TROUBLES NEUROLOGIQUES FONCTIONNELS :
MARCHE ET MOUVEMENTS ANORMAUX

Depierreux F (1, 2), MooneN G (3)

ResumE : Les troubles neurologiques fonctionnels consti-
tuent un ensemble de symptomes et syndromes neu-
rologiques dont une cause «organique» ne peut étre
démontrée. lls représentent toujours actuellement un des
défis diagnostiques le plus difficile pour le neurologue dés
lors qu'il ne peut s’appuyer que sur des critéres cliniques.
Les troubles de la marche et les mouvements anormaux
fonctionnels constituent un sous-groupe significatif de ces
affections et un motif fréquent de consultation. Les bases
neurobiologiques de ces manifestations demeurent large-
ment incomprises en dépit des progres de la neuroima-
gerie fonctionnelle. Au-dela du processus diagnostique,
I'annonce au patient du diagnostic et de sa signification
impose une expertise et un soin particulier parce que par-
ticipant a la démarche thérapeutique.

MoTs-cLEs Mouvements anormaux - Troubles
neurologiques fonctionnels - Troubles de la marche

INTRODUCTION : CADRE NOSOLOGIQUE

Troubles conversifs, psycho-somatisation,
hystérie, affections psychogenes, symptomes
sine materia, troubles neurologiques fonction-
nels, ... nombreux sont les termes auxquels
recourt le langage médical pour désigner des
symptdmes ou syndromes non expliqués par
une étiologie définie ou évidente, c’est-a-dire
par une lésion qu’elle soit macroscopique -
accessible a I'imagerie - ou moléculaire.

La terminologie méme employée pour dési-
gner ces affections a évolué dans le temps et
s’avere parfois problématique. Elle reflete, en
realité, la facon dont le neurologue considére
'origine et la nature des plaintes, mais égale-
ment la maniére dont il souhaite communiquer
le diagnostic au patient (1). Le terme «psycho-
gene» en particulier sous-entend une origine
ou un facteur psychologique causal et a long-
temps été utilisé; toutefois, 'emploi de 'adjec-
tif «fonctionnel» qui fait désormais I'unanimité
apparait moins stigmatisant et semble mieux ou
au moins plus facilement accepté par le patient.
Par ailleurs, il n’implique pas un mécanisme
physiopathologique rarement démontrable. Le
Tableau | illustre I'extréme pléiomorphisme des
présentations cliniques. Seuls les troubles de
la marche et les mouvements anormaux seront
envisageés ici.

(1) Unité de Mouvements Anormaux, Département de
Neurologie, CHU Liege, Belgique.

(2) GIGA - CRC in vivo Imaging, ULiege, Belgique.
(3) Professeur émérite, Université de Liege, Belgique.

FUNCTIONAL NEUROLOGICAL DISORDERS: GAIT AND
MOVEMENT DISORDERS

SummaRry : Functional neurological disorders consist of a
group of neurological symptoms and syndromes for which
a known “organic” cause cannot be identified. They still
represent one of the most difficult diagnostic challenge for
the neurologist, who can only rely on clinical criteria. Func-
tional gait and movement disorders represent an important
subgroup of these conditions and a frequent reason for
consultation. The neurobiological basis of these manifes-
tations remains poorly understood despite the progress of
functional neuroimaging. Beyond the diagnosis process,
its communication to the patient and its meaning represent
another challenge, which requires tactful explanations as a
prerequisite to a successful management.

KeywoRrps Movement disorders - Functional
neurological disorders - Gait impairment

MOUVEMENTS ANORMAUX
FONCTIONNELS

En matiére de pathologie du mouvement,
on définit les mouvements anormaux fonction-
nels (MAF) comme des mouvements anormaux
involontaires ne correspondant pas a une cause
neurologique connue ou a une lésion neuroana-
tomique présumeée (2).

