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PARASOMNIES DE LADULTE

Quoi de neuf sur le somnambulisme et le trouble
comportemental en sommeil paradoxal ?

‘Q Smaranda Leu-Semenescu*, Isabelle Arnulf*

Résumé

IL est essentiel de distinguer les parasomnies
en fonction de 'age des patients et du stade de
sommeil ou elles apparaissent, car l'évolution
est différente : les parasomnies du sommeil lent
profond surviennent chez Uenfant et U'adulte
jeune (a Uexception du somnambulisme lié aux

hypnotiques chez la personne dgée) et s’amé-
liorent en vieillissant, alors que le trouble com-
portemental en sommeil paradoxal (TCSP) af-
fecte les sujets apres la cinquantaine et précede
quasi-systématiquement Uinstallation d’'une
maladie neurodégénérative (synucléinopathie).

Abstract

Parasomnias

Parasomnias are complex motor behavior classified on NREM
(slow waves) and REM (rapid eye movement] sleep disorders.
NREM sleep disorders of arousal include sleepwalking, sleep
terrors, confusional arousals and sleep-related eating disor-
der, are frequent in young adults and may be also triggered by
short-half live hypnotics in elderly. Sleep-driving, sexsomnias,
swallowing and choking during sleep may be rare, specialized
variants of the arousal disorders. Paris Arousal Disorders
Severity Scale (PADSS) is a new reliable tool in assessing the

severity of arousal disorders. Idiopathic REM sleep behavior

disorders (iRBD) appear in the fifties and manifests as unplea-
sant dreams and vigorous behavior during REM sleep that
can result in injuries. Furthermore, iRBD may be a prodromal
stage for synucleinopathy and gives the opportunity to study
neurodegenerative disorders at earliest stage and maybe one
day assesse neuroprotective treatments. When combined with
thorough clinical interviews, the video-polysomnography is a
powerful tool, especially for discriminating the parasomnia
from epilepsy, sleep apneas and periodic leg movements. Clo-
nazepam may be effective in both parasomnias. Melatonin is

highly effective for treating RBD.

LES DIFFERENTS TYPES
DE PARASOMNIES

Les parasomnies sont des com-
portements non conscients ou
des expériences indésirables qui
se produisent pendant le som-
meil (lent ou paradoxal] ou lors
de la transition veille-sommeil
(endormissement ou réveil). Elles
peuvent comporter des mouve-
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ments anormaux complexes, des
émotions, des perceptions, des
contenus mentaux oniriques et
une activation adrénergique. Elles
constituent des troubles cliniques,
car elles peuvent provoquer des
blessures, perturber le sommeil,
avoir des effets néfastes sur la
santé, mais aussi sur le plan psy-
chologique et social. Les para-
somnies peuvent entrainer des
conséquences cliniques pour le
patient, son partenaire de lit, ou
les deux. Dans la Classification
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internationale des troubles du
sommeil (3¢ édition, en 2014}, les
parasomnies sont maintenant dis-
tinguées des troubles moteurs du
sommeil (quiincluent par exemple
les rythmies de sommeil, le
bruxisme, les mouvements pério-
diques des jambes et le syndrome
des jambes sans repos, donc plu-
tot des mouvements simples et
stéréotypés). Elles sont classées
surtout selon le stade de sommeil
ou elles apparaissent, suggérant
des mécanismes trés différents.
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Ainsi, les parasomnies du sommeil
lent regroupent le somnambu-
lisme, les terreurs nocturnes, les
éveils confusionnels, les sexsom-
nies et les troubles alimentaires
du sommeil. Les parasomnies
associées au sommeil paradoxal
sont le TCSP (et sa variante plus
sévére, l'état de mal dissocié ou
status dissociatus), les paralysies
du sommeil isolées récurrentes et
la maladie des cauchemars [1]. Le
groupe des “autres parasomnies”
inclut le syndrome de la téte qui
explose, les hallucinations liées au
sommeil, les parasomnies secon-
daires aux médicaments ou subs-
tances et l'énurésie nocturne. En-
fin, la somniloquie (le fait de parler
en dormant) est considérée comme
un symptéme isolé, une variante
de la normale sans signification
pathologique. Les parasomnies
sont le résultat d'une dissociation
entre des états de conscience de
veille et de sommeil (dans ce cas,
il semble s'agir d'un “sommeil lo-
cal’, restreint a une partie du cer-
veau ou d'un éveil partiel). Ainsi, le
somnambulisme est un mélange
d’éléments  neurophysiologiques
de veille et de sommeil lent, alors
que le TCSP est un mélange d'élé-
ments du sommeil paradoxal, du
sommeil lent et de la veille. Le dia-
gnostic des parasomnies est avant
tout basé sur la clinique ; seul le
TCSP requiert pour son diagnostic
de certitude des critéres vidéopoly-
somnographiques (vPSG).

