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Description :

Le tremblement correspond & des oscill ations rythmiques involontaires que décrit tout ou une partie du corps autour de sa position d'équilibre. Il peut étre de
repos, d'attitude, intentionnel ou d'action. De repos, il est caractéristique de la maladie de Parkinson, d'attitude du tremblement essentiel. Associé aune
composante d'action et intentionnelle, le tremblement peut étre alors secondaire a une sclérose en plague ou une lésion ischémique ou traumatique des voies
cérébello-thalamo-corticales. En cas d'échec des traitements médicamenteux, lorsgue le tremblement devient invalidant, la stimulation du noyau ventral
intermédiaire du thalamus (Vim) est une aternative raisonnable qui doit étre proposée au patient. C'est dans le tremblement parkinsonien et le TE que les
résultats sont les meilleurs avec une réduction extrémement significative du tremblement notamment aux membres supérieurs, une amélioration de laqualité de
vie et une faible morbidité. Cette derniére séléve néanmoins en cas d'implantation bilatérale avec en particulier des risques de troubles de I'équilibre et de
dysarthrie post-opératoire. Lorsque I'age et les antécédents du patient contre-indiquent une stimulation profonde, |e recours a une procédure radiochirurgicale, en

régle unilatérale, apporte de bons résultats fonctionnels avec une morbidité faible. Dans les autres formes de tremblement (SEP, traumatisme, AV C), I'approche
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pharmacol ogique est souvent décevante alors que la stimulation du Vim (ou du complexe VVop/ZI) peut apporter une amélioration significative si le patient est
rigoureusement sélectionné sur la base d'arguments essentiellement séméiol ogiques. Néanmoins, dans ces indications, |'analyse des résultats postopératoire reste

délicate car |ataille des cohortes, composées d'un groupe de patients souvent hétérogene, est en régle générale faible.

L"encyclopédie neuraochirurgicale
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Résumeé

Le tremblement correspond a des oscillations rythmiques involontaires que décrit tout ou une partie du corps autour
de sa position d'équilibre. Il peut étre de repos, d'attitude, intentionnel ou d'action. De repos, il est caractéristique de
la maladie de Parkinson, d'attitude du tremblement essentiel. Associé a une composante d'action et intentionnelle, le
tremblement peut étre alors secondaire a une sclérose en plaque ou une lésion ischémique ou traumatique des voies
cérébello-thalamo-corticales. En cas d'échec des traitements médicamenteux, lorsque le tremblement devient
invalidant, la stimulation du noyau ventral intermédiaire du thalamus (Vim) est une alternative raisonnable qui doit
étre proposée au patient. C'est dans le tremblement parkinsonien et le TE que les résultats sont les meilleurs avec
une réduction extrémement significative du tremblement notamment aux membres supérieurs, une amélioration de la
qualité de vie et une faible morbidité. Cette derniére s'éléve néanmoins en cas d'implantation bilatérale avec en
particulier des risques de troubles de I'équilibre et de dysarthrie post-opératoire. Lorsque I'age et les antécédents du
patient contre-indiquent une stimulation profonde, le recours a une procédure radiochirurgicale, en régle unilatérale,
apporte de bons résultats fonctionnels avec une morbidité faible. Dans les autres formes de tremblement (SEP,
traumatisme, AVC), I'approche pharmacologique est souvent décevante alors que la stimulation du Vim (ou du
complexe Vop/Zl) peut apporter une amélioration significative si le patient est rigoureusement sélectionné sur la base
d'arguments essentiellement séméiologiques. Néanmoins, dans ces indications, l'analyse des résultats
postopératoire reste délicate car la taille des cohortes, composées d'un groupe de patients souvent hétérogene, est
en regle générale faible.

MOTS CLES : noyau ventral intermédiaire du thalamus - stimulation cérébrale profonde - thalamus -
tremblement d'action - tremblement essentiel

++++

Définition du tremblement

Le tremblement correspond a des oscillations rythmiques involontaires que décrit tout ou une partie du corps autour
de sa position d'équilibre. Ces oscillations sont la résultante d'une activité musculaire périodique et involontaire. Lors
de I'enregistrement électromyographique, on constate malgré le tremblement que I'alternance d'activité musculaire
agoniste-antagosite est respectée.

++++

Les différents composantes du tremblement

Le tremblement s'examine en position de repos (mains reposant sur un plan, malade décontracté), lors du maintien
d'une attitude ou d'une posture (manoeuvre du serment, manoeuvre du bretteur), lors de la réalisation d'une action
(boire, écrire) avec l'analyse de la composante intentionnelle du tremblement c'est a dire son aggravation éventuelle
a l'approche de la cible (épreuve doigt-nez). Savoir identifier et reconnaitre chacune des composantes du
tremblement est essentiel a la démarche diagnostique et thérapeutique qu'elle soit médicale ou chirurgicale.

Le tremblement de repos caractéristique de la maladie de Parkinson est un tremblement qui par définition est
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présent au repos et disparait lors du mouvement. De fréquence assez lente (4-7 Hz), il touche les membres,
éventuellement la machoire mais épargne le chef. Aggravé par les émotions et le calcul mental, il est le plus souvent
asymeétique, voire unilatéral. Sous cette forme, le tremblement est quasi pathognomonique d'une maladie de
Parkinson. Il n'est cependant pas obligatoire pour le diagnostic et il est présent dans d'autres syndromes
parkinsoniens en particulier iatrogéne. Il répond aux traitements anticholinergiques et dopaminergiques. Le
tremblement postural = d'action (écriture, manipulation d'un verre, etc.) est caractéristique du tremblement essentiel.
Majoré par le stress, il affecte les membres supérieurs de facon bilatérale mais parfois asymétrique. Il peut toucher le
chef (type « non-non ») et la voix (chevrotante), il est plus rare aux membres inférieurs (un tiers des patients). C'est
un tremblement rapide de 7 a 12 Hz souvent calmé par une prise d'alcool (50%). En dehors du tremblement
essentiel, on le rencontre aussi dans le tremblement de la maladie de Parkinson avec composante posturale, le
tremblement iatrogénique (neuroleptiques), la maladie de Wilson et le tremblement dystonique. Il peut étre enfin
I'exagération du tremblement physiologique que peuvent provoquer une thyrotoxicose, 'anxiété, certains
médicaments (antidépresseurs tricycliques, lithium, acide valproique). Enfin, le tremblement d'action et d'intention est
souvent de nature cérébelleuse. Ce tremblement s'accentue avec la vitesse du mouvement et a I'approche de la
cible (tremblement intentionnel). Le plus souvent ample et I'on parle alors parfois de « dyskinésie volitionnelle », Il
peut s'accompagner de signes cérébelleux caractéristiques comme I'hypermétrie. Les causes les plus fréquentes
sont la sclérose en plaque, les séquelles de traumatisme cranien, les causes dégénératives (atrophies cérébelleuses
acquises ou héréditaires), les lésions vasculaires ou toute autre Iésion structurale du cervelet et de ses voies de
sorties.

Dans la premiére partie de cet exposé, nous traiterons le tremblement essentiel chronique de I'adulte en abordant les
hypothéses physiopathologiques, les données épidémiologiques, cliniques et électromyographiques et les
propositions thérapeutiques notamment chirurgicales lorsque le tremblement devient invalidant et source d'un
handicap fonctionnel majeur. Dans la seconde partie, nous évoquerons les autres formes de tremblement. A partir
des données récentes de la littérature, nous verrons que les résultats de leur traitement chirurgical sont plus
variables que ceux obtenus dans le tremblement essentiel.

++++

Le tremblement essentiel de I'adulte

Données historiques

Les premiéres descriptions de cas familiaux de tremblement rapportées par Most datent de 1836 et se sont
poursuivies tout au long du XIXéme siécle. Le terme de tremblement essentiel (TE) sera utilisé pour la premiere fois
en 1874 mais ce n'est qu'a partir de 1892 que ce terme s'imposera réellement notamment grace aux travaux d'un
neurologue francais Fulgence Reymond. Entre 1890-1910, plusieurs auteurs - Dana, Debove et Renault, Reymond,
Hamaide, Ughetti, Vié, Amore-Bonelli, Graupner, Flatau - ont mesuré la fréquence du tremblement et certains ont
effectué un enregistrement avec un sphygmographe analogue a celui mis au point par Jules Marey. Il a ainsi été
montré que le tremblement essentiel avait une fréquence moyenne de 8 cycles par seconde, mais que celle-ci

pouvait varier de 3 a 12 selon les patients.
++++

Epidémiologie

Le TE est une pathologie assez fréquente dont la prévalence se situe entre 0,5 et 4% au dela de 65 ans(52). Son
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incidence est estimée a 58/100 000 entre 60 et 79 ans ; 84 / 1000 000 apres 80 ans. En France 300 a 400 000
personnes sont concernées par cette pathologie soit 3 a 4 fois plus que de patients atteints de la maladie de
Parkinson et on estime que 30 000 patients sont atteints d'une forme sévére et invalidante. On considére que le TE
connait un caractére héréditaire dans environ 50% des cas. En réalité selon les études la proportion de TE avec des
antécédents familiaux varie entre 17 et 95 %. Le TE, qui touche aussi bien les hommes que les femmes, peut
débuter précocement dans l'enfance (5%) mais en général il débute plus tardivement a I'age adulte. On observe
deux pics de fréquence entre 15 et 20 ans et entre 50 et 70 ans. Les facteurs de risque identifiés sont I'age, l'origine
ethnigue (les Caucasiens sont plus susceptibles de développer le TE que les Africains), I'histoire familiale, et des
facteurs environnementaux alimentaires, ou toxiques (pesticides, mercure, plomb). Enfin, le lien avec la maladie de
Parkinson n'a pas été clairement établi(36). Néanmoins il apparait que le risque de développer un TE au cours de la
maladie de Parkinson est plus élevée dans les formes précoces de la maladie de Parkinson et lorsqu'il s'agit d'une
forme tremblante(81).