Ces MAF représentent un défi dans la mise
au point diagnostique des maladies du mouve-
ment car, toujours a I'heure actuelle, ce diagnos-
tic repose exclusivement sur des arguments
sémiologiques et donc, impose une analyse soi-
gneuse de la phénoménologie du mouvement
en question. Il peut s’appuyer, mais seulement
dans un nombre restreint de cas, sur des argu-
ments paracliniques, a savoir la neuroimagerie
et I'électrophysiologie (qui objective la sémio-
logie). Ces techniques n’apportent toutefois au
clinicien que des arguments pour ou contre le
diagnostic de MAF et non des preuves.

L’'approche diagnostique de ces mouvements
anormaux est d’autant plus complexe qu’ils
peuvent, par ailleurs, survenir chez des patients
atteints d’affections psychiatriques (notamment
suite a I'exposition a des neuroleptiques ou
des antidépresseurs de la classe des inhibi-
teurs de la recapture de la sérotonine (SSRI) :
il s’agit alors du groupe des mouvements anor-
maux iatrogénes, syndromes tardifs, dystonies
aigués, etc. lls peuvent également survenir
chez des patients atteints de maladies neuro-
logiques spécifiques dont le tableau clinique
inclut des manifestations psychiatriques signi-
ficatives, telles qu’observées dans la chorée de
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Grandes classes de troubles fonctionnels

Crises non épileptiques (ou crises dissociatives)

Exemples de sous-types fréquemment observés

Faiblesse fonctionnelle d’'un membre

Monoparésie
Paraparésie
«Alien limb»

Troubles sensitifs

Associés ou non a une problématique de douleur chronique
Dysesthésies diffuses

Mouvements anormaux

Tremblement fonctionnel
Pseudo-dystonies et troubles posturaux
Secousses pseudo-myocloniques

Troubles de la marche

Démarche trainante avec rotation interne ou externe de la hanche
Dérobement répétitif d'un membre
Dandinement

Troubles du sommeil, fatigue
Impressions vertigineuses, malaises
Troubles de la mémoire et de la concentration

Troubles mnésiques fonctionnels (mémoire de travail)
Aphasie nominale

Huntington, la maladie de Wilson, ou dans cer-
taines dystonies génétiques.

Les MAF représentent une problématique
rencontrée couramment en neurologie géné-
rale. Ce motif de consultation représente entre
1 a 9 % des cas selon les publications (3, 4),
mais ce pourcentage est plus élevé si I'on étu-
die spécifiquement la patientéle des cliniques
de Mouvements Anormaux. Dans plus de deux
tiers des cas, les patients présentent des mou-
vements qui évoquent un tremblement ou une
dystonie (5). L’age d’apparition classique se
situe entre la trentaine et la cinquantaine, les
MAF étant moins souvent décrits chez I'individu
ageé. lls ne sont pas rares chez I'enfant (6) ou ils
se présentent, le plus souvent, sous forme d’'un
trouble de la marche ou d’un tremblement (7).

PRESENTATIONS CLINIQUES

Certaines caractéristiques issues de I'anam-
nése ou de I'examen clinique sont communes
aux patients présentant des MAF, mais sont
relativement peu spécifiques.

- La cinétique des événements est souvent
utile a préciser : les MAF se présentent sou-
vent de fagon brutale ou d’emblée sévere, et
connaissent parfois des phases inexpliquées de
rémission ou d’aggravation.

- La phénoménologie des manifestations tend a
changer au fil du temps, le patient se plaignant,
par exemple, successivement d’un tremblement
puis de troubles du tonus ou de la posture.

