long-terme du médicament chez ces enfants.

* Topiramate

Une méta-analyse plus importante en nombre de patients, avec les mémes objectifs que pour
le VS, a été publiée sur le topiramate en 2013. Plus de 1000 enfants (de 2 a 17 ans) furent
inclus, en respectant le sex-ratio du SGT, sur une période allantde WURLYV VHPDLQHYV MXVT)
an. Quatorze essais, comparant topiramate contre un neuroleptique de premiere génération -

haloperidol ou tiapride - en randomisé, constituaient les études de cette méta-analyse (76).

Seuls trois essais ont évoqué une différence significative du topiramate par rapport au groupe
FRQWU{OH VXU O pFKHIOI%]*1DAES.-4.99]). Le reste des études ne montre
aucune différence en faveur du topiramate sur les tics (RR=1,36 1C95% [0,90.2,06]). Des effets
secondaires liés au topiramate sont rapportés dans 13 des 14 essais de cette méta-analyse :
VPGDWLRQ SHUWH G fcoghiBfs palrdieriidsenvend psycBamidt®ur furent consta-

tés chez 5% a 15% des sujets.

/ID PDXYDLVH WROpUDQFH GX WRSLUDPDWH FKH] FHV HQIDQWYV O
SDU UDSSRUW j GHVY WKpUDSHXWLTXHV D\D Qé&su9fl&elto toé-OD QpFH

tituent un frein majeur a son utilisation comme traitement du SGT chez cette population.

73



b) Systéme des cannabinoides

/I fpPHUJHQFH GTXQH OLWWpUDWXUH PpGLFDOH UHODWLYH DX FDC
de symptoémes handicapants liés a diverses maladies chroniques a vu le jour au XXle siécle.
Particulierement concernant des symptdmes douloureux et invalidants, comme les tics le sont

dansle SGT. /fLGpH GIXWLOLVHU OH WpWUDK\GURFDQQDELQRO 7+&
vient du constat empirique que ceux-ci diminuent lors de la consommation de marijuana, et

SDV j FDXVH GH OTHIIHW VpGDWLI GH FHWWH VXEVWDQFH /fLQWI
dopaminergiques au niveau des NGC (77) est un argument supplémentairH SRXU VILQWpUHV"

a la piste thérapeutique du THC comme un possible traitement anti-tic.

I QTH[LVWH TXH GHX[ HVVDLV FRQWU{OpV ~mERSARCDINs®EH 7+& SD
traitement des tics chez des patients porteurs du SGT. Ces deux études cumulent 12 et 24

patients adultes, respectivement. La non-représentativité de ces échantillons, leurs faibles ef-

fectifs et les nombreux sujets perdus de vue ne permettent pas de conclure quantalfHIILFDFLWp

du THC sur les tics (78). Les auteurs souhaitent eux-mémes des études avec un plus grand

QRPEUH GH VXMHWY LQFOXV HW GHV SpULRGHV GTpYDOXDWLR
ERQQH WROpUDQFH HW GH O TH pduFRiiket s patehts RiteMANIHSEK EVW D Q F |

Cependant, le statut du THC dans la majorité des pays européens et nombreux Etats en Amé-

rique - GRWp GTXQ SRXYRLU DGGLFWR adqieHédisRoR Eingt® QiviteHaNV V R
recherche a son sujet, y compris dans le domaine médical. Le cannabis en tant que traitement

GX 6*7 QTHVW GRQF SDV FRQVLGpUp FRPPH XQH SLVWH GYDYHQL
bonnes pratigues canadiennes émises en 2012, il existe unenon-UHFRPPDQGDWLRQ GH OF¥.
tion du THC pour traiter les tics (79).

c) Agonistes alpha2-adrénergiques

Les agonistes adrénergiques, des antihypertenseurs centraux, ont aussi été étudiés dans le
traitement du SGT. Si les recommandations canadiennes louent leur bonne tolérance, notam-
PHQW FKH] @9 Hexi Bffgagité clinique réelle sur les tics reste a prouver. Nous ne
UHWURXYRQV SDV GTpWXGH DYHF XQ QLYHDX GH SUHXYH VROLGI
ni la guanfacine en premiére intention chez un sujet atteint du SGT, et présentant des tics

requérant un traitement pharmacologique.
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,O H[LVWH HQ UHYDQFKH TXHOTXHYV HVVDLVY PRQWUDQW OfLQWpl
clonidine, chez les enfants présentant un TDA/H comorbide avec des troubles du comporte-

PHQW DX SUHPLHU SODQ 1RXV PHQWLRQQHURQV SULQFLSDOHPH
OIXWLOLVDWLRQ GH OD FORQLGLQH8GKH] OHV SDWLHQWY DYHF >

/T H Il etwndaire principal des alpha2-adrénergiques est  fTKA\SRWHQVLRQ DUWpULHOOH
QLVPH GIDFWLRQ SUpFLV VXU OH GplILFLW DWWHQWLRQQHO HW (

d) N-acétyl cystéine

La N-acétyl-cystéine (NAC) a été utilisée comme agent antioxydant depuis plusieurs décen-