LES PARASOMNIES DU

SOMMEIL LENT PROFOND
Les parasomnies du sommeil lent
profond sont plus fréquentes chez
lenfant (prévalence 20-40 %),
mais elles peuvent se manifester a
U'age d’adulte jeune (avec une pré-
valence assez élevée, de 23 4 %
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FIGURE 1 - Aspect clinique des somnambules (A) et des patients avec TCSP
(B) lors des comportements nocturnes, redessiné d’aprés les vidéographies
infrarouges nocturnes (ceuvre de Juliette Rey, diplome d’illustration scien-

tifique, école Estienne, Paris).

des adultes pour lesquels le phé-
nomeéne est génant], générale-
ment aprés un intervalle libre de
crise. Elles sont favorisées par
le stress, la dette de sommeil ou
un syndrome d'apnées du som-
meil. Dans une étude prospective
récente, réalisée en face-a-face et
avec vPSG chez des sujets sains
qui ne se plaignaient pas de la
qualité de leur sommeil, 12 % des
sujets étaient somnambules [2].
Classiquement, le patient atteint
de parasomnie de sommeil lent
profond semble brutalement se
réveiller, plutét en début de nuit,
ouvrir les yeux, explorer son en-
vironnement, s'asseoir, se lever,
marcher et manipuler les objets
de sa chambre (Fig. 1A]. Son regard
est vague et il répond de facon
inappropriée aux questions po-
sées par l'entourage et a peu de
souvenir des phénomeénes le len-
demain. Dans la variante “terreur
nocturne”, le comportement est
encore plus brutal, associant un
cri percant, et souvent la tentative
de s'échapper en courant du lit,

suivis d'un réveil tachycarde et
amnésique. Certains aspects cli-
niques ont été mieux identifiés
récemment et restent moins bien
connus des cliniciens. Ainsi, les
comportements moteurs sont
sous-tendus par un contenu men-
tal (réve ou cauchemar] qui est
parfois mémorisé. Par exemple,
37 des sujets somnambules in-
terrogés au laboratoire lors de
la vPSG se souviennent de tres
brefs réves ou d'images simples
et effrayantes qu’ils essaient de
fuir : effondrement du plafond, in-
cendie, chute de rocher, bébé qui
tombe du lit, accident de voiture,
et divers scénarios de menace
vitale ou de piege qu'il faut évi-
ter. Ce récit de réve/cauchemar
est souvent différent de celui des
patients souffrant de TCSP, qui
sont eux agressés par des étres
humains révés ou des animaux et
contre-attaquent en faisant face a
l'agresseur, allongés dans le lit,
yeux fermés (Fig. 1B). Cette diffé-
rence de contenus menacants et
de forme de réponse a la menace
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(fuir ou combattre] suggére que
les processus cognitifs du som-
meil lent et du sommeil para-
doxal simulent différentes types
de menaces et préparent ainsi le
cerveau pendant le sommeil aux
agressions diurnes [3], le seul
probléme ici étant Uextériorisation
des contenus et comportements.
Les comportements moteurs sont
automatiques, mais complexes,
car les patients sont aussi ca-
pables dans ces états veille-som-
meil dissociés de jouer a la Play-
station, d'envoyer des textos, de
cuisiner, et de donner la réplique
(peu appropriée] a une conver-
sation, le regard dans le vague.
Les manifestations surviennent
en premiére partie de la nuit (le
sommeil lent profond est présent
pendant cette période), mais dans
les formes séveres, plusieurs épi-
sodes, et qui surviennent plus
tard dans la nuit, sont décrits.
Généralement, la durée des épi-
sodes est courte (contrairement
aux enfants), mais des éveils
confusionnels qui peuvent durer
plusieurs heures ont déja été dé-
crits chez les adultes. Enfin, l'en-
registrement vPSG, de préférence
pendant deux nuits consécutives,
documente fréquemment chez
ladulte des éveils confusionnels
répétés en sommeil lent profond
(en général de 3 & 12 par nuit),
accompagnés de tachycardie et de
vasoconstriction. Il permet d'éli-
miner les autres diagnostics diffé-
rentiels (mouvements périodiques
de jambes, épilepsie nocturne,
TCSP, état dissociatif nocturne
psychiatrique) et de rechercher
les facteurs qui favorisent ces
réveils anormaux et partiels en
sommeil lent profond, tels que les
bruits, les hypopnées ou les limi-
tations de débit et les secousses
des membres.