- Quelques indices peuvent étre relevés a I'exa-
men neurologique et représentent donc «des
signes cliniques positifs», tels une parésie ou
un trouble sensitif ne respectant pas un territoire

neurologique systématisé (incohérence sémio-
logique), un signe de Hoover (8, 9) (parésie a
I’extension volontaire de la hanche, disparais-
sant lors de la flexion de la hanche controlaté-
rale contre résistance), un signe des abducteurs
de la hanche (abduction involontaire du membre
parétique lorsque la hanche controlatérale
effectue une abduction contre résistance (9))
ou encore un spasme de convergence (10)
(«spasme» oculomoteur de durée variable
caractérisé par des épisodes de convergence
oculaire, myosis et accommodation). Toutefois,
ces signes ne sont pas entierement spécifiques
car ils peuvent étre observés dans des affections
notamment caractérisées par une apraxie idéo-
motrice, ou I'on peut rencontrer une dissociation
automatico-volontaire similaire (11). Ceci est,
par exemple, observé dans le syndrome cortico-
basal, affection neurodégénérative appartenant
au spectre des parkinsonismes atypiques.

- D’autres signes cliniques peuvent étre évo-
cateurs d’'un phénoméne fonctionnel, mais
sont aussi observés dans certaines affections
organiques comme la dissociation automatico-
volontaire des mouvements faciaux dans les
syndromes operculaires, ou encore, 'amélio-
ration d’'un mouvement dystonique lors de la
réalisation de modes de marche complexe, en
particulier la marche a reculons ou la course.

- La distractibilité est un autre élément caracte-
ristique des troubles neurologiques fonctionnels,
a nouveau dépourvu d’'une totale spécificité.
Habituellement, les MAF tendent a étre réduits
(voire disparaissent) lors d’'un détournement
ou d’un fléchissement de l'attention du patient.
Diverses manceuvres sont d’ailleurs proposées
pour démontrer cette distractibilité. Par exemple,
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dans I'étude des tremblements, on peut propo-
ser au patient d’effectuer un «finger tapping» sur
imitation de I'examinateur et a un rythme précis
fixé par ce dernier. Le tremblement peut alors
disparaitre ou adopter une fréquence identique
a celle fixée par I'examinateur (phénomeéne
«d’entrainement»), indiquant un tremblement
fonctionnel (12). La réalisation de mouvements
ballistiques par le membre non atteint est eégale-
ment susceptible de réduire ou d’interrompre un
tremblement fonctionnel, et le port d’'une charge
'aggraver paradoxalement, au contraire de ce
qui est attendu dans un tremblement organique
(13).

- En ce qui concerne les dystonies fonction-
nelles, on observe assez typiquement des pos-
tures fixées, généralement déclenchées par un
traumatisme mineur et associées a des douleurs
séveres. Ces manifestations sont plus fréquem-
ment observées au niveau des membres que du
visage ou du cou, ou adoptent une distribution
topographique inhabituelle pour I'age (en effet,
les dystonies focales de I'adulte débutent le
plus souvent entre la quatrieme et la cinquieéme
décennie, alors que les formes généralisées
de dystonie apparaissent plus classiquement
durant 'enfance ou 'adolescence). Ces troubles
de posture fonctionnels sont souvent dépourvus
de la «tache-spécificité» qui caractérise les dys-
tonies organiques (par exemple la crampe de
I’écrivain) et la présence d’un authentique geste
antagoniste (ou conjurateur) est rare. Relevons
que la distractibilité de ces formes fonction-
nelles fixées devient, au fil de I'’évolution, moins
évidente car ces patients peuvent, a long terme,
développer des contractures ou des rétractions
tendineuses.

LE cAs PARTICULIER DES TROUBLES DE LA
MARCHE

Les troubles fonctionnels de la marche sont
fréquents, rarement isolés, s’intégrant souvent
au sein d’un tableau neurologique fonctionnel
plus large (14).

