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La stimulation cérébrale profonde est aujourd’hui considérée comme un traitement sûr et efficace des
désordres moteurs, notamment pour certains types de dyston ie et de dyskinésie. Toutefois, nous
connaissons peu de choses de ses effets sur les autres désordres moteurs, en particulier dans le cas des
mouvements choréiques. La maladie de Huntington est une maladie neurodégénérative héréditaire
dominante autosomique fatale, caractérisée par des désordres moteurs, des désordres évolutifs des
fonctions cognitives et des symptômes psychiatriques. Une stimulation chronique bilatérale du globus
pallidus interne a été menée afin de contrôler les mouvements choréiques sur un homme âgé de 60 ans,
atteint de la maladie de Huntington depuis 10 ans. La stimulation cérébrale profonde chronique s’est
traduite par une remarquable amélioration des mouvements choréiques. Les progrès post -opératoires ont
perduré après 4 années d’observation avec une amélioration notable de la qualité de la vie au quotidien.
(DOI : 10.3171/JNS/2008/109/7/0130) *
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La maladie de Huntington est une maladie neurodégéné rative héréditaire
dominante autosomique fatale, caractérisée par des désordres évolutifs des fonctions
cognitives, des désordres moteurs et des symptômes psychiatriques. Le traitement à
base de neuroleptiques est dosé en fonction des symptômes et l’effica cité clinique du
traitement pharmacologique des mouvements choréiques demeure médiocre. En outre,
des effets indésirables imposent généralement une limitation du dosage. L’implantation
bilatérale du striatum fœtal humain a produit des résultats cliniques v ariables et s’avère
d’un accès limité.

La stimulation cérébrale profonde est un traitement efficace de la maladie de
Parkinson médicalement réfractaire et diminue non seulement le parkinsonisme mais
aussi la dyskinésie choréique induite par la lévodopa, pl us particulièrement soulagée par
une stimulation chronique du GPi.

* Abréviations utilisées dans le présent article : SCP = Stimulation cérébrale profonde, GPi = Globus pallidus interne,
MH = Maladie de Huntington, UHDRS = Unified Huntington's Disease Rating Scale ( Echelle uniforme de
mesure de la maladie de Huntington) .



Nous avons procédé à une stimulation chronique bilatérale du GPi sur un patient
présentant des mouvements choréiques intenses sans désordres notables des fonctions
cognitives. A l’issue d’un suivi à long terme durant 4 ans, nous confirmons les avantages
de la SCP dans le traitement des symptômes de la chorée de Huntington.

Rapport d’observation

Historique et examen. Cet homme, âgé de 60 ans, a été confié à notre institution
en 2002 afin de subir une évaluation en vue d’un traitement SCP dans le but de
contrôler les mouvements choréiques associés à la MH. En 1993, le patient (alors âgé
de 50 ans) a développé des symptômes moteurs tardifs et en 1997, la MH était
génétiquement confirmée (44 répétitions du gène IT15) par un neurologue. Il n’existait
pas d’antécédents familiaux de la MH. Le patient a subi des traitements reposant sur de
multiples essais de médicaments (halopéridol et tétrabénazine) qui n’ont présenté
aucune diminution des mouvem ents choréiques évolutifs et débilitants malgré la prise
de doses élevées (jusqu’à 10 mg de halopéridol et jusqu’à 75 mg de tétrabénazine).

Le patient souffrait d‘un mouvement choréique grave du visage, du cou, du torse et
des extrémités supérieures et inf érieures ainsi que d’hyperkinésies oromandibulaires. Il
pouvait marcher sans aide. L’examen des extrémités a révélé une hypotonie, malgré
l’absence de bradykinésie ou de dystonie. Nous n’avons constaté aucun signe de
dysphagie ou de dysarthrie. Le patient présentait de faibles réflexes des membres et
des réactions plantaires silencieuses. Un examen sensoriel a rendu des résultats
normaux. Une évaluation neuropsychologique (échelle de démence de Mattis, examen
Mini-Mental State, Trail Making Test (TMT)) a in diqué un dysfonctionnement cognitif
sous-cortical modéré n’affectant pas les activités quotidiennes. L’imagerie par
résonance magnétique a révélé une atrophie du noyau caudé.

Opération. En 2003, il fut décidé que le patient subirait une opération chirurgic ale
consécutive à 10 ans avec la MH et reposant sur l’absence de déficits
neuropsychologiques marqués et de troubles de l’humeur, ainsi que sur l’effet marqué
des désordres du mouvement sur la vie quotidienne. Au vu de l’efficacité à long terme
d’une stimulation électrique continue du GPi dans le traitement de nombreux syndromes
dystonodyskinétiques et parfois associée à des dyskinésies rapides choréiformes, nous
avons pu proposer cette technique à un panel de patients atteints de la MH.