B VARIANTES SPECIALISEES
DE SOMNAMBULISME

> Le sleep-driving

Le sleep-driving (ou conduite auto-
matique de véhicule) est une forme
de somnambulisme avec conduite
automobile maladroite et acci-
dentelle, uniquement décrite sous
leffet des hypnotiques de demi-
vie courte, tels que le zolpidem, la
zopiclone ou l'oxybate de sodium.
Elle survient souvent la nuit et est
associée a une amnésie antéro- et
rétrograde prolongée (3-5 heures).
Les patients rapportés dans la lit-
térature (des cas médicolégaux)
avaient des taux sanguins de médi-
cament supérieurs aux normes,
avaient pris les hypnotiques dans
la journée ou laprés-midi, et
avaient souvent mélangé médica-
ment et alcool. Ils répondaient aux
questions des policiers, mais ils
étaient maladroits et avaient des
troubles de Uéquilibre a l'examen,
similaires aux personnes en état
d’'ébriété [4], ce qui n’est pas le cas
des somnambules primaires. Dans
ce contexte, on ignore encore s'il
s'agit d'un vrai somnambulisme
ou d'un syndrome automatisme-
amnésie lié aux benzodiazépines.
En effet, les benzodiazépines ont
un role a double tranchant dans
les parasomnies : elles peuvent
réduire les réveils en sommeil
profond dans le somnambulisme
primaire, mais elles peuvent pro-
longer la période de confusion et
d’amnésie lors d'un réveil.

> Trouble alimentaire

du sommeil

Le trouble alimentaire du sommeil
(TAS ou en nomenclature interna-
tionale SRED pour Sleep Related
Eating Disorder) se manifeste par
des épisodes récurrents de prise
involontaire de nourriture ou de
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substances non comestibles (dou
sa dangerosité, ex. : tartines de
DVD au beurre mises dans le four
a micro-ondes, absorption de steak
congelé ou de détergent) se pro-
duisant aprés un réveil du sommeil
lent (léger ou profond), pendant la
période principale de sommeil. La
conscience peut n'étre que par-
tiellement altérée durant l'épisode
et le sujet peut en garder un sou-
venir partiel. Le sujet a laspect
d’'un somnambule : regard vague,
comportement dirigé compulsif,
opposition si on le contraint. Il a
plus d'antécédents de parasom-
nies de sommeil lent profond que
dans un groupe contréle, mais une
fois focalisé sur la nourriture, il
ne change plus de comportement
nocturne. Les conséquences sont
les blessures, la honte et la prise
de poids. Le TAS aurait une préva-
lence élevée occasionnelle lors de
questionnaires épidémiologiques
(4,6 % dans un groupe d'étudiants
d’université non sélectionnés selon
un questionnaire auto-administré)
et dans les services de psychiatrie,
mais il reste rare dans les popula-
tions de clinique du sommeil, les
rares séries publiées ne compor-
tant que 10 a 30 patients. Bien que
peu étudié, il a une évolution dé-
sespérément chronique (compor-
tement de prise de nourriture qua-
siment toutes les nuits) et touche
majoritairement  les  femmes.
Celles-ci ont eu plus de problémes
alimentaires pendant Uenfance et
ont des scores actuels d'anorexie
plus élevés que les patients at-
teints de somnambulisme. Le TAS
peut étre idiopathique ou associé a
d’autres troubles du sommeil (syn-
drome de jambes sans repos, syn-
drome d’apnées de sommeil] ou
associé a la prise de médicaments
sédatifs (benzodiazépines, hyp-
notiques, neuroleptiques). Cette
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parasomnie doit étre distinguée de
la boulimie nocturne caractérisée
par une consommation alimentaire
excessive consciente, survenant
entre le diner et le coucher et lors
des réveils intra-nuit (en pleine
conscience] et les troubles du
comportement alimentaire diurnes
(anorexie/boulimie) [5].