++++

Génétique

Le TE familial reconnait une origine héréditaire mais plusieurs facteurs génétiques pourraient étre nécessaires pour
développer la maladie tout en tenant compte aussi de l'influence de I'environnement. Ainsi I'étude des jumeaux
monozygotes montre que si I'un présente un TE, le deuxieme l'aura dans 60 % des cas ; cette proportion chute a
moins de 30% chez des jumeaux dizygotes. Le risque relatif pour un apparenté de premier degré (par exemple pére,
soeur, frére) de développer un TE est multiplié par 4,7 par rapport a la population générale. De transmission
autosomique dominante, il apparait que l'alléle pathologique se transmette de fagon préférentielle par rapport a
l'alléle normal (75 a 90 % au lieu des 50 % attendus) et qu'il ne s'agisse en fait pas d'une transmission autosomique
dominante classique mendélienne. D'autre part, il existe une grande hétérogénéité génétique puisque plusieurs
génes semblent impliqués dans la survenue du TE. Le premier locus est ETM1 en 3q13 identifié dans des familles
islandaises et a proximité duquel se trouve le gene DRD3 codant pour un récepteur de la dopamine dont le réle
causal suggéreé dans les populations américaine et francgaise est controversé. Le deuxiéme locus est ETM2 en
2p24.1 sur lequel se trouve le gene HS1-BP3 dont le variant A265G a été impliqué dans le TE familial au sein des
familles nord-américaines. Le troisiéme locus est ETM3 en 6p23 identifié dans d'autres familles nord-américaines.
Enfin il a récemment été montré qu'un variant dans le gene LINGO1 conférait un risque supplémentaire de
développer un TE(86).

++++

Physiopathologie

Il est communément admis que le TE résulte de I'autonomisation d'un générateur contenant des neurones capables
de décharger sur un mode oscillatoire provoquant in fine un dysfonctionnement de la boucle
olivo-cérébello-thalamo-cortico-spinale. La source de ce générateur reste néanmoins incertaine. On peut retenir
parmi les candidats potentiels : I'olive bulbaire inférieure, le thalamus et le cervelet.

Il existe dans I'olive inférieure des cellules ayant une activité oscillatoire qui est transmise aux cellules de Purkinje du
cervelet via les cellules grimpantes, puis aux voies de sortie du cervelet avant d'étre transmises enfin aux
motoneurones spinaux (voie bulbo-spinale). L'activité rythmique synchronisée générée dans I'olive inférieure peut
aussi se transmettre vers le noyau rouge controlatéral, le thalamus et le cortex moteur par la voie
olivo-cérébello-rubro-thalamo-corticale. Le thalamus pourrait aussi étre la source du tremblement ou au moins agir
comme un relais des oscillations et I'on connait I'efficacité « spectaculaire » de la stimulation cérébrale du noyau
ventral intermédiaire (Vim) du thalamus dans cette indication. De maniére intéressante, il existe de nombreux
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arguments cliniques et électrophysiologiques pour penser que le dysfonctionnement provient du cervelet lui méme.
Ainsi, plusieurs anomalies ont été décrites au niveau des cellules de Purkinje du cervelet : une diminution de leur
nombre(53), des cellules hétérotopiques(46) et des altérations axonales(19, 55) avec la description de torpedoes(5).
Parallelement, des travaux en spectroscopie IRM ont retrouvé des anomalies du rapport entre N-acetyl-aspartate et
créatine au niveau du cortex cérébelleux dans le TE. Ces anomalies ont pu étre corrélées avec la sévérité du
tremblement(54). Néanmoins cette corrélation n'est pas constante dans la littérature(69). Il y a trés peu d'études
anatomopathologiques post-mortem et la encore, les études ne sont pas toutes concordantes. Alors que Rajput et
coll.(78) n'ont retrouvé qu'une perte de 2% des cellules de Purkinje chez 20 cerveaux de patients ayant un TE, une
proportion beaucoup plus grande a été retrouvée dans la série de Louis et coll.(55) faite a partir de 33 cerveaux de
patients ayant un TE versus 23 controles. L'ensemble des travaux suggere donc qu'il existe des anomalies
structurelles et fonctionnelles du cervelet auxquelles s'associent parfois de corps de Lewy situés dans le tronc
cérébral et préférentiellement dans le locus coeruleus(55). Mais cela ne permet pas de répondre a la question
suivante : ces anomalies sont-elles la cause ou la conséquence du TE ?

++++

Données sémiologiques

Le TE associe communément une composante posturale et d'action ce qui permet de le différentier du tremblement
de la maladie de Parkinson qui dans sa forme typique n'est présent qu'au repos (tableau I).

Tremblement parkinsonien Tremblement essentiel
Durée d’évolution + breve Durée d’évolution longue et plus

Micrographie lente
Repos > attitude et action Ecriture tremblée
Hémicorporel puis bilatéral Attitude > action > repos
Menton, machoire, langue Moins asymétrique

« Sporadique » Cou, voix

Effet + L.-dopa Familial

Effet + de I’alcool
Beta-bloquant

Tableau | Caractéristiques et différences sémiologiques entre le tremblement de la maladie de Parkinson et celui du
tremblement essentiel.

Comme la plupart des mouvements anormaux le TE peut étre aggravé par le stress, I'anxiété(51) et la fatigue ; il
peut aussi étre transitoirement contrélé par la volonté. Il s'agit d'un tremblement symétrique ou asymétrique, distal au
début de la maladie, plus rapide (8 a 12 Hz) que dans la maladie de Parkinson ; son amplitude est variable (vidéo 1).
Le TE débute le plus souvent aux membres supérieurs qui sont atteints dans 95% des cas. Un tremblement du chef
et des membres inférieurs est présent respectivement dans 34% et 20% des cas. D'autre part, lorsque le
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tremblement gagne les muscles du cou (12%) la voix peut devenir chevrotante ; I'atteinte de la face, de la langue ou
du tronc est plus rare (5%)(70). Ce tremblement est fréquemment sensible & l'alcool(70) conduisant parfois les
patients a une dépendance. Pour étre essentiel, le tremblement doit étre isolé et par conséquent le reste de I'examen
neurologique normal hormis l'existence d'une roue dentée que I'on peut parfois rencontrer. Des criteres
diagnostiques ont été établis dans une conférence de consensus en 1998 (tableau II).

CRITERES DIAGNOSTIQUES

Conférence de consensus 1998

- Tremblement postural +/- d’action
- Mains et avant-bras +/- autres
localisations (chef)

- Permanent (amplitude fluctuante)
- Bilatéral, asymétrie possible
- Gene fonctionnelle

Evolution depuis plus de 5 ans

Critéres d’exclusion :

— Autres signes neurologiques (dystonie)
— Causes d’aggravation d’un tr. physiologique
— Traumatisme du systéme nerveux
— Tremblement psychogene
— Début brutal, aggravation par paliers
— Tremblement orthostatique primaire
— Tremblement isolé de la voix
— Tremblement spécifique d’une tache ou d une fonction isolée
— Tremblement isolé de la langue ou du menton (myoclonies, chin tremor)

Tableau Il Criteres diagnostiques du tremblement essentiel : conférence de consensus 1998.

Ces criteres sont repris de maniére simplifiée dans le tableau lll.
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CRITERES DIAGNOSTIQUES

SIMPLIFIES

Criteres principaux :

— Tremblement d’action bilatéral des mains et avant bras
Sans composante de repos
— Absence d’autres signes neurologiques (sauf roue dentée)
— Tremblement 1solé du chef possible sans posture dystonique

Criteres secondaires :

— Longue durée > 3 ans
— Histoire familiale
— Réponse positive de 1'alcool

Tableau Il Critéres diagnostiques simplifiés du tremblement essentiel.

L'évolution du TE se fait vers une aggravation progressive combinant une extension topographique du tremblement
vers les segments proximaux des membres, une augmentation de I'amplitude parallelement a une diminution de la
fréquence et l'installation d'une composante intentionnelle. Le degré d'invalidité est trés variable. Le plus souvent
mineur, le handicap peut aussi devenir trés sévére notamment en cas d'atteinte de la main dominante. L'impact
social peut étre majeur et certains patients sont contraints d'arréter leur activité professionnelle. L'aggravation peut
se faire jusqu'a rendre difficile des gestes de la vie quotidienne (se coiffer, se raser), l'alimentation, I'écriture et une
ré-orientation professionnelle est nécessaire chez environ 25 % patients.