QLHV DYHF SHX GTfHIIHWV VHFRQGDLUHYVY (OOH FRQVWLWXH XQ C
OffrWUH KXPDLQ (OOH DXUD L las 3yQeroes@idtabhatdriquesy\gti Xdut ihD Q V

pliqués dans la physiopathologie du SGT. Son utilisation croissante ces derniéres années

dans le TOC a conduit a cette étude : un essai randomisé, contrdlé NAC versus placebo en

double aveugle, chez une population de mineurs agés de 8 a 17 ans atteints du SGT. La

rigueur du protocole, appliqué sur trois mois consécutifs, a retenu notre attention (81).

Sur cette période, le sujet mineur recevait indifféremment la NAC ou le placebo. Les 31 pa-
WLHQWY UpSDUWLYV VXU FHVY GHX[ JURXSHV pWDLHQW DSSDULpV

évalué était @vplution de la sévérité des tics sur le score YGTSS. Les criteres secondaires
VILQWpPpUHVVDLHQW- R Xé¢pessioR O D@L WopWNVp OH 72& HW OH 7'$ +

Parmi les 31 sujets randomisés, aucune différence significative de diminution destics QYD pWp
observée entre ceux ayant recu la NAC par rapport a ceux traités par le placebo. Les critéeres

secondaires non plus.

Cependant, les résultats ne sont pas concluants DXFXQH SUHXYH GH OfHIILFDFLYV
contre les tics, chez les mineurs porteurV GX VIQGURPH QYHVW PLVH HQ pYLGHQI
GH OfpFKDQWLOORQ SHXW H[SOLTXHU OD G Lod duuie ¥nGdéste, P RQW U H U
cette molécule. La NAC ne représente pas une molécule prometteuse pour les malades souf-

frant du SGT.
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e) Toxine botulique

La toxine botulique de type A est produite par Clostridium botulinum,|bactérie|responsable du

botulisme| uneltoxi-infection|alimentaire généralement contractée lors de la consommation de

conserves et responsable de paralysies musculaires. Aprés un certain temps, la formation de

nouvelles terminaisons nerveuses rétablit une conduction synaptique normale.

Le principal effet pharmacodynamique de la toxine botulique de type A est lié a la dénervation
chimique du muscle traité, en bloquant la libération présynaptique d'acétylcholine dans la jonc-
tion neuromusculaire. Ceci entraine une dégénérescence des terminaisons nerveuses et donc
une paralysie, conduisant a une diminution mesurable du potentiel d'action musculaire. La
conséquence est alors une diminution localisée, voire une paralysie de I'activité musculaire.
&IHVW OfHIIHW UHFKHUFKp HQ WKpUDSHXWLTXH

Le rétablissement complet de la conduction nerveuse et de la fonction motrice intervient nor-

malement en l'espace de 3 a 6 mois, lorsque les terminaisons nerveuses se régénéerent et

rétablissent leurs connexions avec la plaque motrice. /fHIIHW WKpUDSHXWLTXH GH O
toxine botulique est donc réversible.

Quel que soit son type, la toxine botulique agit sur la terminaison nerveuse pré-synaptique
FKROLQHUJLTXH 6L FH PRGH GIDFWLRQ FRQFHUQH VXUWRXW OD
aussi a méme de bloquer les terminaisons pré- et post-synaptiques ganglionnaires du systeme

nerveux autonome. ActuelHPHQW OfXWLOLVDWLRQ WKpUDSHXWLTXH HVW
toxines de sérotypes A et plus récemment B, au cours de nombreuses pathologies ou existent

un exces de la transmission neuromusculaire et de la contraction musculaire conséquente.

Les dystonies font partie de ces pathologies, ainsi que les tics.

Application thérapeutique pour les tics

La toxine botuliqgue (BTX) présente un intérét particulier dans les tics isolés avec potentiel de
séquelles physiques, comme certains tics de la nugue qui exposent au risque douleurs mus-
culaires chroniques. Son efficacité est particulierement soulignée pour des tics non complexes
etbien ORFDOLVpY GDQV OfHVSDFH 8QH REVHUYDWLRQ QRWDEOH F
sensations prémonitoires au tic, apres plusieurs mois de traitement par la BTX. L'administra-
tion de la toxine botulique se fait par une injection en voie intramusculaire, ou dans les cordes

vocales.
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Elle est indiquée pour un type particulier de tic, qui doit étre :

- isolé
- douloureux

- avec un retentissement fonctionnel et social important

Ce tic peut étre aussi bien moteur que vocal.