> La sexsomnie

La sexsomnie est un comporte-
ment sexuel involontaire et amné-
sique survenant pendant le som-
meil. Il s'agit d'une parasomnie
rare (une soixantaine de cas décrits
dans la littérature), d’identification
récente qui survient généralement
en sommeil lent profond, méme si
quelques cas ont été également
décrits en sommeil paradoxal. Les
comportements rapportés incluent
toutes les formes de sexualité :
désinhibition, masturbation, attou-
chements du partenaire, initiation
et complétion de rapports sexuels.
Parmi les facteurs déclenchants
ont été rapportés la privation de
sommeil, l'alcool, la frustration et
le stress. Le comportement peut
étre violent avec un risque de bles-
sure du partenaire et des viols
avec de lourdes conséquences
psychologiques et médicolégales.
Dans notre série (14 patients, dont
10 hommes), la moitié des sujets
avaient déja présenté des épisodes
de somnambulisme et inverse-
ment 10 % des 89 somnambules
interrogés avaient présenté au
moins une fois des comportements

sexuels amnésiques (d’aprés
Dubessy, communication orale,
SFRMS, 2015).

> La déglutition avec suffoca-
tion parasomniaque

La déglutition avec suffocation pa-
rasomniaque est une variété rare
et spécialisée de terreur nocturne
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associée parfois a des hallucina-
tions hypnopompiques pharyn-
gées. Les épisodes qui surviennent
en premier tiers de la nuit se ca-
ractérisent par un réveil en sursaut
avec une sensation de suffoquer et
limpression d’avoir inhalé un objet
inhabituel que les sujets essaient
de recracher (ex. : piece de mon-
naie, clous, cuillére, fourchette,
ordinateur, queue de lézard). Il s'y
associe une sensation de peur, de
mort imminente et une tachycar-
die. Ce phénomeéne est retrouvé a
linterrogatoire chez 13 % des som-
nambules. Le diagnostic différen-
tiel comporte les apnées (dont le
motif de consultation n’est jamais
la dyspnée, les suffocations réelles
n'étant pas percues par le sujet,
mais par son voisin de lit), le reflux
gastro-cesophagien, lasthme mais
aussi la crise de panique, l'épilep-
sie insulaire et les paralysies du
sommeil [6].

B CONSEQUENCES
NOCTURNES ET DIURNES

Le risque de blessure lié aux para-
somnies de sommeil lent profond
est élevé et souvent négligé par
les patients, leur famille et méme
les praticiens. Pourtant, 31 % des
patients se sont blessés et 46 %
ont blessé quelqu'un dautre,
aboutissant dans de rares cas au
décés du somnambule (qui peut
étre confondu avec un suicide par
défenestration) ou a des viols et
meurtres. Etonnamment, 78 % des
somnambules qui ont expérimenté
un épisode de somnambulisme
violent n'ont pas été réveillés par la
douleur (ex. : chute du toit soldée
par une fracture du fémur, et pour-
tant le patient ne se réveille qu'au
matin), suggérant une dysrégula-
tion nociceptive (ou une inattention
a la douleur] lors de ces états de
dissociation éveil-sommeil. Ceci