Vidéo 1
<div class="spip_document_292 spip_documents spip_documents_center media video' id='media_292_ 48599'>
<video id="video_292 48599" controls autoplay preload="none" width="320" height="240">

++++

Examens complémentaires

Aucune examen n'est nécessaire pour faire le diagnostic de TE dont le diagnostic repose sur I'analyse des données
anamnestiques et sémiologiques. Néanmoins, ces examens peuvent étre pratiqués lorsqu'il existe un doute
diagnostique, en cas d'évolution atypique ou d'une efficacité décevante du traitement médical. D'autre part, le
diagnostic différentiel avec un syndrome parkinsonien dont le seul signe serait le tremblement peut étre difficile et le
recours au DaTSCAN® peut s'avérer utile.

Electromyogramme
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L'examen électromyographique (figure 1) doit étre combiné a un accélérometre. Le TE est un tremblement rapide
entre 7 et 12 Hz mais la fréquence n'a aucune valeur diagnostique. Il varie selon I'endroit ou I'on le mesure : fin et
rapide en distalité, son amplitude augmente et sa vitesse diminue aux niveaux des segments proximaux des
membres. Au cours de I'évolution de la maladie, le tremblement augmente d'amplitude et se ralentit. Néanmoins ces
mémes caractéristiques peuvent étre retrouvées dans d'autre forme de tremblement comme le tremblement
physiologique exagéré, dystonique, toxique ou psychogene.

I Y YA A AV A VA YAVAVAN
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Figure 1 Electromyogramme combiné a un accélérométre chez un patient atteint d'un tremblement essentiel. Ce
tracé électrophysiologique est caractéristique d'un patient présentant un tremblement essentiel. Il permet de mesure
la fréquence et 'amplitude du mouvement. Par définition, dans le tremblement, il existe un respect de la balance
agoniste-antagoniste ce que l'on peut vérifier sur cet enregistrement.

Le DaTSCAN®

Le DaTSCAN® utilise un traceur, l'ioflupane marquée a l'iode 123 fixant spécifiquement les transporteurs
présynaptiques de la dopamine du striatum. Cet examen permet de détecter la perte de neurones dopaminergiques
au niveau du striatum orientant le diagnostic vers un syndrome parkinsonien. Dans le TE, le DaTSCAN® est normal,
alors que dans le syndrome parkinsonien la fixation du traceur est réduite de maniére souvent asymétrique au niveau
du striatum (figure 2).

Figure 2 Ligand du transporteur de la dopamine : 123I-FP-CIT (Da TSCAN®). L'asymétrie de fixation du traceur sur
la partie droite de la figure évoque dans le contexte d'un tremblement atypique un syndrome parkinsonien. A gauche,
la fixation du traceur est symétrique ce qui permet d'évoquer en bonne concordance avec I'examen clinque le
diagnostic de tremblement essentiel.

++++

Traitement médical

En cas de tremblement mineur, bien toléré ne génant pas les actes de la vie courante et professionnelle, I'abstention
thérapeutique premiére est recommandée. Néanmoins, la prescription occasionnelle d'un béta-bloquant comme le
propanolol (Avlocardyl ®) ou d'une benzodiazépine telle que I'Alprazolam (Xanax®) peuvent aider les patients dans
certaines conditions de stress. Certains patients qui ont remarqué une bonne sensibilité de leur tremblement &
I'alcool en consomme en petite quantité. La moitié des sujets sont répondeurs avec une diminution de I'amplitude
tout a fait significative évaluée a environ 50 a 70 %. L'effet de I'alcool se manifeste dans les premiéres 90 minutes
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apres l'ingestion, dure environ 3 heures mais au prix d'un effet rebond parfois sévere. Le risque d'addiction limite
toutefois son utilisation "thérapeutique” méme si il n'a pas été rapporté plus de cas de dépendance chez ces
patients. Lorsque le traitement devient invalidant et impacte le quotidien, la prescription d'un traitement de fond
devient nécessaire.

++++

Les traitements médicamenteux de fond de premiere
Intention

Le traitement médical du TE a fait I'objet d'une revue de la littérature publiée en 2005 par un comité d'experts de
I'Académie Américaine de Neurologie. Selon cette revue, seuls le propanolol (Avlocardyl®) et la primidone
(Mysoline®) ont montré une efficacité dans au moins deux études de classe 1 concordantes et restent les
traitements a utiliser en premiére intention. Le propanolol, qui reste le traitement le mieux évalué, est un 2-bloquant
non sélectif qui réduit I'amplitude du tremblement de I'ordre de 50 % sans effet sur la fréquence. Trés efficace sur le
tremblement des membres supérieur, son efficacité sur le tremblement du chef est inconstante(15, 40). En terme
d'efficacité, sa forme LP (libération prolongée) est équivalente a celle de la libération standard(17). Les posologies
usuelles sont comprises entre 60 et 300 mg/jour. Les effets indésirables les plus fréquents sont : nausées et
vomissements, bradycardie, diarrhée, I'nypotension, paresthésie, fatigue, somnolence et étourdissement. Chez les
patients ne tolérant ou ne répondant pas au propanolol d'autres béta-boquants comme le métoprolol, I'aténolol, le
sotalol peuvent étre utilisé avec efficacité(57).

La primidone a montré une efficacité comparable au propanolol(41) dans plusieurs études de classe 1 avec une
posologie moyenne dans ces essais d'environ 500 mg/j. Comme le propanolol, la primidone, dont le mécanisme
d'action reste inconnu, permet de réduire le tremblement des membres supérieures d'environ 50% mais son effet sur
le tremblement du chef est modéré(94). L'instauration du traitement devra étre trés progressive en raison des effets
indésirables (ataxie, confusion, nausée et vomissement) trés fréquents lors de cette phase. Lorsqu'en monothérapie
le propanolol et la primidone restent inefficaces, une association des deux peut étre proposée(70). Enfin, la toxine
botulique est utile pour la prise en charge des tremblements du chef ou de la voix qui sont des localisations ou les
autres traitements médicamenteux ont une efficacité limitée. En revanche, elle n'améliore pas ou peu le tremblement
de la main.

++++

Les traitements médicamenteux de fond de seconde
Intention

Lorsque les patients répondent peu ou pas aux traitements de premiére intention, d'autres molécules peuvent étre
proposées. Citons parmi ces molécules les antiépileptiques comme le topiramate, la prégabaline, la gabapentine ou
les anxiolytiques comme l'alprazolam ou le clonazepam.

Dans deux études en double aveugle(18, 68) le topiramate a montré sa supériorité par rapport au placébo.
Cependant dans ces 2 études, 30% des patients ont arrétés le traitement en raison des effets secondaires. La
gabapentine, un autre agent anticonvulsivant, a montré une efficacité supérieure au placebo(67) et méme
comparable au propanolol a la posologie de 1200 mg/j(24). Néanmoins les résultats de cette étude sont & mettre en
balance avec les résultats d'une autre étude(71) qui n'a pas retrouvé de différence entre la gabapentine et le
placebo. La prégabaline a aussi montré son efficacité par rapport au placébo avec une réduction signification du
tremblement aux membres supérieurs mais I'amélioration sur les activités de la vie quotidienne et le test de la spirale
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n'était pas supérieure a celle du placebo(93). En ce qui concerne les benzodiazépines, I'alprazolam, a la posologie
de 0,75 mg/j, a montré une efficacité supérieure au placébo(33) et comparable a la primidone(26) au prix cependant
d'une sédation fréquemment rapportée.

Au stade de tremblement séveére, résistant aux traitements médicamenteux et invalidant pour les actes de la vie
guotidienne, il devient raisonnable de proposer aux patients des techniques chirurgicales qui apportent le plus
souvent une réduction extrémement significative du tremblement avec une remarquable amélioration de la qualité de
vie. Si la stimulation cérébrale profonde représente actuellement la technigue chirurgicale la plus utilisée pour le
traitement du TE sévere, nous évoquerons aussi I'expérience des thalamotomies et celle de la radiochirurgie en
conditions stéréotaxique.