Leur sémiologie est d’interprétation délicate
car de nombreuses voies et systéemes sont
impliqués dans cette fonction complexe. Cer-
tains tableaux peuvent étre aisément évoca-
teurs : le patient affecté vire tantét a droite ou
a gauche lors de la marche indifférente, le bal-
lant des membres supérieurs apparait parfois
excessif, asymétrique et désorganisé, I'ampli-
tude des pas est variable, etc. Un pattern de
«marche sur la glace» a été décrit par certains
auteurs : le patient parvient a déplacer de fagon
brusque et rapide son centre de gravité d’un
c6té a l'autre, mais ne chute pas, témoignant

ainsi d’un excellent équilibre. Pour reconnaitre
ces troubles de la marche, plutét que d’exclure
toute une série de causes organiques, la mise
en évidence de «signes positifs» et, surtout,
'association de ceux-ci est trés suggestive
(15) : dandinement, tendance au dérobement
d’'un membre, astasie-abasie (impossibilité de
la station debout ou de la marche, contrastant
avec la préservation de la capacité de réaliser
les mouvements nécessaires a ces fonctions),
lenteur excessive, ou encore, attitude pseudo-
antalgique associée a des grimaces, des gémis-
sements, etc. et variant avec I'étude des modes
de marche complexe (16) (marche sur talons,
sur pointes, funambulesque, etc.).

Malheureusement, la présence de certaines
incohérences ne peut, a nouveau, étre consi-
dérée comme pathognomonique d’un trouble
fonctionnel puisque I'on peut parfois observer
une variabilité d’expression d’'une marche dys-
tonique «organique» (17) (amélioration presque
miraculeuse de la symptomatologie lors de la
marche a reculons, ou dans les escaliers, par
exemple) ou encore une démarche qualifiée
de «bizarre» en ce qui concerne les chorées
généralisées. Par définition en effet, les mou-
vements choréiques vrais sont imprévisibles et
dépourvus de pattern stéréotypé, donnant ainsi
I'impression d’'une faible reproductibilité lors de
'observation clinique. Les affections respon-
sables de manifestations épisodiques peuvent
également parfois évoquer un trouble fonction-
nel, de par leur caractere difficilement repro-
ductible comme, par exemple, les attaques de
cataplexie de la narcolepsie (18) ou les troubles
de I'équilibre dans les ataxies épisodiques.

DIAGNOSTIC DES TROUBLES
FONCTIONNELS NEUROLOGIQUES

De nombreux critéres diagnostiques ont été
proposés (19-21) pour aider le clinicien a confor-
ter son hypothése, d’autant que, il faut a nou-
veau le souligner, il N’y a pas dans le contexte
des MAF de biomarqueur spécifique disponible.
Compte tenu de la trées grande diversité des
tableaux cliniques, les critéeres du DSM-5 (22)
sont les plus aisés a appliquer (23) (Tableau II)
et mettent I'accent sur la recherche de signes
positifs pour établir le diagnostic. Enfin, il est
intéressant de souligner que la notion de «stress
psychologique récent» n’est plus reprise dans
ces critéres.

Le diagnostic de trouble neurologique fonc-
tionnel est généralement source d’anxiété pour
le clinicien parce qu’existe toujours la crainte
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Tableau Il. Critéres diagnostiques du DSM-5 des troubles de conversion
(troubles neurologiques fonctionnels) (22)

| Présence d’'un ou plusieurs symptémes d’altération de la motricité volontaire ou des fonctions sensitives

Présence de signes cliniques apportant la preuve d’une incompatibilité entre le symptéme et
une affection neurologique ou médicale établie

Symptoémes ou déficits ne pouvant étre mieux expliqués par une autre affection médicale ou mentale

Symptémes ou déficits responsables d’une détresse significative sur le plan clinique ou
de répercussions invalidantes sur le plan social, professionnel ou de toute autre occupation