contraste avec le fait que la moi-
tié d’entre eux présentent dans la
journée des douleurs chroniques,
céphalées ou migraines, comme
on le voit chez les sujets qui dor-
ment mal [7]. Les somnambules
sont plus fatigués, plus somno-
lents le jour, un peu plus stressés
que les sujets contréles (mais pas
plus que d’autres malades, comme
les patients avec TCSP) et ont une
altération de la qualité de vie. Si la
moitié des somnambules se consi-
derent somnolents, cette somno-
lence n'est pas objectivée par des
tests de latence moyenne d’endor-
missement (malgré des latences
un peu courtes dans la matinée,
lors du premier test) et il n’y a pas
de corrélation entre Uéchelle de
somnolence d’Epworth et la frag-
mentation du sommeil lent profond
[8]. Cette somnolence des som-
nambules est en revanche corré-
lée a un phénotype polysomno-
graphique particulier qui suggére
une augmentation de la pression
du sommeil (latences d’endormis-
sement nocturnes plus courtes,
temps de sommeil plus allongé,
moins d'éveils du sommeil lent
profond], mais n'est pas corrélée
a la sévérité de la parasomnie [9].
Enfin, malgré laltération visible
de larchitecture du sommeil lent
profond chez ces patients, il n'a
pas été retrouvé d'anomalie de la
consolidation de la mémoire ver-
bale pendant le sommeil [10].

Afin d’apprécier la sévérité d'une
parasomnie, une nouvelle échelle
nommée PADSS (Paris Arousal
Disorder Severity Scale) a été éla-
borée dans notre service. Elle tient
compte des comportements a ca-
ractére dangereux ou potentielle-
ment dangereux, de la fréquence
des épisodes et du retentissement
des épisodes (au point de déranger
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TABLEAU 1 - ECHELLE DE SEVERITE DU SOMNAMBULISME/TERREUR NOCTURNE (PARIS
AROUSAL DISORDER SEVERITY SCALE)

Au cours de l'année écoulée, avez-vous, la nuit, alors que vous étiez encore endormi, réalisé Uune des actions
suivantes :

A. Lors des épisodes nocturnes

1. J'ai poussé un cri Jamais Parfois Souvent
2. Je me suis assis ou redressé dans mon lit Jamais Parfois Souvent
3. J'ai eu un geste violent Jamais Parfois Souvent
4. Je suis tombé du lit Jamais Parfois Souvent
5. Je suis sorti de ma chambre Jamais Parfois Souvent
6. J'ai descendu ou monté un escalier Jamais Parfois Souvent
7. Je suis sorti de mon domicile Jamais Parfois Souvent
8. J'ai ouvert une fenétre Jamais Parfois Souvent
9. J'ai enjambé une fenétre Jamais Parfois Souvent
10. J’ai manipulé ou déplacé des objets légers (pantoufles, bibelots) Jamais Parfois Souvent
11. J’ai manipulé ou déplacé des objets lourds (lampe, vase, meubles) Jamais Parfois Souvent
12. J'ai cassé des objets Jamais Parfois Souvent
13. J'ai pris des objets contondants (couteau, outils) Jamais Parfois Souvent
:,ii.un:It_r;aa:;s;,lfefl?:u??ets qui risquent d’allumer un feu (allumettes, Jamais Parfois Souvent
15. J’ai touché des objets autour des fenétres et ouvertures (stores, . .

volets, rideaux, poignées de fenétre) Jamais Parfois Souvent
16. J'ai préparé ou absorbé de la nourriture ou une boisson Jamais Parfois Souvent
17. J'ai eu involontairement un comportement de nature sexuelle Jamais Parfois Souvent

B. Fréquence de ces épisodes moteurs endormis, sur la derniére année (et score associé)

- 2 épisodes ou plus par nuit

- 1 épisode par nuit

- au moins 1 épisode par semaine

- au moins 1 épisode par mois

- au moins 1 épisode par an

- moins d’'1 épisode par an

O | = |N(W| ~|lOT|O

- aucun épisode dans l'année

C. Retentissement des comportements moteurs endormis

19. Je dérange le sommeil des autres Jamais Parfois Souvent

20. Je me suis blessé Jamais Parfois Souvent

21. J'ai blessé quelqu’un Jamais Parfois Souvent

22. Je suis fatigué le lendemain Jamais Parfois Souvent

23. Cela me géne psychologiquement (sentiment de honte, anxiété, peur

d'aller se coucher...] Jamais Parfois Souvent

Calcul des totaux pour A et C : Jamais = 0, Parfois = 1, Souvent = 2.