++++

Traitement chirurgical

Historique

Dans la découverte de la cible thalamique, la science et le hasard ont tous deux joué leur rble. En effet, I'histoire
rapporte qu'un éléve d'lrving Cooper croyant réaliser une pallidotomie a obtenu une suppression totale du
tremblement. Or en regardant les radiographies stéréotaxiques per-opératoires, la Iésion censée se situer au niveau
du pallidum, se trouvait en réalité dans le thalamus ventro-latéral ce qui encouragea par la suite Cooper a pratiquer
de nombreuses cryothalamotomies. Dans le méme temps, sur la base de travaux anatomiques et physiologiques,
Hassler et Riechert sont arrivés a la méme conclusion et ont rapporté dés 1954 leur expérience de la thalamotomie
ventro-latérale sur le tremblement parkinsonien. Entre 1951 et 1967, Cooper diffusa largement cette technique puis
des auteurs aussi célébres que Riechert, Mundinger, Gilligham, Krayenbiihl et Siegfried I'ont reprise a leur tour et
rapportérent une réduction du tremblement parkinsonien entre 85 et 90% en dépit d'un effet moindre sur la rigidité.
Parallelement dans les années 60', grace a des enregistrements électrophysiologiques, Albe-Fessard et coll.(1, 2)
ont retrouvé au sein du Vim des cellules ayant une activité électrique synchrone du tremblement encore appelées «
tremor cells » et des neurones kinesthésiques disposés selon une organisation somatotopique. Devant une telle
efficacité la cible Vim a conquis rapidement et largement une trés large majorité de neurochirurgiens stéréotacticiens.
Au cours de ces thalamotomies, il a été montré que la stimulation au dela de 100 Hz permettait de réduire le
tremblement(30, 61) ce qui a conduit une vingtaine d'année plus tard a placer une électrode de stimulation au sein
de la cible pour obtenir le méme effet sur le tremblement(8, 9). D'une chirurgie Iésionnelle aux effets indésirables
irréversibles, on passait alors a une chirurgie modulatrice, adaptable et réversible. Une autre raison expliquant
l'intérét portée a la stimulation du Vim est venue des effets indésirables frequemment observés lors des
thalamotomies bilatérales en particulier les troubles de la parole et de I'équilibre. Ainsi, la stimulation du Vim autrefois
réservée pour traiter un deuxiéme coté chez un patient ayant déja eu une thalamotomie est devenue la technique de
premiére intention avec une morbidité moindre des procédures bilatérales. Aujourd'hui, la chirurgie « Iésionnelle »
conserve néanmoins sa place avec les « thalamotomies radiochirurgicales » qui nous le verrons plus loin apporte de
bon résultats avec une morbidité faible. Néanmoins, ces procédures restent une approche de seconde intention
réservée aux patients chez qui la stimulation cérébrale est contre-indiquée.

++++

Organisation anatomique du Thalamus

Le thalamus, relais central des informations motrices, sensitives, sensorielles, cognitives et émotionnelles posséde
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une organisation nucléaire complexe pour laquelle il n'existe pas encore aujourd'hui de consensus en ce qui
concerne sa nomenclature. C'est la classification de Hassler parue en 1977 que nous retiendrons dans cet exposé.
Selon cette nomenclature, le groupe des noyaux ventraux et latéraux du thalamus (noyaux moteurs) qui nous
intéresse particulierement ici se dénomme : noyau ventral-oral antérieur (Voa), ventral-oral postérieur (Vop), noyau
ventral-intérmédiaire (Vim).

Le thalamus, de forme ovale, qui appartient au diencéphale est limité en dedans par le 3éme ventricule et en dehors
par la capsule interne. Orienté de 20 a 30° par rapport au plan médian, il est composé chez I'homme d'environ 120
noyaux, certains ayant une fonction qui reste a définir(29, 74). Le Vim mesure approximativement 2 a 4 mm dans
I'axe antéro-postérieur, 8 a 10 mm dans l'axe transversal et 8 a 10 mm en hauteur. Il est bordé en avant par le Vop et
le noyau ventral caudal (\Vc) en arriere. Médialement, il est limité par le noyau centro-médian du thalamus et
latéralement par la capsule interne. Dorsalement, on retrouve les noyaux dorsaux du thalamus comme le noyau
dorsal intermédiaire et ventralement la zona incerta (ZI) et les fibres du lemnisque médian situées en bas et en
arriere (figure 3). Le Vim recoit de nombreuses afférences cérébelleuses, le Vop recoit quant a lui des afférences
pallidales et le Vc des afférences sensitives lemnicales(29).

—— T |

~ lateral postenom\

Figure 3 Anatomie du thalamus et représentation somatotopique. (A) En coupe axiale, le Vim se situe en arriére des
noyaux ventro-oraux antérieur et postérieur (Voa, Vop), en avant des noyaux caudaux (Vc), en dedans de la capsule
interne et en dehors des noyaux centraux ; la somatotopie du Vim est représentée avec la téte en position médiale,
les membres inférieurs en position latérale et les membres supérieurs entre ces 2 portions ; (B) en coupe sagittal, il
se situe sous les noyaux dorsaux du thalamus et au dessus de la zona incerta. L'électrode de stimulation doit

atteindre la portion ventrale du Vim et peut étre descendue jusqu'au niveau de la zona incerta.

Les enregistrements électrophysiologiques ont permis de retrouver ces cellules s'activant a la mobilisation des
articulation (neurones kinesthésiques) alors que d'autres cellules « battent » a la fréquence du tremblement : on les
appelle « tremor cells ». Enfin un 3éme type de cellules « voluntary cells » ont pour particularité d'augmenter leur
activité avant ou durant la mobilisation active d'un segment de membre(27). Il existe une représentation
somatotopique au sein du Vim, la face se situant médialement, la jambe latéralement et le bras entre les deux. Des
neurones kinestésiques et des « tremor cells » sont aussi présentent au sein du Vop dont le nombre augmente en se
rapprochant du Vim(27). Il existe aussi au niveau du Vc, en bordure du Vim, des « tremor cells » dont le nombre
décroit a mesure que I'on s'éloigne du Vim.
++++

Technique chirurgicale
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Principes du traitement chirurgical

Les étapes chirurgicales de la visée du Vim incluent comme la majorité des procédures stéréotaxiques :

1- I'obtention d'une imagerie référencées dans le volume stéréotaxique,

2- une sélection minutieuse des acquisitions radiologiques a utiliser en vue de l'implantation,

3- une démarche « obsessionnelle » dans le travail de planification incluant le repérage de la cible et la définition
d'une trajectoire,

4- une méthodologie d'implantation rigoureuse utilisant un systeme de repérage anatomique qui en fonction des
cibles sera combiner a un repérage électrophysiologique et/ou clinique et

5- une imagerie post-opératoire dans les 3 plans de I'espace pour contrdler la précision anatomique de l'implantation
par rapport aux résultats attendues a la planification.

Que la procédure soit « frame-based » ou « frameless » robotisée, elle doit étre dans tous les cas précise et
reproductible d'un patient a I'autre pour garantir in fine le meilleur résultat fonctionnel. Si la connaissance de son
propre « systeme stéréotaxique » est primordiale, il en est d'autant des outils d'imagerie et des logiciels de
planification et de fusion d'images que I'on utilise et qui lorsqu'ils ne sont pas maitrisés, peuvent étre, a leur tour,
source d'erreur et d'imprécision.

Il'y a probablement autant de « technigues chirurgicales » que de centre et chacun doit mettre en place sa propre
procédure en fonction des outils qu'il possede. Néanmoins certains points fondamentaux sont quasi immuables en
ce qui concerne la visée du Vim. L'une des spécificités de cette cible est de pas étre visible en IRM quelque soit la
séquence utilisée. Un repérage « indirect » de la cible reste nécessaire en s'appuyant par conséquent sur les
données d'un atlas stéréotaxique qui dans l'idéal pourra étre normalisé selon I'anatomie de chacun. Par conséquent,
pour le Vim, une chirurgie éveillée s'impose encore, afin de combiner au contréle anatomique per-operatoire, un
contr6le électro-clinique permettant d'ajuster au mieux le positionnement de I'électrode définitive.

++++

L'imagerie stéréotaxique

L'intervention débute par la pose du cadre du cadre de stéréotaxie pour la chirurgie « frame-based » ou la pose de
fiduciaires pour la chirurgie « frameless », sous anesthésie locale afin d'obtenir une imagerie référencée dans le
volume stéréotaxique. Si certains utilisent une IRM stéréotaxique, d'autres préférent fusionner une IRM qui ne l'est
pas avec une acquisition tomodensitométrique qu'il le sera alors nécessairement. Les séquences d'IRM utilisées
pour ce repérage sont variables d'un centre & l'autre. A la séquence volumique T1 injectée (MPRage), certains
ajouteront une séquence ventriculographique (séquence CISS, Fiesta, Drive selon le constructeur), d'autre une
séquence spin-echo T2 et pour d'autre encore une tractographie (séquence DTI). Avant de débuter le planning
chirurgical, il est primordial de s'assurer de la précision géométrique relative a la reconstruction du volume
stéréotaxique ainsi que de la qualité du recalage des images des séquences IRM et éventuellement du scanner pour
ceux qui l'utilisent.

La séquence ventriculographique permet un repérage optimal des fiduciaires intracérébraux CA et CP et la définition
du plan sagittal médian. La séquence spin Echo T2 apporte des informations sur la localisation anatomique de la
capsule interne et sur le ciblage de la zona incerta (ZI) caudale située légérement en dessous du Vim qui on le verra
peut avoir son importance. Le repérage de la capsule interne pourra aussi étre précisée par la tractographie
néanmoins plus classiquement utilisée lors d'une approche radiochirurgicale. Enfin, la séquence T1 est
indispensable pour établir une trajectoire qui comme toute procédure stéréotaxique devra éviter les vaisseauy, les
sillons et si possible les ventricules.
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Les progrés de I'imagerie remnographique fournissent une anatomie de plus en plus précise des ganglions de base,
et, l'avénement des IRM de trés hauts champs permettra vraisemblablement dans 'avenir de repérer les noyaux
intra-thalamigues. Néanmoins, pour le moment, ces outils ne peuvent étre utilisés en routine en raison des
distorsions d'image et du temps d'acquisition trés long de ces images. Certaines séquences en IRM 3T (séquence
optimisée en écho de gradient) permettent aujourd'hui de délimiter les groupes nucléaires du thalamus (noyaux
médians, latéraux, antérieurs, postérieurs) mais l'identification des bordures de chacun des noyaux en particulier du
Vim(10) n'est pas encore possible (figure 4). Ce type de séquence, prometteuse demanderont néanmoins une
validation rigoureuse comme cela a été fait pour le noyau sous-thalamique(49) notamment en raison des distorsions
d'images que nous avons évoquées ci-dessus.