Par exemple, un mouvement brusque et fréquent de la nugue avec risque de myélopathie
cervicale est un tic éligible pour cette thérapeutique. De méme, un tic vocal isolé comme une
coprolalie peut étre traitée par la toxine botulique, du fait des conséquences sociales invali-

dantes de ce symptéme.

La tolérance de ce traite PHQW ORUVTX{LO d3\nhticaGoRLa@egua@ds, @8t bonne.

Quelques FDV GY{KpPDWRPHY DX QLYHDX GX SRLQW GYLQMHFWLRQ
TXHOTXHV MRXUV &HUWDLQV SDWLHQWY RQW FRQQX XQH K\SRS
sible aprés rééducation orthophonique. Cette hypophonie est parfois préférable a une copro-

lalie pour certains patients. Fatigue et faiblesse musculaire ont été décrites, mais transitoires

et GILQWHQVLAWQRIBLEOWHH SDV GYHIIHW LQGpVLUDEOH j ORQJ WHU

Les différentes séries de cas de patients montrent une réduction significative du tic par l'injec-
tion proposée, avec un bénéfice clinique constaté allant de trois a six mois, conformément a

la pharmacocinétique de la toxine.

Dans une série de 30 patients, recevant 2,5Ul de BTX-A dans les deux cordes vocales pour
un tic phonatoire invalidant, 93% ont répondu positivement dont la moitié ne présentant plus
de tic vocal. La réponse médiane était inférieure a une semaine post-injection, pour une durée
moyenne efficace de traitement de 102 jours. Les sensations prémonitoires a la vocalisation

chutaient parallelement de 53% a 20% en intensité (82).

Une autre observation faite sur ces cas est donc la diminution voire disparition des sensations
prémonitoires, dont le mécanisme n'est pas bien élucidé. On suppose un renforcement par
rétrocontrole négatif de la disparition du tic sur les sensations prémonitoires. Cette piste est
d'autant plus intéressante a explorer qu'elle fait écho au fonctionnement de certaines TCC
dans le SGT.
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Sur un échantillon de 35 patients, mineurs et adultes, présentant des tics moteurs en majorité

HW TXHOTXHV YRFDOLVDWLRQV SDWLHQWYV OfHIIHW EpQplILT
moindre fréquence des tics. De nouveau, la disparition compléte des sensations prémonitoires

chez 84% des patients qui en présentaient initialement (soit SDWLHQWYV GH OfpWXGH F
ligner,carsoXUFH GIXQ VRXODJHBBHQW LPSRUWDQW

(Q VRPPH OYLQMHFWLRQ GH WR[LQH ERWXOLTXH VIDYqUH HIILF
VRFLDOHPHQW HW DYHF XQ ULVTXH VRPDWLTXH TXJLO VRLW PRV
adjuvant de thérapies systémiques, ou symptomatig XH DY D QW O BstisiRaredr c2Eir)

profond FKH] OHV SDWLHQWY UpVLVWDQWY 6RQ DFWLRQ IOpFKLW D]

péche pas de réaliser une nouvelle injection si un bénéfice clinique est constaté pour le patient.
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C. Stimulation cérébrale p rofonde

'"HSXLV OHV DQQpHV O D S S O L F Datihwiatmn Wékgbtalb pridfdndel TXH GH
(SCP) consistait a inhiber une structure défaillante du circuit nigro-strio-pallido-thalamique,
GRQW OYK\SHUDFWLYDWLRQ pWDLW FRQVLGpUpH FRPPH UHVSRQ
indication était réservée a des pathologies du mouvement comme la maladie de Parkinson
LGLRSDWKLTXH OH WUHPEOHPHQW HVVHQWLHO RXespgsyJ WDLQHV
chiatriqgues ont ensuite a leur tour bénéficié de cette technique novatrice, principalement le

trouble dépressif sévére et le TOC résistants. Puis le SGT a la fin du XXe siecle (84).

La SCP est une option thérapeutique récente pour traiterle 6*7 SXLVTXTHOOH D pWp XW
FHW HIITHW SRXU OD SUHPLQUH IRLV HQ PHQDQW j XQH SUHP

stimulé au niveau du centre médian xnoyau parafasciculaire du thalamus (CM-Pf).

(Q OYDVVRFLDWLRQ GX V\QDuU&tP bn@ixairtd (DdDreté SyrdirdnD
Association - TSA) a réuni les données de 120 patients atteints de SGT dans le monde, ayant
été traités par la SCP (85), ce qui a permis de mener une étude rétrospective de tolérance

plus rigoureuse, avec davantage de puissance statistique.

Nous nous intéresserons dans un premier temps au type de patient éligible a cette technique,
aux modalités de la SCP et la cible sous-corticale préférentielle a stimuler. Puis nous précise-
URQV OHV pWXGHV DWWHVWDQW GH OHnfin housBvogwrpnsEés eéFHW W H Wk

fets obtenus sur les comorbidités psychiatriques par la SCP, et son utilisation future.
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Quels patients  ?