Calculer les sous-totaux : PADSS-1 (Partie A ; PADSS-2 (Partie B) ; PADSS-3 [Partie C).

Une PADSS totale supérieure a 13 discrimine les somnambules “cliniques” des contréles sains et des patients affectés par d'autres
parasomnies.
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le sommeil des autres, de se bles-
ser, de blesser quelqu'un dautre,
d’en étre fatigué le lendemain et
d’en éprouver un retentissement
psychologique). Ayant une bonne
sensibilité (83,6 %) et une bonne
spécificité (87,8 %), cette échelle
peut également étre utilisée en
routine clinique pour inventorier
systématiquement les comporte-
ments, stratifier les patients a en-
registrer ou traiter et évaluer leffi-
cacité des traitements [11] (Tab. 1.

B TRAITEMENTS

Actuellement, une large partie
du traitement consiste a invento-
rier et expliquer aux patients les
mécanismes du somnambulisme :
sur un fond de vulnérabilité fami-
liale (lanalyse génétique est en
cours), éviter les facteurs qui au-
gmentent le sommeil lent profond
(manque de sommeil, jet lag, sport
en soirée, fievre, prise d’oxybate de
sodium ou de certains neurolep-
tiques), ceux qui favorisent les ré-
veils intempestifs en début de nuit
(stress le jour précédent, bruit sec,
contact, ronflement, reflux d’acide
aprés un repas abondant ou une
prise d'alcool] et ceux qui augmen-
tent la confusion lors de ces réveils
(alcool, cannabis, benzodiazépines,
hypoxémie). On insiste aussi sur le
fait que les terreurs nocturnes ne
traduisent pas une psychopatho-
logie sous-jacente. On sécurise
Uenvironnement
bule ne doit pas dormir sur un lit
superposé ou une mezzanine, doit
dormir en pyjama (pour éviter de
déambuler nu la nuit), bien fermer
volets, fenétres et porte d'entrée,
et garder allumée une petite veil-
leuse. Il n'y a pas de nouveauté
concernant le traitement médica-
menteux des parasomnies. Aucun
médicament n'a d’'autorisation de
mise sur le marché contre le som-

un somnham-
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nambulisme et tous ont un faible
niveau de preuve (petites séries de
patients, non contrélées). Le clona-
zépam a petites doses est le plus
souvent utilisé, les autres alterna-
tives thérapeutiques pouvant étre
la carbamazépine, la gabapentine,
la paroxétine et la mélatonine.
Le topiramate est utilisé dans le
trouble alimentaire du sommeil
[12]. Lhypnose (suggestion de ne
pas quitter le lit) est actuellement
en cours d’évaluation dans le cadre
d'un programme hospitalier de re-
cherche clinique (PHRC).

PARASOMNIES DU
SOMMEIL PARADOXAL :
LE TROUBLE
COMPORTEMENTAL EN
SOMMEIL PARADOXAL

M UNE FORTE ASSOCIATION
AUX MALADIES
NEURODEGENERATIVES

Le TCSP est caractérisé par des
comportements anormaux et vio-
lents émergeant durant le som-
meil paradoxal. Il existe un exces
de tonus musculaire pendant ce
stade (perte de linhibition normale
du tonus musculaire) donnant lieu
a lextériorisation des comporte-
ments moteurs et vocaux. Géné-
ralement, c’est une blessure du
patient ou de son partenaire de
lit qui les conduit a consulter. Le
TCSP est idiopathique (TCSPI),
observé surtout chez Uhomme
aprés la cinquantaine, ou associé a
des maladies neurodégénératives
(c’est un marqueur de synucléino-
pathie, qu'il peut précéder de plu-
sieurs années), mais trés rarement
lésionnel (lésion protubérantielle
vasculaire ou inflammatoire). Il
peut étre favorisé par des médi-
caments (par exemple les antidé-
presseurs, mais aussi les béta-