Après avoir mis le patient sous anesthésie générale, des électrodes ont été
disposées de manière stéréotaxique. L’imagerie par résonance magnétique et le cadre
stéréostatique de Leksell ont permis de localiser la partie ventrale postérieure du GPi.
Les coordonnées cibles ont  été calculées au moyen d’un logiciel spécialisé. Une
électrode quadripolaire, compatible avec l’imagerie par résonance magnétique, a été
implantée avec l’aide d’un contrôle radioscopique (Medtronic Rueil -Malmaison). Aucun
enregistrement électrophysiologique n’a été effectué. Les images RM de contrôle ont
été obtenues immédiatement après l’opération en maintenant le cadre stéréostatique en
place afin de vérifier le positionnement de l’électrode et de détecter d’éventuelles
complications (Figure 1). Toute la  procédure a été exécutée le même jour. Cinq jours
plus tard, les électrodes ont été raccordées à 2 générateurs d’impulsions internes
implantés de manière sous-cutanée dans l’abdomen (Soletra, Medtronic).

Les réglages de tous les paramètres d’examen et de stimulation ont été exécutés
avant l’intervention chirurgicale, tous les mois pendant la 1 ère année et tous les 3 mois
par la suite avec le même médecin.



Evaluations. Nous avons utilisé l’échelle UHDRS pour évaluer 4 domaines de
performances et de capacités cliniques de la MH (évaluations motrices et fonctionnelles
et anomalies des fonctions cognitives et du comportement). L’échelle UHDRS comporte
une section dédiée à l’évaluation des fonctions motrices de la MH avec des
classifications normalisées de la fo nction oculomotrice, la dysarthrie, la chorée, la
dystonie, la démarche et l’équilibre postural (score maximum de 125). Le mouvement
choréique est évalué aux extrémités supérieures et inférieures, sur le tronc, le visage et
la bouche (score maximum de 28).  Les évaluations fonctionnelles comprenaient
l’échelle de capacité fonctionnelle MH, l’échelle d’indépendance et une liste de contrôle
des tâches quotidiennes ordinaires. Le patient a fait l’objet d’une évaluation
préopératoire par deux médecins et d’une é valuation postopératoire sur 4 ans avec et
sans stimulation et avec enregistrements vidéo. Les consultations intermédiaires n’ont
pas été filmées. Nous avons mené des évaluations fonctionnelles préopératoires et
postopératoires pendant 4 ans avec stimulation. Pour évaluer les performances
neuropsychologiques, nous avons utilisé l’échelle de démence de Mattis, l’examen Mini -
Mental State et le Trail Making Test (TMT) en évaluation préopératoire et pendant
4 années en évaluation postopératoire avec stimulation .

Cursus postopératoire . Les images RM postopératoires montraient que les centres
de contacts 1 et 2 étaient respectivement 1 mm en dessous et au-dessus de la cible
dans la partie ventrale postérieure du GPi. Le jour postopératoire 1, nous avons réglé le
stimulateur en mode unipolaire en utilisant le contact 1 comme pôle négatif et l’enceinte
du générateur d’impulsions internes comme pôle positif avec une amplitude de 1 V, une
fréquence de 130 Hz et une largeur d’impulsion de 450 µs. Nous avons observé une
réduction des désordres moteurs choréiques des membres et du tronc 10 jours après
l’intervention.

Nous avons commencé à observer une bradykinésie sur les extrémités inférieures
2 à 3 semaines après l’introduction de la SCP, ce qui a amélioré le traitement ultérieur à
la lévodopa (187,5 mg). Pendant les 3 mois suivants, le stimulateur a produit une
stimulation bipolaire (contacts 1 et 2) avec une amplitude de 1,9 V. Lors de l’examen de
suivi 3 mois après l’intervention, nous avons observé une régression con tinue de la
chorée sur les extrémités supérieures et inférieures, le tronc, le visage et la bouche en
utilisant les mêmes paramètres de stimulation (contact 1 : pôle négatif, contact 2 : pôle
positif, amplitude de 1,9 V, fréquence de 130 Hz et largeur d’impulsion de 450 µs).