Les patients éligibles a la SCP sont ceux présentant un handicap fonctionnel majeur lié aux

tics, ayant résisté a toutes les autres thérapies - TCC et pharmacologie, successivement ou
conjointement. /D UpVLVWDQFH SKDUPDFRORJLTXH D pWp GplLQLH SDU
de deux neuroleptiqueV. XQ GH SUHPLqUH HW XQ GH GHX[LqPH JpQpUDWL
adrénergique. Au moins une technique de TCC doit avoir été essayée. ,0 QTH[LVWH SDV GH
téres stricts et quantitatifs, WHOV TXH O  RIH R»O K @ pV ¥ X GTES] gut e Hinettali

de proposer ou non au patient cette option thérapeutique.

8QH FRQIpUHQFH GH FRQVHQVXV SDUXH HQ HQFRXUDJHDLW
DQV DYDQW GTHQY&syHW GV EBQBILFLHU GH OfpYROXWLRQ QDW X
sans traitement auparavant. Néanmoins, des cas de SGT trés sévéres avec déscolarisation

et désocialisation complétes ont remis en cause cette affirmation. Le patient, méme mineur,

peuW DXMRXUGY{KXLarSE®H WUDLWp SDU

Le handicap fonctionnel lié aux tics, résistant a la TCC et a la pharmacologie, reste donc le

critére principal pour bénéficier de la SCP dans ce trouble.

Modalités du traitement

LaSCP QpFHVVLWH O Y LR&Sd DapyéieatvddBs@stidflation dite uni- ou bilatérale)
dans les noyaux cibles du cerveau, les noyaux gris centraux, afin de les stimuler a haute fré-
guence. Ceci provoque une inhibition des séquences de signaux électriques aberrants obser-

vés dans le SGT, au niveau des structures sous-corticales.

L'implantation dans le cerveau des électrodes fait appel a une technique chirurgicale nécessi-
tantplusie XUV KHXUHY GTRSpUDWLRQ DSSH O p HepevigeUguRIvginoye H (OOH
TXL V HITHFWXH j OTDLGH GYLPDJHULHV FpUg@dipbr@didécifl®dU XQH ,5
précisément ces zones cérébrales sous-corticales, et de diminuer les tics et manifestations de

certaines pathologies comorbides du SGT.

La SCP consiste a envoyer un courant de haute fréquence ciblé sur les structures sous-corti-
FDOHYVY GpIDLOODQWHYV Gé$ idiulsiQrs El¥diriguées RiBedt & Gadtrer la pertur-
bation liée au déséquilibre de la transmission neuronale dans les boucles cortico-sous-corti-
cales, observée dans le SGT. Ce courant est fourni par une pile, logée dans un boitier au

niveau du muscle pectoral (cf figure 10).
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Figure 10 - Stimulation cérébrale profonde

Quelles cibles sous -corticales ?

Depuis 1999, neuf sites sous-corticaux ont été essayés en SCP pour traiter les cas résistants

atteints du SGT (87). Les localisations anatomiques retenues préférentiellement en termes de
WROpUDQFH HW (@ §yiptbrraibfogigvdo syXikdme sont le noyau thalamique, ainsi

gue le GPi - antéromédial et postéroventral (12) (cf figure 11). Parmi les patients stimulés et

répertoriés dans les bases de données internationales, environ 80% a 85% furent opérés sur

OTXQH GH FHV GHX[VWLVEBWWRQW GIDLOOHXUV OHV SOXV pWXGLp
les essais thérapeutiques.
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Figure 11 - Cibles sous-corticales principales de la SCP appliquée au SGT

* Thalamus : complexe centromédian parfasciculaire (CM-Pf)

Il constitue la cible la plus fréquente. Ce complexe a une influence au niveau des circuits mo-
teur et limbigue dans la boucle cortico-sous-corticale, qui implique les interneurones choliner-

giques du striatum.

* Globus Pallidus internus (GPi)

Considéré comme la station de sortie des NGC, son influence inhibitrice sur le thalamus serait
altérée chez les sujets atteints du SGT, aboutissant a des mouvements anormaux zles tics +
qui ne sont plus supprimés. Les régions postéro-ventrolatérale et antéro-médiale sont distin-

guées dans le cadre de la stimulation du GPi.
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/IHV HIIHWV VHFRQGDLUHYV GH FHWWH WHFKQLTXH VRQW GTXQH S
la SCP appliquée en post-opératoire. Nous les listons ci-dessous.