Figure 4 Séquence IRM optimisée pour le thalamus en IRM 3T. (A) coupe axiale centrée sur le thalamus issue de
l'atlas de Mai, (B) coupe axiale centrée sur le thalamus issue de I'atlas de Schaltenbrandt, (C) IRM 1.5T, séquence
T2 dans le plan axial, montrant le thalamus sans délimitation des sous-structures thalamiques, (D), IRM 3T avec
optimisation d'une séquence en écho de gradient. Sur cette séquence, on peut délimiter les groupes nucléaires
médians, latéraux, antérieurs et postérieurs du thalamus sans pouvoir identifier chacun des noyaux comme le Vim
par exemple.

Iconographie tirée de la revue AJNR (2011). B. Bender et al. « Optimized 3D Magnetization-Prepared Rapid
Acquisition of Gradient Echo : Identification of Thalamus Substructures at 3T. AJNR (2011).

+H++

n eterrer[%ercﬁgler Jet %xrﬂue du noyau ventral

L'une des techniques de référence pour le repérage indirecte de la cible Vim est I'utilisation du parallélogramme de
Guiot (figure 5). Dans ce parallélogramme, les cibles sont définies en fonction de la hauteur du thalamus, de la
distance inter-commissurale et de la distance par rapport a la ligne médiane. Cette méthodologie requiert donc pour
commencer le repérage de CA, CP et la définition anatomique du plan sagittal médian. Ces points de références,
bien repérer par la ventriculographie, sont parfaitement identifiables en IRM en particulier grace a une séquence
ventriculographique (cf. ci dessus).
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Figure 5 Parallélogramme de Guiot.

Selon Guiot, la cible Vim répond aux coordonnées suivantes (figure 4) : 3/12éme de la distance CA-CP en avant de
CP pour la coordonnée antéro-postérieure (y), a hauteur du plan CA-CP pour la cordonnée verticale (z) et entre 13
et 16 mm de part et d'autre de la ligne médiane pour la coordonnée médio-latérale (x). La coordonnée x est
frequemment ajustée en fonction de la largeur du 3éme ventricule. Classiquement pour le Vim, la coordonnée x se
situe @ 11,5 mm du bord latéral homolatéral du thalamus ou encore a 11,5 mm + (largeur V3/2) a partir de la ligne
médiane (figure 6).

-

Figure 6A Repérage du Vim a partir de I''RM. (A) IRM en coupe sagittale : séquence ventriculographique utile pour
un repérage optimal des points de références intracérébraux CA et CP (CA, commissure antérieure, CP, commissure
postérieure) et du plan sagittal médian ;
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Figure 6B Repérage du Vim & partir de I''RM. (B) Calcul des coordonnées du Vim selon Guiot. La cible se situe a
mi-distance entre le milieu de (CA-CP) et CP, a hauteur du plan CA-CP (spot rouge sur la coupe axiale de gauche)
et a 11,5 mm du mur latéral du 3éme ventricule (spot rouge sur la coupe axiale de droite). La latéralité devra étre
adaptée a la position de la capsule interne que I'on peut repérer sur la coupe en séquence T1 ou sur une séquence

spin écho T2.
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Figure 6C Repérage du Vim a partir de I''RM. (B) Calcul des coordonnées du Vim selon Guiot. La cible se situe a
mi-distance entre le milieu de (CA-CP) et CP, a hauteur du plan CA-CP (spot rouge sur la coupe axiale de gauche)
eta 11,5 mm du mur latéral du 3éme ventricule (spot rouge sur la coupe axiale de droite). La latéralité devra étre
adaptée a la position de la capsule interne que I'on peut repérer sur la coupe en séquence T1 ou sur une séquence
spin écho T2.

Cette coordonnée doit étre ajustée en fonction de la localisation de la capsule interne qui pourra étre identifiée au
mieux sur la séquence T2 ou une tractographie mais elle est aussi visible en T1. Le point d'entrée se situe en regard
de la suture coronale et doit étre assez médian (tout en évitant le systéme ventriculaire) afin que le volume du Vim
puisse étre traversée sur la plus grande distance possible. La trajectoire « idéale » doit étre paralléle a I'axe
Vim/Vop, 2 a 3 mm en avant de la bordure antérieure de Vc. Bien sur le positionnement du point d'entrée devra étre
adapté a I'environnement anatomique local (vasculaire, sillon).

D'autres méthodes de repérage peuvent étre utilisées. Par exemple, le groupe de la Pitié-Salpétriere utilise un atlas
3D déformable élaboré par J. Yelnik et E. Bardinet. Cet atlas a été construit a partir de coupes IRM post-mortem
combinées a des coupes histologiques 3D. Un algorithme de reconstruction permet de recaler I''RM des patients
avec les reconstructions 3D des ganglions de la base selon l'atlas et permet une visée « directe » du thalamus(7)
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(figure 7).

Figure 7 Atlas 3D déformable des ganglions de la base. Cet atlas élaboré par le groupe de la Pitié-Salpétriere
permet grace a un algorithme de recaler I''RM du patient avec les données anatomiques de l'atlas permettant de
planifier pour le Vim une visée "directe".

Figure extraite de la revue « Movement Disorder (2011) : E. Bardinet E et al. Thalamic stimulation for tremor : can
target determination be improved ? Mov Disord (2011)

+H++

Stimulation cérébrale profonde : technique

L'installation du patient est variable d'un centre a I'autre. Nous préférons les installer en position couchée dans une
position aussi proche que possible de la position dans laquelle le patient a passée son IRM. Cette position permet de
réduire le « brain shift » et le risque de rentrée d'air mais a l'inverse favorise la fuite de liquide céphalo-rachidien
(LCR). Aprés la mise en place des champs, sous anesthésie locale (xylocaineR adrénalinée 2%), une incision
arciforme centrée par le point d'entrée est réalisée. Aprés avoir réalisé un trou de trépan (diameétre 14 mm) et
assurer une parfaite hémostase, la dure mére peut étre au choix ouverte ou non. L'avantage de travailler dure-mére
fermée est de réduire au minimum les fuites de LCR alors qu'a l'inverse travailler dure-mére ouverte permet d'avoir
un meilleur contrdle local et limiter les risques de saignements corticaux. Si la dure-mére est ouverte, il est
indispensable, notamment lorsque la procédure est longue, de limiter les fuites liquidiennes en obturant
transitoirement le trou de trépan par du coton, du tissu hémostatique, et/ou de la colle des que le(s) guide(s) est
(sont) en place. Aprées avoir placée un ou plusieurs tube(s) guide(s), 1 a 5 micro-électrode(s) d'enregistrement sont
descendues quelques mm au dessus (10 mm dans notre procédure) de la cible anatomique définie a partir du
planning chirurgical. Les électrodes peuvent étre descendues simultanément ou I'une apres l'autre lorsque
I'enregistrement électrophysiologique faite avec I'électrode en place n'apporte pas une entiére satisfaction. Aprés voir
vérifié les impédances, I'enregistrement électrophysiologique peut débuter ce qui permet de repérer en premier lieu
la bordure supérieure de la cible Vim puis sa bordure inférieure (extinction de I'activité thalamique typique). A partir
des résultats de cet enregistrement sont définis les sites de stimulation (macro-stimualtion) en se limitant aux
trajectoires qui ont traversées le thalamus. Sur le plan électrophysiologique, les données du « microrecording » et
des tests de stimulation pour le Vim ont bien été décrites en 2006 par Gross et coll.(25). Au niveau du Vim, on
retrouve des cellules kinesthésiques dont l'activité augmente avec la mobilisation passive des membres avec selon
la somatotopie du thalamus une représentation des membres supérieures et des membres inférieurs situés
respectivement a la partie ventro-médiale et latéro-dorsale du noyau. D'autre part, une activité synchrone du
tremblement peut étre retrouvé au sein du Vim (vidéo 2) qui est aussi présente a la partie antérieure du Vop. Lors
des épreuves de stimulation, il est possible d'obtenir une régression compléte ou quasi compléte pour des
amplitudes trés faibles de 0,2 a 0,3 mAmp sans qu'il soit normalement nécessaire de dépasser 1,5 mAmp (vidéo 2).
Le déclenchement de paresthésies cheiro-orales, d'une durée assez bréve de 10 a 15 secondes, a une excellente
valeur localisatrice, liées a la stimulation du noyau Vc immédiatement en arriére du Vim. L'apparition d'une
contracture pyramidale liée a la stimulation des fibres de la capsule interne devra nécessairement conduire a utiliser
une trajectoire plus médiale. La présence de paresthésies génantes et durables est liée a une trajectoire trop
postérieure avec des paresthésies dans le membre inférieur si I'électrode est dans la portion latérale du Vc et dans le
membre supérieur si I'électrode est située dans la portion médiale. Une sensation vertigineuse est a rattachée le plus
souvent a une électrode un peu trop profonde. En fonction des données anatomiques, électrophysiologique et
clinique, la trajectoire optimale sera retenue afin de déposer a la cible une électrode quadripolaire définitive. En cas
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d'implantation bilatérale une procédure identique sera répétée du coté controlatéral. Un contr6le anatomique en 3D
avant l'ablation du cadre est nécessaire pour contréler et comparer les coordonnées stéréotaxiques des plots
contacts de(s) électrode(s) en place avec les coordonnées planifiées en pré-opératoire.