bloquants ou la sélégiline), mais
on pense qu'ils le révelent sur un
terrain particulier plutét que de le
causer primairement. L'étude ana-
tomopathologique de 172 cas avec
TCSP (associés ou non a une mala-
die neurodégénérative) a confirmé
la forte association entre TCSP et
synucléinopathie, car 94 % des cas
autopsiés présentaient une synu-
cléinopathie. Entre 81 et 92 % des
patients avec TCSPi développent
avec les années une maladie neu-
rodégénérative de type synucléino-
pathie [13] : pour environ la moitié
une maladie de Parkinson, lautre
moitié une démence a corps de
Lewy diffus et pour une petite frac-
tion une atrophie multisystémati-
sée. Le délai médian de conversion
(50 % des patients) varie selon les
études entre 5 et 7 ans apres le
diagnostic de TCSPi. Une étude
récente multicentrique a révélé
que le tabagisme, les antécédents
de traumatisme cranien et d'expo-
sition aux pesticides (agriculteurs)
étaient des facteurs de risque de
TCSPi. Certains signes moteurs
subtils (amimie, ralentissement
sur des tests moteurs de vitesse)
ou non moteurs, tels qu'un déficit
visuospatial léger, mais évolutif,
une moindre reconnaissance des
odeurs, de la vision des couleurs,
une dysautonomie (constipation,
dysurie, hypotension orthosta-
tique) similaires a ceux observés
dans la maladie de Parkinson ou
la démence a corps de Lewy, sont
présents dans cette phase de tran-
sition du TCSPi vers une maladie
neurodégénérative. Par exemple,
la combinaison d'un TCSPi, d'un
trouble de la vision des couleurs et
une hyposmie prédit une conver-
sion plus rapide vers un syndrome
parkinsonien ou démentiel, soit un
patient sur deux converti en moins
de 3 ans [14]. Les formes cliniques
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de maladie de Parkinson avec TCSP
sont plus séveres que les formes
sans TCSP, tant au plan moteur (a
prédominance hypertonique, avec
freezing) que cognitif. Par exemple,
dans une étude prospective, la pré-
sence a l'entrée dans l'étude d'un
TCSP chez des patients ayant une
maladie de Parkinson depuis 4
ans augmentait radicalement le
risque de développer une démence
(risque relatif, RR = 49,7, p = 0,001)
[15]. ILs'agit du plus haut facteur de
risque connu de démence parkin-
sonienne. D'autre part, les facteurs
de risque de la maladie de Par-
kinson étaient différents dans les
formes avec que sans TCSP : plus
de soudeurs (RR = 3) et de fumeurs
(RR =1,96) dans le premier groupe,
mais pas de différence dans la
consommation de café et d’alcool,
Uexposition aux pesticides, ou la vie
en milieu rural. Par ailleurs, la pré-
valence familiale de démence et de
syndrome parkinsonien était plus
élevée dans la maladie de Parkin-
son avec TCSP (RR = 3,28) [14].

M DES MECANISMES MIEUX
CONNUS

Lorsque les patients ayant une
maladie de Parkinson ont des épi-
sodes de TCSP, la qualité du mou-
vement pendant le sommeil para-
doxal est proche de celle observée
au best-on du traitement, en jour-
née : la voix est plus forte, larticu-
lation meilleure, le tremblement et
la dystonie disparaissent. Il a été
suggéré que ce phénomeéne était
possible non pas grace a une aug-
mentation de la transmission do-
paminergique pendant le sommeil,
mais parce que les ganglions de la
base étaient court-circuités et que
le mouvement généré échappait a
leur influence délétére [17]. Cette
hypothése a été progressivement
renforcée par la mise en évidence

PARASOMNIES DE LADULTE
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FIGURE 2 - Circuit moteur activé pendant les comportements moteurs en
sommeil paradoxal chez une patiente parkinsonienne, en SPECT. Notez l'acti-
vation du cortex moteur (programmation du mouvement), du tronc cérébral
(activation du sommeil paradoxal, relais moteur), mais pas des ganglions de

la base. Avec l'aimable permission de Geert Mayer et du journal Brain.
A : anterior ; H: head ; P : posterior ; F : foot ; R : right ; L : left.