d’avoir méconnu un diagnostic organique et,
a fortiori, une étiologie traitable, sinon curable.
Cependant, une revue systématique portant
sur les erreurs diagnostiques concernant les
troubles neurologiques fonctionnels et incluant
1.466 patients, couvrant une période s’étendant
des années '50 a la fin des années ‘90, n’a mis
en évidence qu’un taux de 4 % d’erreur, corres-
pondant a la révision du diagnostic de trouble
fonctionnel dans les 5 ans et menant a un
diagnostic neurologique expliquant la sympto-
matologie initiale (24). Le taux d’erreur était net-
tement plus élevé jusque dans les années '70
(de l'ordre de 50 %). Une étude ultérieure, réa-
lisée sur un échantillon comparable (1.144) de
patients ambulatoires adressés en clinique de
neurologie générale, a démontré que ce taux
d’erreur était encore plus bas, estimé a 0,4 %
(25). Une source d’erreur fréquente est liée a
la présence d’une pathologie psychiatrique pré-
existante ou a I'historique d’événements per-
sonnels vécus par le patient, qui détournent trop
rapidement 'attention vers la sphére psychique.
Il existe également des situations ou 'on oublie
que des manifestations fonctionnelles peuvent
se superposer a des manifestations organiques
('exemple classique étant représenté par les
crises comitiales associées a des pseudo-
crises).

Au-dela de I'établissement du diagnostic lui-
méme, sa communication au patient consti-
tue une autre étape essentielle de la prise en
charge au cours de laquelle le clinicien doit agir
avec tact et circonspection. L'absence d’expli-
cation ou I'’énumération d’'une série de résultats
négatifs peut mener a une incompréhension,
une déception, voire a une rupture de confiance
dans le chef du patient et le conduire a cher-
cher un éniéme avis. Souligner qu’une réver-
sibilité potentielle est envisageable, a fortiori
si certaines comorbidités psychologiques sont
correctement traitées, peut parfois aider au pro-
cessus d’acceptation par le malade. Prévoir un
suivi plutdét qu’'un abandon est un autre aspect
essentiel d’autant que, dans ces cas, il faut se
meéfier des certitudes et cultiver le doute.

ETIOLOGIES

Les neurosciences cognitives modernes
tentent d’apporter une explication neurobiolo-
gique a I'apparition de ces symptdémes fonction-
nels, trés éloignée des premiéres hypothéses
sur le sujet, publiées notamment par Charcot et
Janet a la fin du XIX®me siécle et basées sur les
théories de la «perte sensorielle» et des «idées
de dissociation» (26).

Un modele basé sur des études de neuro-
imagerie fonctionnelle a ainsi été proposé dans
les années 2000, évoquant la possibilité d’'une
représentation motrice conversive préalable-
ment dessinée et donnant lieu a un pattern de
mouvement bien établi, libéré par un événement
déclenchant particulier (4).

D’autres études fonctionnelles (PET-scan
cérébral au "®FDG, au H, 'O, IRM cérébrale
fonctionnelle) ont mis en évidence une dys-
fonction au niveau du cortex pré-frontal en par-
ticulier, mais également au sein de la jonction
temporo-pariétale, du précunéus, et d’autres
aires pariétales qui sont impliquées dans I'élabo-
ration d’'un mouvement précis (27). Une hyper-
activité du systéme limbique a également été
rapportée (28). Une étude en PET centrée sur
les dystonies focales fonctionnelles a révélé une
activité anormale (majoration du débit sanguin
cérébral révélée par I'utilisation du H, *O) au
sein du cervelet et des noyaux gris de la base
des patients présentant une dystonie fonction-
nelle, par comparaison a un groupe de patients
présentant une dystonie génétique confirmée
(29). Nul doute que les progrés des idees et
des outils permettront, a I'avenir, de passer
d’'une approche purement sémiologique a une
approche intégrant aussi la physiopathologie.