La priorité est donnée le plus souvent au traitement de la main dominante en premier. Si le patient est invalidé par
un tremblement controlatéral, une implantation bilatérale peut lui étre proposée. En fonction des équipes, le second
coté pourra étre traité dans le méme temps opératoire ou lors d'une seconde procédure stéréotaxique. Ce choix peut
étre aussi déterminé en per-opératoire. Si les tests de stimulation provoque des effet indésirables en particulier une
dysarthrie, il devient plus prudent d'implanter le coté controlatéral dans un second temps aprés régression complétes
de troubles dysarthriques. L'(es) électrode(s) définitive(s) est (sont) ensuite tunnélisée(s) sous le scalp puis
connectée(s) a une (deux) extensions qui est (sont) tunnélisée(s) jusqu'au générateur de stimulation placé le plus
souvent dans une poche sous-cutanée en région pectorale. L'implantation du générateur peut étre faite le méme jour
gue l'implantation des électrodes ou différée de quelques jours. Dans notre équipe, la mise en route du stimulateur
est faite a J3-J5 de la chirurgie, elle peut étre beaucoup plus tardive (jusqu'a 4 semaines apres l'implantation) dans
d'autres centres.

Vidéo 2
<div class="spip_document_293 spip_documents spip_documents_center media video' id='media_293 97181'>
<video id="video 293 97181" controls preload="none" width="320" height="240">

++++

Thalamotomie : technique

Sur le plan chirurgical, les étapes de la procédure stéréotaxique rejoignent celles que nous venons de décrire ci
dessus pour la stimulation cérébrale profonde. Parmi les différentes techniques qui existent pour faire une lésion,
c'est I'utilisation d'une électrode de thermocoagulation positionnée grace a une procédure stéréotaxique puis
connectée a un générateur de radiofréquence qui semble apporter la meilleure satisfaction. Compte tenu du
caractere irréversible de la Iésion et de I'absence de modulation possible, le parfait positionnement de I'électrode de
thermocoagulation revét ici une importance capitale. La localisation de la thermocoagulation est la méme que le site
d'implantation idéale d'une électrode de stimulation cérébrale profonde(37, 85). En regle générale, un test est fait &
42°C pendant 60 secondes est pratiqué suivi lorsqu'il est concluant par une augmentation de la température a
70-75°C pendant 60s. L'efficacité de la Iésion est contr6lée pendant toute la durée de la procédure. Si 15 minutes
apreés la Iésion, la régression du tremblement est jugée insuffisante, la taille de la Iésion peut étre élargie en élevant
pour certain la température & 80°C pendant 30 & 60 secondes en déplagant éventuellement I'électrode si nécessaire.
Le volume de la Iésion(6) se situe généralement entre 30 et 60 mm3.

++++

Résultats du traitement chirurgical

Stimulation thalamique (vidéo 3)

<div class="spip_document_294 spip_documents spip_documents_center media video' id='media_294 375'>

<video id="video_294 375" controls preload="none" width="320" height="240"
poster="http://www.neurochirurgica.org/IMG/png/capture_d_ecran_2014-12-04_a_17.43.17.png">

Le bénéfice a court, moyen et long terme d'une stimulation unilatérale du Vim dans le TE a été trés largement
rapporté dans la littérature avec une amélioration significative du tremblement du membre supérieur (controlatéral &
la stimulation) chez 90% des patients(9, 39, 50, 73, 77, 79, 87). Chez 22 patients opérés d'un TE (15 unilatéraux, 7
bilatéraux), Pahwa et coll.(73) ont rapporté une réduction du tremblement au(x) membre(s) supérieur(s) de 75 et
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86% respectivement pour une stimulation unilatérale et bilatérale. L'amélioration pour la totalité du corps était
moindre de 46 et 78% pour une stimulation respectivement uni et bilatérale. L'amélioration de I'écriture et du dessin
était de 57%. L'effet de la stimulation était assez stable puisque entre la 1ére et 5éme année post-opératoire, les
parameétres de stimulation sont restés inchangés. Chez 52 patients (29 unilatéraux, 23 bilatéraux), Putzke et coll.(77)
ont rapporté une amélioration du tremblement de 83% aux membres supérieurs et une amélioration de 63% des
activités quotidiennes sans réduction du bénéfice au cours du suivi. A 7 ans, il persiste une amélioration significative
sur la qualité de vie méme s'il a été montré que l'efficacité sur le tremblement avait tendance a diminuer (phénoméne
de tolérance ?)(13, 28). Les effets indésirables de la stimulation que I'on retrouve le plus fréquemment sont ;
paresthésies, asthénie, hypophonie, dysarthrie, trouble de I'équilibre, dysphagie, céphalée, troubles de la
coordination, dépression. Les troubles de I'équilibre et la dysarthrie sont plus fréquemment rapportés en cas de
stimulation bilatérale. Des cas de dysgueusie réversibles ont également été rapportées(23, 82). L'effet de la
stimulation a aussi été évalué sur le tremblement de la téte et la voix. Dans des séries de patients chez qui
l'indication chirurgicale restait le tremblement sévere d'un ou des deux membres supérieurs, I'amélioration de la voix
allait de 15 a 51% en cas de stimulation unilatérale a 39 a 100% en cas de stimulation bilatérale(42, 66, 76, 87).
Dans la vidéo 3, le patient a été opéré d'un tremblement bilatéral en 2 temps. La vidéo a été faite entre le ler et le
2éme temps opératoire et montre une amélioration significative du tremblement de la main droite dominante.

++++

Thalamotomies vs stimulation thalamique

Il existe plusieurs études qui ont comparé les résultats d'une thalamotomie avec la stimulation du Vim. Les résultats
de ces deux techniques sont comparables en terme d'efficacité au niveau des membres supérieurs. Globalement, il
existe avec ces 2 techniques une régression compléte ou quasi compléte au niveau du membre supérieur chez 60 a
90% des patients et I'efficacité a long terme est comparable(72, 83, 88). Apres plusieurs années de traitement, le
bénéfice sur le tremblement a tendance a diminuer de maniére équivalente avec les 2 techniques. L'indication de la
thalamotomie est rare actuellement en France. Elle peut se justifier éventuellement en cas de probléme infectieux
sur le matériel de stimulation profonde. Elle peut aussi trouver sa place dans certains pays en raison du cout élevée
du matériel de stimulation profonde. Lorsque le risque chirurgical devient trop important en raison d'une co-morbidité
élevée (patient vasculaire, prise au long cours d'anticoagulant oraux, age élevé), le recours a une procédure
radiochirurgicale avec pour objectif initial de traiter le tremblement de la main dominante est trés pertinent.

++++

Traitement radiochirurgical

La radiochirugie en conditions stéréotaxiques pour le TE est une alternative thérapeutique tout a fait raisonnable
chez les patients ayant une co-morbidité élevée, un traitement par anti-agrégant plaquettaire ou anti-coagulant oral
au long cours et/ou en cas d'age élevé. Ce traitement peut aussi étre propose si le patient refuse le traitement par
stimulation profonde qui doit rester a I'heure actuelle le traitement chirurgical de premiére intention.