FIGURE 3 - Perte partielle du signal dans le complexe locus coeruleus/sub-

coeruleus (fléche) chez un patient avec TCSP idiopathique (B), alors qu’il

est normal chez un sujet sain (A). Le locus subcoeruleus est responsable de

U'atonie en sommeil paradoxal chez U'animal. Avec Uaimable permission du

journal Brain.

d’une amélioration de la motricité
pendant le TCSP dans latrophie
multisystématisée [18] alors que ce
syndrome parkinsonien n’est que
peu ou pas dopa-sensible. Surtout,
une étude récente [19] a pu enre-
gistrer sous imagerie fonction-
nelle SPECT in vivo des épisodes
de TCSP : chez cing patients (deux
avec TCSPi, un patient ayant une
maladie de Parkinson avec TCSP
et deux patients narcoleptiques
avec TCSP), le pattern d’activation
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lors des comportements moteurs
en sommeil paradoxal était le
méme, indépendamment de la pa-
thologie : on observait une activa-
tion bilatérale de laire prémotrice,
du sillon inter-hémisphérique, de
laire péri-aqueducale, des régions
du pont et du cervelet, mais aucune
activation des ganglions de la base,
comme prédit 10 ans avant (Fig. 2).

Le mécanisme du TCSP n’est pas
élucidé, mais limplication du tronc
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cérébral notamment du locus sub-
coeruleus dans le tegmentum pon-
tiqgue et du noyau magnocellularis
dans le bulbe, qui interviennent
dans latonie du sommeil para-
doxal chez lanimal, a été discu-
tée. Dans une étude trés récente,
nous avons montré, en utilisant
une séquence sensible a la neuro-
mélanine IRM-3T, que le signal en
T1 du complexe locus coeruleus/
subcoeruleus était réduit chez les
patients avec TCSPi, et non chez
les contrdles, une réduction qui
corrélait avec la sévérité clinique
et la durée du TCSP, ainsi qu’avec
limportance du sommeil para-
doxal sans atonie, mais pas avec la
dysautonomie, les déficits senso-
riels ou le déficit cognitif (Fig. 3/ [20].
Cette anomalie de signal est visible
chez 87 % des patients de facon
individuelle et pourra constituer un
test de routine. Nous avions mon-
tré précédemment que la réduc-
tion du signal du complexe locus
coeruleus/subcoeruleus était pré-
sente chez les patients ayant une
MP avec TCSP, et proportionnelle a
la perte d’'atonie en sommeil para-
doxal [21].

Si la plupart des cas de TCSPi évo-

MISE AU POINT

luent vers une synucléinopathie, de
rares cas sont associés aux tauo-
pathies : tres fréquents dans le
syndrome parkinsonien de la Gua-
deloupe, ils sont trés rares dans la
paralysie supranucléaire progres-
sive, la maladie d’Alzheimer et la
dégénérescence corticobasale. Le
TCSP a aussi été décrit récemment
dans la maladie de Wilson [22],
qu'il faut donc penser a rechercher
en cas de TCSPi, et dans lataxie
spinocérébelleuse de type 3.

B TRAITEMENTS

Outre la sécurisation de lenviron-
nement du lit, la mélatonine et le
clonazépam sont des traitements
efficaces du TCSP, méme s'ils ne
préviennent pas lévolution neu-
rodégénérative. Leur mécanisme
d’action n’est pas connu puisqu’ils
ne restaurent pas (clonazépam), ou
alors partiellement (mélatonine)
latonie physiologique du sommeil
paradoxal. Leur prescription se
fait en dehors de lautorisation de
mise sur le marché. On conseille
vivement d’orienter les patients
avec TCSPi vers des suivis de co-
horte de recherche (par exemple
la cohorte ICEBERG de llnstitut du

cerveau et de la moelle épiniere
de la Pitié-Salpétriére), pour leur
permettre de bénéficier des pro-
grés de la recherche (génotypage,
phénotypage) et d'accéder le plus
tot possible aux futurs essais de
neuroprotection. [ |
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