ASPECTS THERAPEUTIQUES

Il n’existe pas, actuellement, de guidelines
concernant la prise en charge des MAF. Un
soin particulier et beaucoup de tact doivent étre
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apportés a la communication du diagnostic de
fagon a ce que le patient comprenne qu’il est
pris au sérieux, quelle est l'origine de sa symp-
tomatologie et sa signification (23). En particu-
lier, il est conseillé d’insister sur le caractére
«bénin» des symptémes, mais également de
rassurer le patient concernant les origines pré-
sumées des manifestations qu’il présente (en
particulier, I'exclusion d’'une pathologie néopla-
sique cérébrale ou, d’'une facon générale, d’'une
anomalie cérébrale structurelle, supposant, dés
lors, la possibilité d’'une réversibilité). Il est par-
fois utile de demander au patient a quelle cause
il a lui-méme songé et il évoquera parfois spon-
tanément des facteurs psychologiques. Les
bénéfices de certaines stratégies de communi-
cation du diagnostic ont été démontrés dans le
cas des crises non épileptiques (30).

D’autres auteurs recommandent de montrer
au patient comment I'on est parvenu au dia-
gnostic, par exemple en reprenant avec lui la
mise en évidence du signe de Hoover (décrit
en deébut d’article), ou encore en parcourant
ensemble I'enregistrement vidéo-EEG effectué
lors de la mise au point de mouvements anor-
maux paroxystiques (31).

L'utilisation de placebo est débattue : celle-
ci peut parfois s’avérer utile dans le processus
diagnostique, mais souléve un questionne-
ment légitime du patient qui peut avoir le sen-
timent d’avoir été trompé, nuisant, dés lors, a
la confiance qu’il porte au praticien et le pous-
sant a une démarche de «shopping médical»
(32, 33).

Des techniques de thérapie cognitivo-com-
portementale ont été proposées dans la litté-
rature (34, 35), mais certains auteurs insistent
sur la place centrale du neurologue dans cette
thérapie (23). Il est, en effet, envisageable de
maodifier la vision du patient sur sa symptomato-
logie lors de la consultation, en particulier si I'on
communique un diagnostic «positif» et non I'ab-
sence de diagnostic. Toutefois, il est nécessaire
que le patient soit réceptif et a méme de consi-
dérer I'éventualité d’'une implication de facteurs
psychologiques dans la survenue de ses symp-
tdbmes. Ceci ne signifie pas que de tels facteurs
sont systématiquement en cause et il vaut mieux
faire aveu d’ignorance plutét que de consideérer
a priori, et en 'absence d’arguments positifs et
pour la seule raison de la nature «alésionnelle»
des symptdmes, que leur déterminisme est psy-
chogéne. Outre la fagon d’annoncer le diagnos-
tic, le neurologue peut déja aborder certaines
stratégies simples pour prévenir la survenue des
symptomes et, notamment, les techniques de
distraction (par exemple, focaliser 'attention du
sujet sur de la musique ou un théme spécifique

lorsque les mouvements anormaux surviennent,
lui conseiller de parler pendant I'expression des
manifestations, modifier son rythme de marche
ou adopter un autre mode de marche, etc.) (35).
Il est aussi essentiel, dans le contexte d’une
indispensable prise en charge multidisciplinaire,
que tous les intervenants (spécialistes en reva-
lidation, travailleurs sociaux, kinésithérapeutes,
ergothérapeutes, psychologues, etc.) partagent
la méme conviction : ces patients ne sont «ni
fous» (expérience vécue plus d’une fois), ni
simulateurs (situation rarissime en pratique cli-
nique). Il N’y a aucun doute que les anomalies
fonctionnelles, probablement diverses, a I'ori-
gine des symptémes seront un jour accessibles
et leur connaissance devrait éliminer tout empi-
risme dans la prise en charge.

CONCLUSION

Avec le raffinement sémiologique et la pro-
gression des connaissances portant sur les
mécanismes a l'origine des troubles neuro-
logiques fonctionnels, leur diagnostic est de
moins en moins un diagnostic d’exclusion,
mais devient un diagnostic positif ou le clini-
cien effectue une analyse clinique soigneuse et
critique. Les approches thérapeutiques de ces
affections, autrefois négligées, sont au coeur de
recherches et publications récentes explorant
des approches multidisciplinaires impliquant
neurologues, psychiatres, psychologues, spé-
cialistes en revalidation et kinésithérapeutes.
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