Pour le TE, le but du traitement radiochirurgical est de délivrer en une séance unique une dose élevée de
rayonnement gamma sur une cible de petit volume. La précision de la procédure stéréotaxique est primordiale
compte tenu du caractere irréversible du traitement. Les principes du repérage sont les mémes que pour la
thalamotomie ou la stimulation cérébrale profonde. Le ciblage du Vim est réalisé a partir d'une imagerie référencée
dans un cadre de stéréotaxie avec le recours supplémentaire quasi systématique d'une tractographie (séquence
DTI) pour un repérage optimal de la capsule interne. Une dose de 130-140 grays est délivrée & la cible avec un
collimateur de 4 mm. Ainsi pratiquée, la radiochirurgie réduit significativement le tremblement. Chez 26 patients avec
un suivi moyen de 36 mois, Kondziolka et coll.(43) ont rapporté une réduction du tremblement d'action et une
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amélioration de I'écriture chez 69% des patients et 23% avaient une amélioration seulement du tremblement d'action.
50% des patients n'avaient plus de tremblement ou conservait un tremblement mineur aux membres supérieurs. De
maniére équivalente, Young et coll.(92) ont rapporté les résultats chez 102 patients atteints d'une tremblement. Dans
ce sous-groupe de patient atteint d'un TE (soit 52 patients), I'efficacité de la radiochirurgie était majeure avec une
régression compléte ou quasi compléte du tremblement chez 92% des patients. L'efficacité & long terme était
satisfaisante avec 88% de patients qui conservaient une excellente efficacité de la radiochirurgie au dela de 4 ans de
suivi. Les complications (hémiparésie et dysarthrie, dysphagie) sont rares et le plus souvent transitoires(43, 64, 92)
et encore plus rares sont les complications permanentes. Dans une étude prospective chez 72 patients traités d'un
tremblement parkinsonien ou d'un tremblement essentiel avec un suivi a 2 ans, Ohye et coll.(64) n'ont rapporté
aucune complication permanente. A l'inverse, Okun et coll.(65) ont rapporté un taux de toxicité et de complications
plus élevé que dans la littérature. Mais des dosimétries supérieures (200 gy) a celles recommandées aujourd'hui
(130 gy en moyenne) expliquent trés vraisemblablement ces résultats. Bien que le traitement soit dans cette
indication bien standardisé, la réaction tissulaire post-radiochirurgicale est quant a elle assez variable d'un patient &
l'autre. Si la majorité des patients ont des modifications tissulaires visible en IRM qui sont trés focales, 10% en
revanche ont des réactions plus larges qui peuvent entrainer une hémiparésie le plus souvent transitoire(64).

De maniére intéressante Terao et coll.(89) ont montré apres le traitement radiochirurgical une redistribution des
cellules kinesthésiques laissant penser que I'effet thérapeutique n'est pas seulement du a la Iésion mais peut étre
aussi a une modification du fonctionnement neuronal. Pour I'heure, le traitement radiochirurgical reste une procédure
le plus souvent unilatérale méme si certaines équipes ont publié des résultats d'une procédure bilatérale trés
intéressants(64, 92). Néanmoins il manque dans la littérature d'études prospectives évaluant le bénéfice/risque de
ces procédures bilatérales. Une attention toute particuliere devra étre portée aux troubles de I'équilibre et de la
parole qui sont bien décrits avec les thalamotomies par thermo-lésion et de maniére moins fréquente dans les suites
d'une stimulation bilatérale.

++++

Conclusion et perspectives

Le tremblement essentiel est une pathologie fréquente et héréditaire dans environ 50% des cas qui peut étre a
l'origine d'un handicap fonctionnel trés sévere. Seulement deux molécules ont montré une efficacité dans au moins
deux études de classe 1 concordantes et restent les traitements a utiliser en premiére intention : propanolol et
primidone. En cas d'échappement thérapeutique, l'alternative chirurgicale doit étre proposée. Actuellement, la
stimulation du Vim est la technique de choix pour le traitement chirurgical du TE. Cette technique a largement
supplanté les gestes de thalamotomies par thermolésion aux conséquences irréversibles en cas de lésion trop
étendue ou trop proche de la capsule interne. En cas d'atteintes bilatérales, sévéres, des gestes de stimulation
bilatérale peuvent étre proposés en sachant qu'il existe un risque de dysarthrie ou de troubles de I'équilibre
néanmoins moins fréquent qu'avec les thalamotomies bilatérales. Lorsque une stimulation cérébrale ne peut étre
envisagée pour les raisons évoquées plus haut, une « thalamotomie radiochirurgicale » effectuée « in the state of art
» peut étre proposée avec une efficacité trés intéressante sur le tremblement et une morbidité faible qui est le plus
souvent transitoire (hémiparésie). Enfin, plus récemment, certaines équipes ont développé des techniques de
thermo-lésions par ultra-sons focalisés guidés par IRM(16). Cette approche extrémement séduisante semble fournir
des résultats encourageants sur le tremblement mais demande bien entendu une évaluation rigoureuse aussi bien
en terme d'efficacité que d'effets indésirables.

++++

Les autres formes de traitement
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Le tremblement de repos de la maladie de Parkinson et le tremblement postural et d'action typique du tremblement
essentiel sont trés bien connus et répondent tous deux tres efficacement aux gestes de neurochirurgie fonctionnelle
(thermo-lésion, stimulation cérébrale, radiochirurgie stéréotaxique) centrés sur le Vim. Alors que le tremblement
d'action et intentionnel peuvent se rencontrer a un stade tardif du TE, ils sont en revanche souvent caractéristique
d'un tremblement secondaire observé dans la sclérose en plaque (SEP), dans les suites d'un AVC du cervelet ou
des voies cérébelleuses ou dans le cadre d'un tremblement post-traumatique (figure 8). Ces affections peuvent
combiner toutes les composantes du tremblement ou « Holmes tremor ». Lorsque le tremblement d'action devient
invalidant, une procédure de neurochirurgie fonctionnelle peut étre proposée au patient en gardant a I'esprit que les
résultats de cette procédure seront le plus souvent inférieurs aux résultats habituellement attendus dans le
tremblement parkinsonien ou le TE.

Figure 8
TREMBLEMENT
Repos Attitude Action Holmes tremor
Tremblement
physiologique Tremblement
exagere de la SEP
AVC
Tren@lem_e nt Tremblement Tumeur
parkinsonien essentiel Tremblement i
post-
Tremblement traumatique
dystonique
Tremblement
dystonique

Figure 8 Les différentes composantes du tremblement et principales affections concernées.

Nous aborderons dans cette partie ces autres formes de tremblement en évoquant plus spécifiguement ceux pour
lesquels nous pouvons proposer un traitement chirurgical. En revanche nous n'évoquerons pas le tremblement
parkinsonien qui sera traité dans la question se rapportant au traitement chirurgical de la maladie de Parkinson.
++++

Données sémiologiques

Le tremblement d'action est un tremblement complexe combinant une composante d'attitude et intentionnelle. Ce
tremblement est généralement plus ample, plus lent (2,5-4 Hz) et prédomine a la racine des membres supérieurs ce
qui peut le rendre extrémement invalidant. Aux segments proximaux des membres le tremblement d'attitude est mis
en évidence par la manoeuvre du bretteur (flexion a 90° des avant-bras sur les bras et adduction des épaules). Ce
tremblement affecte la rotation, I'adduction-abduction et la flexion-extension des épaules. Aux poignets et aux
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doigts, le tremblement devient généralement plus rapide. Le tremblement distal est facilement mis en évidence en
demandant au patient de tendre devant lui ses membres supérieurs. Lors de la réalisation d'une action (amener un
verre a la bouche par exemple), ce tremblement peut s'intensifier a I'approche d'une cible (épreuve doigt-nez) ; c'est
la composante intentionnelle du tremblement. Lorsque le patient est affecté par ce tremblement, il peut devenir trés
difficile pour lui de réaliser des gestes de la vie courante : se brosser les dents, boire, manger, se coiffer, attraper un
objet. Ce tremblement peut étre isolé mais le plus souvent il est associé a d'autres signes qui dépendent de
I'affection causale. Le tremblement d'action peut s'accompagner d'un syndrome cérébelleux et il peut devenir trés
difficile de différencier le tremblement intentionnel d'une dysmétrie ce d'autant que les deux sont parfois intriqués. La
présence d'autres signes cérébelleux peut aider au diagnostic. Enfin ce tremblement peut étre accompagné d'un
déficit moteur qui peut réduire le tremblement. L'existence d'un déficit ou d'une composante dystonique ne doit pas
étre méconnue dans I'évaluation préopératoire car sa présence peut réduire le bénéfice du traitement chirurgical.
++++

Etiologie
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Traitement

Dans ce type de tremblement, le traitement médicamenteux est souvent assez décevant. Différentes molécules
méritent néanmoins d'étre essayées comme le clonazepam, l'isoniazide, la carbamazepine, la primidone ou
l'ondansetron. Le propanolol peut étre efficace sur la composante posturale mais son efficacité sur le tremblement
d'action est trés modeste. Le traitement chirurgical est par conséquent une option a considérer dés lors que le
tremblement devient invalidant. Les objectifs du traitement chirurgical devront étre clairement exposé au patient. En
effet, il est fréquent que le tremblement soit associé a d'autres symptdmes comme un déficit moteur ou une dystonie
qui ne seront pas améliorés par le traitement chirurgical.

++++

La cible

Pour le traitement chirurgical, le Vim reste la cible de choix(35, 60). Ohye et coll.(62) ont montré de leur expérience
sur la thalamotomie que la Iésion devait souvent étre un peu plus large que dans le traitement du TE. D'autre part,
dans le traitement de ces tremblements, le « testing » clinique per-opératoire est crucial car d'un patient a l'autres
I'efficacité du traitement est trés variable.