Complications per- et post-chirurgicales :

- OLpHV j OYDQHVWKpVLH

- hémorragie intra-cranienne (0-10%)

- AVC ischémique (0-2%)

- fracture ou déplacement des électrodes (0-15%)

- infection du matériel implanté

Effets indésirables de la SCP :

- troubles de O 1 K X P épisddle dépressif ou hypomaniaque
- hallucinations

- apathie

- dysarthrie

&HWWH WHFKQLTXH HVW Q p DR §u@ \&sdlpdirbdds/de@Eent &tr€ gritey W
vées sila SCP QIHVW SDV DVVH] HIILFDFH RX SURYRTXH GHV HIIHWV

pour le patient.
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La premiere méta-analyse systématique relative aux effets de la SCP sur les tics dans le SGT,

et qui fera référence dans notre revue, a été publiée en 2015 par Baldermann et ses collégues.

$X WRWDO FH VRQW PWXGHY LQFOXVHYV VILQWpPpUHVVDQW |
sur diverses cibles sous-corticales durant plusieurs mois (88). La figure 12 détaille le mode de
VPpOHFWLRQ H ¢ cesfati@dsdany la m&a-analyse.

Figure 12 - Méthodologie et revue de littérature pour inclusion des articles a la méta-analyse
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I TREMHFWLI XQLTXH GH FHWWH UHYXH HVW GTpYDOXHU OfHIILFI
tients atteints GH 6*7 DYHF FRPPH FULWQUH SULQFLSDO OfpFKHOOH <*7

des malades est de 30 ans, pour un age moyen de début des symptdmes du SGT a 7 ans.

Les résultats principaux de la méta-analyse ont révélé une amélioration statistiquement signi-
ficative globale d H VXU Of9pFKHO 049-83%4.6.6s aueurs soulignent une discréte

amélioration supérieure pour les tics vocaux (51%) par rapport aux tics moteurs (45%).

6XU OTpFKDQWLOORQ JOREDO GHV SDWLHQ Wkt moHtré-uheve H UHY X H
GXFWLRQ GTDX HWLQ VG Y H ® WidJrédudtddn supérieure a la moitie VXU OTpFKHOOH
<*766 &HV HIIHWV EpQpILTXHV VRQW FRQVpTXHQWYVY HW PrPH
ORUVTXTRQ LQWURGXLW XQ WUDLW H Rorb€owfuSdomstatedDfFiRePR JLTXH &
lement les premiers mois de SCP, avec par la suite une hausse discréte sur le score YGTSS

vers le sixieme mois, puis de nouveau une amélioration clinique conséquente au bo XW GI1XQH

année de traitement, comme le montre la figure 13 ci-dessous.

Figure 13 - Evolution du score YGTSS selon la durée de la SCP

( n=156 patients au début ; n=25 avant 3 mois ; n=32 avant 6 mois n=58 avant 12 mois et
n=54 aprés 12 mois)
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Sur la figure 14, nous observons les différentes améliorations du score YGTSS selon la cible
sous-FRUWLFDOH VWLPXOpH 6L OHV SRXUFHQWDJHV GH VFRUH GfY
UDEOHV VHORQ OHV VWUXFWXUHYV VWLPXOpHVY OHV DXWHXUV VR
relatifs au TOC et a la sévérité du trouble dépressif, non visibles sur cette figure.

Figure 14 - Score YGTSS, en pourcentage, selon la cible sous-corticale stimulée

Cette méta-analyse relance ainsi le débat sur le meilleur site a choisir avant la SCP, et insiste

ORUV GH OD GL VdésiKpdy/ihdspensabe de©déefminer «une seule et unique cible a

stimuler», probablement inexistante. La réponse HW O p Y R O X&khieRIEs pai@RsAlce

traitement seront des informations supplémentaires a considérer pour le choix de cette cible.

CetWH WHFKQLTXH GH GHUQLHU UHFRXUV FKH] OHV SDWLHQWYV D'
caractéere expérimental, mais bel et bien une arme thérapeutique sur laquelle compter. Balder-

mann apporte une limite & cette méta-DQDO\VH pYRTXDQW O HomRMI€&Ta0db-GITHVV DL
misés avec de larges effectifs qui pourraient permettre de déterminer des profils plus précis

GH SDWLHQWY UpSRQGHXUYV 'D-QoxticadhoGrmb &re chQdit ¢hlfdhQieh VR XV

GX SDWLHQW HW GHV FRPRUELGLWpPV TXJLO SUpVHQWH
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Dans une autre revue de la littérature basée sur PubMed, rétrospective sur la période de 2000

a 2015, les termes de «Stimulation cérébrale profonde dans le SGT» ainsi que «gestion chi-
UXUJLFDOH GX 6*72 RQW SHUPLV GYfLQFO X Uatt étudés gpdémi® HYV VFLH
logiques, rapports de cas et quelques essais contrdlés randomisés (89).

Les résultats ont confirmé que la résistance des tics avec handicap fonctionnel constituaient a

ce jour la seule indication valable pour proposer une SCP au patient, indépendamment de son

age et ses comorbidités. Les cing essais contrélés randomisés retenus, dont le total de pa-

WLHQWY VIpOHYDLW j SDWLHQWY PRQWUHQW XQH ERQQH WRC(
ficacité anti-tics durant les premiers mois de stimulation cérébrale. Mais des essais cliniques
multicentriqgues randomisés, impliquant des échantillons plus importants de patients, restent
QpFHVVDLUHV SRXU SUpFLVHU OfHIILFDFLWp GH OD 6&3 VXU OH\
tolérance a plus long terme par les patients.

