Le tremblement essentiel




Deéfinition d’'un tremblement

e Dejerine:

« Les tremblements sont caracterises par
des oscillations rythmiques involontaires
gue décrit tout ou partie du corps autour
de sa position d’équilibre »




DEFINITION DU TREMBLEMENT ESSENTIEL

N.B.: Nécessité de remplacer ou tout du moins préelassstion vague de
« tremblement essentiel » c’est a dire de trembles@rd cause déterminee par uig
ensemble de criteres:

* Tremblement d’attitude et d’action

* Bilatéral, parfois asymétrique, touchant les de@mbres
supérieurs, parfois la téte et la voix

* |soleé sans autre manifestation neurologique

 Familial (quand la famille est connue et suffisaemtriarge
pour étre informative)




MODALITES D EXAMEN D'UN TREMBLEMENT

e Sujet assis, sur une chaise sans accoudoir, s 51 les cuisses

» Etudedu tremblement dans différentes positions:
— repos
— maintien d’attitude: bras tendus, opposition lesxngesition d’offrande
— a l’'action (epreuvdoigt-nez

e Test d’écriture:
— dessin d’une spirale, ou ligne droite ou en zigzag
— ecriture d’'une phrase de texte

e Test du verre d’eau

o Etudedu tremblemernten positioncouchéea lamarche recherched’un
tremblementu chef, de lanachoire deslevres de la langue, dddbrsinférieurs

* Resteexamemeurologigue
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Figure 5. L'épreuve de la « ligne blanche » met en évidence le tremblement essentiel a 'occasion du dessin.
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Figure 4. Un exemple d'écriture tremblée
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a. Parkinsonian tremor b. Essential tremor c. Cerebellar tremor
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FREQUENCE DES CAS DE
TREMBLEMENT ESSENTIEL

Présent dans le monde entier

Des chiffres de prévalence imprécis en particulier
pour les sujets jeunes

Maladie tres frequente chez les personnes agées

Au dela de 65 ans: trois fois plus de TE que de
Parkinson soit, en France, environ 300.000 sujets

touchés










AGE DE DEBUT

Il y a deux pics de fréquence:

e Sujets jeunes
— début souvent reconnu a partir de I'acquisition de
I'écriture
— stabilisation ou peut-étre régression du tremblémen
jusqu’a 55 ans

 Début vers 55 ans et aprévolution un peu plus
pejorative, progressive mais tres lente




MODALITES D'INSTALLATION

* Quelgques cas de début soudain apres une
anesthésie, un traumatisme physigue ou
émotionnel:

=> precipitation révelatrice d’'un
tremblement qui se serait installé plus
lentement et/ou plus tardivement ?




MODE EVOLUTIF

 Tendance a 'augmentation de I'amplitude du
tremblement

e Parallelement, extension du territoire du

tremblement: des mains a la téte et a la voix par
exemple

« Amplification et extension tres lentement sur de
nombreuses années




FORMES CLINIQUES

Tremblement des sujets jeunes (problemes de choix
professionnel)

Localisation cephalique: tremblement de la tédeea voix
(plus souvent chez la femme)

Formes diffuses (tronc, membres inférieurs)
formes severes (écriture impossible, impossihileééoire
sans pipettes)

Unevarianteou formefrontiere

le tremblemenbrthostatique
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CRITERES DE DIAGNOSTIC

=> Le diagnostic repose :

Sur
Sur
Sur
Sur

'observation clinigue: type de tremblement

e caractere familial

‘absence d’autre manifestation neurologique
‘absence d’autre cause de tremblement (autre

maladie, hyperthyroidie, prise de médicaments)
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LIMITES DU DIAGNOSTIC

Le diagnostic souffre de I'absence
de marqueur :
Pas de lésion anatomique

Pas de signe radiologigue (scanner, IRM normaux)
Pas de trace biologigue




ARGUMENTS EN FAVEUR
D'UNE MALADIE GENETIQUE

Transmission autosomique dominante (c’est-a-diseoiee
dans les deux sexes, et a chaque generation)

Probables porteurs sains (expression tardivecemplete)

Dans la méme famille, age de début variable etdésratiniques
variables

Malis pas de mutations de genes clairement idesdiféece jour
(voir plus loin)




Facteurs modifiant la séveérité du tremblement

Les emotionselles augmentent 'amplitude du tremblement malg
n'en sont pas la cause

Les efforts physiguede tremblement augmente a leur decours

Les horairesle tremblement prédomine le matin, a jeun

Les substances excitantedies augmentent 'amplitude du
tremblement, comme certaines médications

L'alcool: il diminue I'intensité du tremblement (voir plian)




le handicap fonctionnel dépend de la
séverité du tremblement et de son siege

Le tremblement des mai®mpromet tous les gestes
nécessitant minutie, précision, securité (ecritdessin,
maquillage, couture, peinture, gesieedico-chirurgicauk

handicap professionnel

Le tremblement de la voigompromet I'expression orale

Risque de handicap psychologicgennotation péjorative
de sénilite, d’alcoolisme, de fragilité emotioneell

L’ image socioculturellest aré-evalueret en particulier la
pretendue beénignité




Tremblement essentiel et alcool

Les boissons alcoolisepsuvent avoir un effet favorable immediat
sur le tremblement:

*Atténuation breve
*Risque d’abus et d’éthylisme

*Mais Il n’y a pas plus d’alcooliques chez les speteints de
tremblement essentiel que dans la population gkneéera




Tremblement essentiel et maladie de Parkinsolg

o || s’agit de deux maladies totalement differentésme si un
tremblement est present dans I'un et I'autre cas

=> Dans la maladie de Parkinson: tremblement dutreaype
(tremblement de repos), autres signes associésitievioplus
defavorable, moins lente, aucune parenté génétique

» Toutefois quelques rares formes intermeédiairessujet de
recherche qui mériterait des investigations compldaires




En cas de doute avec
un syndrome parkinsonien
=> Examen DATscan *

Tremblement Parkinson
essentiel




Traitement médical du tremblement essentity

e Médicaments conventionnels

* Propranolol (Avlocardy!®)
e Dbarbituriques Mysoline®)
* benzodiazépines

 Médicaments récernts
e Neurontin®, Epitomax
e Toxine botuliqgue tremblements céphaliques

- Des progres restent a faire
- au niveau des indications
» et des essais pharmacologigues (autorisationiskesur le
marche)
e une etude ameéricaine en cours avexybatede sodium

(Xyrem), produit trés contrdlé car faisant partie des stuptsfiahexercant
des effets secondaires




Trailtement chirurgical

Thalamus




Etat de la recherche sur le tremblement essenti

Des avancees qui sont souvent des retomibe&efravaux sur la
maladie de Parkinson

Etudes sur le mecanisndes tremblements en general

(circuits oscillants intra-cerébraux; dysfonctienment de
I'olive inférieure bulbaire)

Progres de la neurochirurgsgeréotaxique: implantation
d’électrodes de stimulations intracérebrales praésn
(thalamus VIM) et de stimulation corticale (cortewteur)

Des avancees en genéticafan de mieux comprendre l'origine
de la maladie:
— Premieres études: loci 3913 (Guilcher, 1997) e (Higgins, 1997)

— Etudes récentes: autres cas non liés a ces deukdnayec le géne de
la protéine HS1-BP3 sur le chromosome 2; gene daptear
dopaminergique D3 sur le chromosome 3 (Funalo e2@D6)




