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comportements motivés mettent en œuvre le système limbique.
Le circuit striato-frontal ventral (reliant le striatum ventral aux
régions ventro-médianes du cortex préfrontal) semble particuliè-
rement impliqué. Le rôle des voies dopaminergiques est également
démontré même si d’autres neuro-modulateurs semblent égale-
ment impliqués. L’apathie accroît fortement le fardeau des aidants
et compte tenu de son impact sur le niveau fonctionnel et la qualité
de vie des patients, elle mérite une attention particulière, notam-
ment un dépistage systématique et une prise en charge précoce.
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Bien que le terme « apathie » soit plus favorablement rencontré
dans le domaine des pathologies dégénératives, de plus en plus
de travaux sont réalisés dans celui des pathologies développemen-
tales, au premier rang desquels la schizophrénie et la dépression.
Les analyses factorielles des échelles de symptômes négatifs dans
la schizophrénie identifient deux facteurs dont celui de l’apathie
associée à un pronostic péjoratif [1]. Les troubles de la motivation
sont désormais au cœur des enjeux thérapeutiques et de nouveaux
paradigmes d’effort et l’imagerie cérébrale [2] caractérisent les
désordres motivationnels dans la schizophrénie [3]. Les traitements
médicamenteux souvent suspectés d’être pourvoyeur de troubles
motivationnels ne sont pas mis en causes dans une récente méta-
analyse [4]. Nous exposerons également les résultats de nos travaux
identifiant les troubles émotionnels chez les patients apathiques
schizophrènes et dépressifs.
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L’apathie est un des syndromes psychocomportementaux les plus
fréquents au cours de l’évolution des pathologies neurodégéné-
ratives, précédant souvent l’apparition des symptômes cognitifs,
classiquement reliés pour le grand public à l’entrée dans la mala-
die d’Alzheimer. L’apathie appartient au cortège des symptômes
dits « négatifs », car souvent peu démonstratifs, avec expressivité
clinique pauvre. Cette présentation abordera tout d’abord la place
des nouvelles technologies dans l’aide au diagnostic. Puis, seront
présentées les principales données relatives à la physiopathologie
de l’apathie dans les atteintes neurodégénératives. Enfin, les moda-
lités préventives et thérapeutiques, certes encore pauvres, seront
abordées.
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La maladie de Gilles de la Tourette est caractérisée par l’association
de tics moteurs et vocaux qui apparaissent habituellement dans
l’enfance. Ces symptômes persistent à l’âge adulte chez environ
un tiers d’entre eux [1]. Le retentissement de la maladie sur le
fonctionnement des patients, en particulier leur scolarité et leur
insertion sociale, est dramatique [2]. S’y ajoute une comorbidité
psychiatrique variable, pouvant être sévère [3]. La prise en charge
thérapeutique est alors particulièrement lourde et doit être, dans
tous les cas, multidisciplinaire. Or les psychiatres sont généra-
lement peu sensibilisés au dépistage et à l’évaluation de cette
pathologie pourtant grave. Par conséquent, son sous-diagnostic
dans l’enfance n’est pas rare [4], en partie masqué par la comor-
bidité psychiatrique. Ce symposium propose de synthétiser les
données les plus récentes de la littérature consacrées au syn-
drome de Gilles de la Tourette, permettant de fournir des repères
clés directement transposables en pratique clinique. La première
partie sera consacrée à la présentation des hypothèses neuro-
développementales avancées pour rendre compte des aspects
étiopathogéniques du trouble (Pr R. Delorme). Dans un second
temps, seront définies les caractéristiques cliniques de la mala-
die, à la lumière des modifications apportées par le DSM5, ainsi
que ses principales comorbidités psychiatriques (Dr F. Cyprien). La
troisième intervention sera consacrée aux aspects thérapeutiques,
qu’ils soient pharmacologiques, psychothérapiques et surtout
chirurgicaux, grâce aux avancées apportées par la stimulation céré-
brale profonde dans la prise en charge et la compréhension de la
maladie (Pr L. Mallet). Nous espérons au terme de cette session par-
venir à sensibiliser les praticiens au dépistage, l’évaluation et la
prise en charge en routine d’une maladie habituellement cantonnée
aux confins de la neurologie et de la psychiatrie.