Une étude pl XV UpFHQWH SDUXH DX GpEXW GH OYDQQpH VIHVW L
a 48 patients atteints du SGT - effectif supérieur aux essais pratiqués auparavant (90) /TRE
MHFWLI IXW GH MXJHU GH OYHIILFDFLWp GH OD 6&3 VXU OHV WLF
dittss. EHWWH pWXGH GH FRKRUWH VIHVW DSSX\pH VXU OfpFKHOO
YBOCS, la BDI et la STAI pour évaluer respectivement les comorbidités du TOC, du trouble
GpSUHVVLI HW GHV WURXEOHY DQ[LHX[ /HV DXWH})}sdfihakpSORUHQ
soit pour des complications inflammatoires liées aux électrodes, soit pour un manque de com-
SOLDQFH DX SURWRFROH 3DUPL OHV SDWLHQWYV UHVWDQWYV
baisse de plus de 50% sur la YGTSS durant les premiers mois de la SCP. Le manque de
FRPPXQLFDWLRQ G fHIIlidit¥e et I§ pede Qel23FRIEsR&tiENts durant le protocole

nous fait relativiser ces résultats, pourtant dans la lignée des études menées auparavant.

Hartmann, dans son dernier article relatif a la SCP appliquée pour les patients atteints du SGT,
remet au centre du débat la réduction des tics comme objectif principal de ce traitement, pour
HQVXLWH HQYLVDJHU OD SULVH HQ FKDUJH GHV FRPRUELGLWpV
(91). Au lieu de choisir une cible sous-corticale en fonction des comorbidités présentes chez
OH SDWLHQW FH TXL SRXUUDLW DFFURVWUH OHV IDFWHXUV FRQI
de la SCP, seuls les tics et leurs conséquences doivent étre considérés au moment de propo-
ser cette thérapeutique. Sans traitement efficace des cas de tics résistant a la TCC et a la
pharmacothérapie, Hartmann ne voit pas de place réelle pour une prise en charge globale et

raisonnée du patient.
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(Q VRPPH VL OHV SUHPLHUV UpVXOWDWY SURPHWWtehKdJV GHSXL
FROQWLQXHU OTXWLOLVDWLRQ GH OD 6&3 FKH]inecHtyYd&®WLHQWYV D
SGT GDYDQWDJH GYHVVDLV FR @W0dsSqiras. UsDperGeRmient pné rvei-
OHXUH pYDOXDWLRQ GH OfHIILFDFLWp GH FHWWH WKpUDSHXWLT
sur la cible sous-corticale préférentielle & stimuler. Cependant, le handicap fonctionnel princi-
pal a corriger est celui lié aux tics, bien que les conséquences des comorbidités restent ma-

jeures.

(QILQ OD SURJUHVVLRQ GDQV OD FRPSUpKHQVLRQ GX PpFDQLVP
SGT permettra non seulement son perfectionnement, mais sera aussi une source supplémen-

taire de renseignement sur la physiopathologie de ce syndrome.
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Stimulation magnétique transcranienne répétitive

Cette technique, qui a comme avantage par rapport a la SCP de ne pas étre invasive, est
également destinée a un échantillon restreints de patients, avec un SGT qui ne répond pas
aux thérapeutiques classiques de TCC et pharmacologie. Seules quelques études conduites

en ouvert ont suggéré son application éventuelle pour les patients atteints de tics chroniques.

/TpWXGH U D Q GsRrrulatignHna@riétique transcranienne répétitive (rTMS) contre pla-

cebo chez une population de sujets adultes souffrant du SGT a retenu notre attention par son

protocole (92). Quinze séances de rTMS(DSSOLFDWLRQ G ¥XKxduldogB80 xiHuges H

HW LPSXOVLRQV MRXU RX SODFHER pWD ireHn@icels@plé-QLVW U p H
mentaire VXU XQH SpULRGH GH WURLYV VHPDLQ H¥lentsiadSIRS¥O DWLRQ C
moyen = 33,7 années), fut répartie au hasard en 9 sujets assignés aux séances actives de

ITMS et les 11 sujets restants au traitement placebo.

/HV UpVXOWDWY PRQWUHQW XQH UpGXFWLRQ VXSpULHXUH GHV \
cebo (17,3% de réduction VXU O § ¥ERFEDOmparée a ceux bénéficiaires des séances

de rTMS (13,2% de diminution), ce qui ne constitue pas une différence statistiquement signi-

ficative (p=0,27).