Quatre ans après l’intervention, l’amélioration de la chorée demeurait stable. Les
évaluations motrices préopératoires et postopératoires après les 4 années sont
présentées dans le Tableau 1. Nous avons observé une nette amélioration du  contrôle
moteur lors de la comparaison des conditions avec et sans stimulation après 4 ans.
L’évaluation neuropsychologique a constaté à nouveau un dysfonctionnement cognitif
sous-cortical modéré non évolutif.



Discussion

Les avantages de la SCP dans le traitement de la plupart des désordres moteurs
incluant les syndromes associés à la dystonie et/ou à la dyskinésie (en particulier la
dystonie primaire généralisée) ont été décrits antérieurement. Les améliorations les plus
significatives ont été obtenues sur des patients atteints de dystonie positive DYT1, avec
obtention de résultats mitigés sur des patients atteints de dystonie secondaire. Il existe
toutefois très peu de données sur le traitement SCP des autres désordres moteurs et
plus particulièrement des syndromes choréiques. Les mouvements anormaux associés
à la MH détériorent gravement la vie quotidienne et les traitements demeurent dirigés
contre les symptômes sur la base de neuroleptiques qui soulagent à peine les
mouvements choréiques. En outre, les effets indésirables associés à ces produits
pharmacologiques constituent un facteur limiteur du dosage. Des rapports récents ont
montré l’efficacité de la stimulation bilatérale du globus pallidus dans le traitement des
symptômes de la MH pendant une très courte période d’observation (moins d’une
année). Dans cette étude, nous avons démontré l’efficacité à long terme de la
stimulation du GPi dans le contrôle des mouvements choréiques (visage, bouche, tronc
et extrémités) à l’issue d’une période d’observation de 4 ans.

TABLEAU 1
Evaluation à long terme basée sur l’échelle UHDRS

Résultats UHDRS
Période postopératoire

de 4 ans
Période postopératoire

de 4 ans
Catégorie Période préopératoire (Avec stimulation) (Sans stimulation)

Evaluation motrice 37/125 35/125 52/125
Chorée 14/28 11/28 25/28
Evaluation fonctionnelle
Liste des tâches
quotidiennes ordinaires

15/25 12/25 1/25

Echelle indépendante 50/100 70/100 25/100
Capacité fonctionnelle 11/13 10/13 1/13

L’exécution d’un « test à l’aveugle » à l’insu du patient ou de la famille nous a
permis de vérifier l’amélioration réellement offerte par la SCP. De fait, lors de l’arrêt du
générateur d’impulsions interne, nous avons observé une aggravation immédiate et
intense de la chorée aux extrémités, sur le tronc et le visage. En outre, la station debout
et la marche sont devenues impossibles, l’élocution quasiment incompréhensible et
l’usage des mains impossible quand le stimulateur était désactivé. Ceci indique
clairement un contrôle de la SC P sur les symptômes moteurs malgré l’évolution de la
maladie ainsi que le montre la détérioration des résultats de la chorée dans le temps
(stimulation désactivée). Chez les individus qui développent la MH, l’entourage immédiat
assume un rôle thérapeutique . Après 14 années de maladie (dont 4  postopératoires),
notre patient a pu accomplir des tâches quotidiennes sans assistance, telles que
manger, s’habiller et prendre un bain, se traduisant par une amélioration de la qualité de
la vie du patient ainsi que de son épouse. Le patient était également capable de
poursuivre certains loisirs, tels que la philatélie (impliquant l’utilisation compliquée de la
pince à timbres) et la pêche à la ligne (avec des tâches motrices compliquées, telles que



la fixation des hameçons).
La procédure a été généralement bien tolérée par le patient et dépourvue de

complications pendant les 4 années d’observation. La suppression de la chorée a été
maintenue en utilisant les mêmes paramètres de stimulation (courant faible) que
pendant le suivi postopératoire de 3 mois. Les batteries de l’appareil ont été récemment
remplacées (octobre 2006).

Les désordres des fonctions cognitives et les symptômes psychiatriques de la MH
doivent être soigneusement examinés lors de la sélection du patient . Toutefois, des
études complémentaires devront être menées avant de définir les critères de sélection
précis. Dans ce cas, nous avons proposé la SCP car le patient présentait principalement
des symptômes moteurs et des désordres cognitifs modérés en l’abs ence de
symptômes psychiatriques.

Conclusions

A la lumière de cette étude, nous pouvons confirmer que pour les patients
souffrant de la MH, une stimulation GPi chronique est une option de traitement
adéquate. La mise en place d’un contrôle à long terme e t continu des symptômes
moteurs s’est traduite par une amélioration de la qualité de la vie.