Mots clés Maladie de Gilles de la Tourette ; Tics ; DSM5 ;
Troubles neurodéveloppementaux ; Stimulation cérébrale
profonde ; Comorbidités
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Introduite en 1980 dans le DSM III, la maladie de Gilles de la
Tourette figure depuis 2013 dans le DSM 5 parmi les troubles neu-
rodéveloppementaux moteurs liés à des tics. Si la récente évolution
nosologique du trouble intègre les dernières avancées dans la
connaissance de la maladie, ses critères diagnostiques sont res-
tés globalement inchangés. Or, les classifications diagnostiques
actuelles ne rendent pas explicitement compte des nombreuses
comorbidités psychiatriques de la maladie, pourtant fondamen-
tales dans sa caractérisation. Ainsi, les données récentes de la
littérature retrouvent dans près de 90 % des cas des comorbidités
psychiatriques associées au Tourette [1]. Les comorbidités psychia-
triques les plus communément associées sont le trouble déficitaire
de l’attention avec ou sans hyperactivité (TDA/H) dans 60 à 80 % des
cas, les troubles obsessionnels compulsifs dans 11 à 80 % des cas [2],
puis les troubles du contrôle des impulsions [3], les troubles anxio-
dépressifs et de la personnalité. Les enfants souffrant de Gilles de
la Tourette présentent quant à eux fréquemment des troubles des
conduites et des apprentissages. Depuis une dizaine d’années envi-
ron, la prise en compte de la complexité phénotypique du tableau
clinique a vu émerger le concept de « spectre » psychopathologique
du tableau de Gilles de la Tourette [2], englobant des phénomènes
moteurs et des symptômes comportementaux. Cette présentation
abordera la complexité clinique de la maladie à travers le concept
de « spectre » dont l’implication dans la prise en charge clinique des
patients est majeure.
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Motion is a behavior involving a motor act programmed and execu-
ted in a particular cognitive and emotional context. Deep structures
of the brain, including the basal ganglia, appear to play a crucial
role in the integration of these three kinds of cortex informa-
tion (motion, cognition, emotion). Through its organization, the
basal ganglia system enables learning and memorization of beha-
vioral sequences, which can then be executed as routines. Their
dysfunctions seem to be associated with many psychopathologi-
cal situations. Thus, tics in Tourette’s syndrome (TS) can be seen
as a control routines defect that may result from wiring anomaly
between the cortex and the basal ganglia. By precisely targe-
ting deep brain circuits implicated in psychiatric disorders, deep
brain stimulation (DBS) offers hope for the alleviation of severe
illnesses resistant to drug therapies and provides a novel tool to
investigate the neuroanatomic and physiological bases of certain
disorders, including Obsessive-Compulsive Disorder (OCD) and TS,
for which early results indicate positive therapeutic outcomes, even
during the long-term follow-up. The pathophysiologies of OCD
and of TS share dysfunctions of the associative and limbic cir-
cuits running between cortical and sub-cortical structures. Recent
pathophysiological hypotheses suggest that TS symptoms result
from a dysfunction of the basal ganglia circuitry, notably of the
ventral striatum. These data are consistent with the supposed func-
tion of cortico-basal ganglia circuits in habit learning and routine
performance of habits. Based on early reports indicating that high-
frequency stimulation of structures along the cortico-basal ganglia
axis might be effective in alleviating TS symptoms, DBS is being
tested across the world at several nodes of this circuit, including
the pallidum, and thalamus. Increasing our knowledge of the func-
tional organization of the cortico-basal ganglia circuits and of their
dysfunction in pathological repetitive behaviors would certainly
contribute to better define the surgical therapeutic targets, thereby
improving available treatments.
Keywords Tourette disorder; Basal ganglia; Deep brain
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