Cependant, la poursuite sur trois semaines supplémentaires des séances actives de rTMS,
uniqguement chez sept des neuf patients initialement assignés a ce groupe et donc sans con-
tréle, met par la suite en évidence une amélioration considérée comme significative (29,7% de
réduction destics SDU UDSSRUW DX G pEdeWete mébdie QaF @XauteRQde
@s%ai.

1RXV QH UHWHQRQVr&k\de@®THMS b [2$-ticsVdfractaires grace a cette étude,
tant par son manque de puissance statistique que par son protocole peu rigoureux de compa-
raison des groupes. Néanmoins, des essais de stimulation par rTMS DYHF GYDXWUHYVY SURWF

et des suivis plus prolongés doivent étre envisagés dans de futurs travaux.
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DISCUSSION

Nous résumerons brievement la prise en charge thérapeutique des patients atteints du SGT.
Chaque malade est unique et le phénotype SGT QH SHUPHW SDV GYDSSOLTXHU XQ D
pour traiter une personne touchée par cette maladie. La discussion que nous proposons est
donc principalement axée autour de la question suivante : quelle prise en charge proposer a

un individu se présentant a la consultation avec des tics, inscrits dans un SGT ?

1H QpJOLJHRQV SDV OHV FDV canseldldelesy precigéXénttemp Gas fraiterH
FHV WLFV ORUVTXYLOV VRQW OpJHU YV du SMjeV Da@8ychoddicatQw LV V HP H
relative au trouble est un premier recours, couplée aunesuUYHLOODQFH GHtosfpYROXWL

6LO \ D SUpVHQFH GH FRPRUELGLWpPY LQYDOLGDQWHYV DX SUHF
thologies associées seront la cible premiére de la prise en charge, dansle cadrH GIXQ VXLYL
médical régulier avec au moins une consultation spécialisée annuelle - par un psychiatre, un

pédopsychiatre ou un neurologue.

61LO H[LVWH XQH LQGLFDWLRQ GH WUdns Wirhka-iesWwispdnibigs GHYV WLF
géographigues de soins - est préconisée. Les psychologues et neuropsychologues sont les

professionnels de santé les plus habilités a pratiquer ces thérapies.

6L FHV WLFV VRQW UpVLVWDQWYV j OD SULVH HQ FKDUJH SDU 7&¢
GIXQKDUPDFRWKpPUDSLH HVW QpFHVV Dauthht lapoirduXe dedMCF O XW S DV

/ §ripiprazole est devenu depuis le XXle siecle la molécule de premier choix dans le traitement
des tics +tant pour son efficacité que pour son excellente tolérance, expliqguée entre autres
par les faibles posologies utilisées. (Q FDV GILQHIOQOFDUWLIE GBI R QaHispeXU OHV W
ridone, la tétrabénazine ou un neuroleptique de premiére génération (halopéridol, pimozide,
tiapride) est a proposer. Deux neurolept LTXHV GH PpFDQLVPH (@fibtRdMpiRe® GLVWLQ

a de faibles doses pour éviter le risque iatrogéne, pourront étre prescrits.

La toxine botulique comporte pour sa part une indication médicale plus spécifique : elle cible
des tics moteurs isolés doulo XUHX[ RX XQH FRSURODOLH VRFLDOHPHQW LQ

tramusculaire localisée ou dans les cordes vocales peut alors étre pratiquée.

Enderniére intention, OD SHUVLVWDQFH GYXQ KDQGLFDS IRQFWLRQQHO PL
a toutes les autres thérapies (TCC et pharmacologie), oriente le patient vers un traitement
chirurgical pour PLVH HQ S O BtntulaBdhx€étbrale profonde. Cette technique récente

est réservée aux patients les plus séveres.
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Figure 15 - Arbre thérapeutique décisionnel par la Haute Autorité de Santé (octobre 2016) (93)
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Le retentissement et | § p Y R OdestitsRs@ht donc a considérer en priorité O R U V Tradt§dept
médical est indiqué. Les comorbidités quasi-systématiques et leurs répercussions respectives
sont évidemment a prendre en compte, notamment pour le choix de la pharmacothérapie.
Enfin, tous les aménagements scolaires et professionnels disponibles seront utiles, pour le
patient ainsi que pour son entourage. Moins évoqués lors de notre revue de littérature, mais
primordiaux, le suivi médical régulier et un accompagnement psychologique des patients res-
tent des piliers de la prise en charge. Il importe de maintenir une relation réguliére et soutenue
dans le temps avec ces patients, atWHLQWY GIXQH PDOH.GLH FKURQLTXH
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LISTE DES ABREVIATIONS

AFSGT Association francaise du syndrome de Gilles de la Tourette

AMM Autorisation de mise sur le marché

ANSM Agence nationale de sécurité du médicament et des produits de santé

CBIT Comprehensive behavioral intervention for tics

CIM-10 Classification internat LRQDOH GHV PDODGLHYVY GH 01206 gPH UpYLV]I

DSM-IV-TR Manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux de la Société américaine

de psychiatrie, 4éme édition révisée

DSM-5 Manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux de la Société américaine de

psychiatrie, 5eme édition, traduction frangaise (2013)

EPR Exposition avec prévention de la réponse

ESSTS European society for the study of Tourette syndrome

HAS Haute autorité de santé

MPH Méthylphénidate

TCC Thérapie cognitive et comportementale

TDAH TURXEOH GplILFLWDLUH GH OfDWWHQWLRQ DYHF RX VDQV K\
THC Tétrahydrocannabinol

TIH 7KpUDSLH GfLOQYHUVLRQ GHV KDELWXGHYV
TOC Trouble obsessionnel compulsif

TSA Tourette syndrome association

YGTSS Yale global tic severity scale
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Principales pFKHOOHYV GTpY DO X Ddé/ $eR pn@rkidéésr HW
BDI Beck depression inventory

Du Paul (version francaise, 1994)

ESRS Extrapyramidal symptoms rating scale

GTS-QoL Gilles de la Tourette syndrome quality of life scale
OCI Obsessive-compulsive inventory

PUTS Premonitory urge for tics scale

SCL-90 Self-rating questionnaire about psychiatric symptoms
STAI State trait anxiety inventory

TSSS Tourette syndrome severity scale

WHOQOL-26 World Health Organization Quality Of Life
Y-BOCS Yale-Brown obsessive compulsive scale

YGTSS

- Total Tic Severity Score = Motor Tic Severity + Vocal Tic Severity (0-50)
- Total Yale Global Tic Severity Scale Score : Total Tic Severity Score + Impairment (0-100)
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SYNDROME DE GILLES DE LA TOURETTE ET THERAPEUTIQUES : REVUE DE
LITTERATURE

Le syndrome de Gilles de la Tourette (SGT) est un trouble neurodéveloppemental caractérisé

SDU OD SUpVHQFH GH WLFV FKURQLTXHV PRWHXUV HW DX PRLQV
an avant la majorité. Il est presque toujours associé a des comorbidités psychiatriques : le
WURXEOH GpILFLWDLUH GH OfDWWHQWLRQ DYHF RX VDQV K\SHU|
FRPSXOVLI 72& SULQFLSDOHPHQW /TKpWpURJpQpLWp FOLQLTX
tients pose la question du meilleur traitementdLVSRQLEOH DXMRXUGYTKXL /fREMHFW
de dégager une prise en charge médicale consensuelle pour traiter un sujet atteint par le SGT,

via une revue de la littérature médicale. Les techniques de thérapies cognitivo-comportemen-

tales (TCC) se trouvent en premiére ligne pour les individus présentant des tics légers. La
SKDUPDFRWKpUDSLH HVW UHFRPPDQGpPpH VL OD 7&& QYHVW SDV H
VpYqUHV HW LQYDOLGDQWYV /IDULSLSUD]JROH HVW ODt&ROpFXOH
+tWDQW SRXU VRQ HIILFDFLWp TXH SRXU VRQ H[FHOOHQWH WROp!
OD ULVSpULGRQH RX OH SLPR]JLGH VRQW j HQYLVDJHU VL OYDULS
gue le sujet continue a présenter un handicap fonctionnel majeur lié aux tics, résistant a la

TCC et a la pharmacologie, un WUDLWHPHQW FKLUXUJLFDO DYHF PLVH HQ ¢
cérébrale profonde (SCP) est indiqué.

Mots clés : SGT, tics, TDA/H, TOC, TCC, pharmacothérapie, aripiprazole, SCP.

TOURETTE SYNDROME AND TREATMENT OPTIONS : A REVIEW

Tourette syndrome (TS) is a chronic neurodevelopmental disorder characterised by motor tics
and at least one vocal tic, lasting more than one year, with onset before adulthood. Its main
comorbidities are psychiatric : Attention Deficit Hyperactivity Disorder (ADHD) and Obsessive
Compulsive Disorder (OCD). Treatment choices are complicated by high clinical heterogeneity
amongst patients. We have conducted a literature review to determine today's best treatment
options for TS depending on the clinical picture. Psychotherapies including Comprehensive
Behavioral Intervention for Tics (CBIT) and Exposure Response Prevention (ERP) are effec-
tive in patients with mild tics. Pharmacotherapy is required if psychotherapy fails or in the case
of disabling tics. Aripiprazole is considered as the first-line anti-tic agent for both its effi-
ciency and accepted tolerance. Other neuroleptics such as risperidone and pimozide are to be
considered in case of poor results with aripiprazole. Finally, functionally disabling tics resistant
to psychotherapy and pharmacotherapy are an indication for surgical treatment by deep brain
stimulation (DBS).

Keywords : TS, tics, ADHD, OCD, psychotherapy, pharmacotherapy, aripiprazole, DBS.
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