Parallelement au Vim, d'autres cibles semblent apporter une efficacité comparable voire supérieur & la cible Vim. La
stimulation de la ZI ou celle de la partie inférieure des noyaux ventro-latéraux du thalamus a été proposée par
Krauss et coll.(45) dans le tremblement post-traumatique ; la stimulation de la ZI par Nandi et coll.(59), (90) pour le
tremblement de SEP ; la stimulation du Vop/ZI par Sitsapesan et coll.(84) pour le tremblement post-traumatique ou
d'origine vasculaire. Cette stimulation « double site » Vop/ZI pourrait étre plus efficace permettant de traiter plus
efficacement le tremblement proximal et distal(32, 84). Foote et coll.(20) ont proposé lorsqu'il s'agit d'un tremblement
de Holmes de combiner les cibles Vim et Voa/Vop.

++++

Thalamotomie
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L'efficacité de la thalamotomie pour le tremblement d'une autre nature que le celui du TE ou parkinsonien a
largement été démontrée dans la littérature. Néanmoins, contrairement aux TE, les résultats sont ici plus
hétérogénes et le pourcentage d'amélioration n'atteint jamais celui du TE. Au sein d'une population hétérogéne de 12
patients (tremblement post-AVC, atrophie olivo-ponto-cérebelleuse, post traumatique), Jankovic et coll.(35) ont
retrouvé une amélioration de 58,3% du tremblement. Les meilleurs résultats ont été obtenus dans le sous-groupe
des AVC ischémiques thalamiques avec un taux de complication élevé (33%) caractérisé par l'apparition ou
I'aggravation d'un déficit moteur, des troubles de I'équilibre ou une dysarthrie. Dans une série de tremblement
post-traumatique avec une cible située dans la ZI ou la partie inférieure des noyaux ventro-latéraux du thalamus,
Krauss et coll.(45) rapportent une amélioration de 65%. Mais a long terme, les résultats étaient plus décevants avec
une amélioration fonctionnelle de 37% et un taux de complication de 38%. Dans une revue de la littérature incluant
128 patients atteints d'un tremblement post-traumatique(44), 88% des patients étaient améliorés (suivi moyen de 2,9
ans) avec une amélioration fonctionnelle de 86% mais un taux de complication toujours élevé (37%).

++++

La stimulation thalamique

Geny et coll.(22) ont rapporté leur expérience chez 13 patients atteints d'une SEP et ayant été traité au moins 6 mois
apres la derniére poussée. Le tremblement notamment proximal était amélioré de 69,2% avec un déficit moteur
transitoire chez 1 patient. L'amélioration globale de la qualité de vie n'a pas été montrée mais une amélioration
significative de certains items comme l'alimentation, I'habillage, la toilette et le maintien d'une vie sociale a été
retrouvée dans une étude prospective chez 12 patients suivis au moins 1 an(11). Les patients les plus améliorés
étaient les plus jeunes avec un bon niveau intellectuel et une apparition récente de la maladie. Hosseini et coll.(32)
ont aussi rapporté une amélioration significative du tremblement chez 9 patients atteints d'une SEP. Au 6éme mois
post-opératoire, les tremblements postural et d'action étaient réduits respectivement de 53% et 32%. L'expérience de
la stimulation thalamique dans le tremblement post-traumatique est assez réduite. Les publications sont assez peu
nombreuses faites souvent de « case report »(14, 31, 60) et peu de séries ont été rapportées. A partir d'une revue de
la littérature, Krauss et coll.(44) identifie 17 patients qui ont été tous améliorés sans effet secondaire notable.
Franzini et coll.(21) ont rapporté 9 patients ayant un tremblement dans les suites d'une lésion et stimulés dans le Vim
avec une amélioration > 50% pour tous les patients. Mais la proportion de Iésion de nature traumatique n'était pas
mentionnée. Récemment, Issar et coll.(34) ont rapporté 5 patients traités d'un tremblement post-traumatique. Deux
d'entre eux, stimulés dans le Vim, ont eu une réduction du tremblement de 56%. Pour deux autres patients cette
donnée n'est pas disponible. Pour le dernier patient, la réduction du tremblement était seulement de 14,5% mais une
stimulation du pallidum interne avait été retenue en raison d'une composante dystonique associé au tremblement.
++++

Thalamotomie versus stimulation thalamique

Les thalamotomies ont montré leur efficacité dans le tremblement de la SEP ou le tremblement post-traumatique
avec un taux de complication élevé (trouble de I'équilibre, dysarthrie, déficit moteur)(35) alors que la stimulation
thalamique a un effet superposable a celui de la thalamotomie(91) avec un taux de complication qui semble plus
faible(12). Néanmoins ces données sont sujettes a controverse. Actuellement, comme pour le TE et le tremblement
parkinsonien (lorsqu'il est isolé) la stimulation du Vim représente le traitement de choix de ces autres tremblements.
Cependant, il ne faut pas méconnaitre I'intérét des autre cibles qui peuvent donner des résultats et qu'il faut
considérer en cas d'échec ou de résultats décevants de la stimulation du Vim. Enfin, certaines équipes ont proposé
une procédure radiochirurgicale(58). Six patients traités d'un tremblement dans le cadre d'une SEP ont tous été
améliorés (réduction de I'amplitude du tremblement, amélioration de I'écriture et du dessin) avec un délai d'efficacité
thérapeutique de 2,5 mois. Un patient a eu une hémiparésie transitoire qui a compétemment régressé. Dans un
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contexte de tremblement d'action, la cible peut étre variable, plus étendu au sein du Vim localisée dans un noyau
adjacent (Voa, Vop) ou la ZI. Une évaluation clinique per-opératoire et donc préférable lorsqu'elle possible ce qui
n'est pas compatible avec la radiochirurgie.

++++

Conclusion

Le tremblement d'action est difficile a traiter avec une efficacité des traitements médicamenteux le plus souvent
décevante. Dans les formes invalidantes de tremblement, la stimulation du Vim est une alternative raisonnable. Dans
certaines situations, la cible peut étre déplacée vers l'avant au niveau du Vop/ZI. L'indication la plus fréquente est
représentée par le tremblement de la SEP. Dans ce contexte, I'amélioration du tremblement est significative
notamment sur la composante posturale. L'efficacité est d'autant meilleure que les signes cérébelleux sont absents
ou pauvres. Néanmoins, il ne faut pas méconnaitre I'aggravation possible de la SEP(32) dans les suites opératoires
et il est par conséquent recommandé d'intervenir a distance de la derniére poussée. Dans le tremblement
post-traumatique ou post-AVC, les résultats de I'efficacité de la stimulation du Vim sont assez hétérogénes et basés
sur des séries limitées de patients. La présence d'un déficit moteur, d'une dystonie, de signes cérébelleux doit étre
attentivement recherchée chez ces patients car ils peuvent conduire a un résultat post-opératoire trés décevant.

+H++

Figures

Figure 1. Electromyogramme combiné a un accélérometre chez un patient atteint d'un tremblement essentiel. Ce
tracé électrophysiologique est caractéristique d'un patient présentant un tremblement essentiel. Il permet de mesure
la fréequence et I'amplitude du mouvement. Par définition, dans le tremblement, il existe un respect de la balance
agoniste-antagoniste ce que l'on peut vérifier sur cet enregistrement.
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Figure 1 Electromyogramme combiné a un accélérométre chez un patient atteint d'un tremblement essentiel. Ce

tracé électrophysiologique est caractéristique d'un patient présentant un tremblement essentiel. Il permet de mesure

la fréequence et I'amplitude du mouvement. Par définition, dans le tremblement, il existe un respect de la balance

agoniste-antagoniste ce que l'on peut vérifier sur cet enregistrement.

Figure 2. Ligand du transporteur de la dopamine : 123I-FP-CIT (Da TSCAN®). L'asymétrie de fixation du traceur sur
la partie droite de la figure évoque dans le contexte d'un tremblement atypique un syndrome parkinsonien. A gauche,
la fixation du traceur est symétrique ce qui permet d'évoquer en bonne concordance avec I'examen clinque le
diagnostic de tremblement essentiel.
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Figure 2 Ligand du transporteur de la dopamine : 123|-FP-CIT (Da TSCAN®). L'asymétrie de fixation du traceur sur
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la partie droite de la figure évoque dans le contexte d'un tremblement atypique un syndrome parkinsonien. A gauche,
la fixation du traceur est symétrique ce qui permet d'évoquer en bonne concordance avec I'examen clinque le
diagnostic de tremblement essentiel.

Figure 3. Anatomie du thalamus et représentation somatotopique. (A) En coupe axiale, le Vim se situe en arriere des
noyaux ventro-oraux antérieur et postérieur (Voa, Vop), en avant des noyaux caudaux (Vc), en dedans de la capsule
interne et en dehors des noyaux centraux ; la somatotopie du Vim est représentée avec la téte en position médiale,
les membres inférieurs en position latérale et les membres supérieurs entre ces 2 portions ; (B) en coupe sagittal, il
se situe sous les noyaux dorsaux du thalamus et au dessus de la zona incerta. L'électrode de stimulation doit
atteindre la portion ventrale du Vim et peut étre descendue jusqu'au niveau de la zona incerta.
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Figure 3 Anatomie du thalamus et représentation somatotopique. (A) En coupe axiale, le Vim se situe en arriére des
noyaux ventro-oraux antérieur et postérieur (Voa, Vop), en avant des noyaux caudaux (Vc), en dedans de la capsule
interne et en dehors des noyaux centraux ; la somatotopie du Vim est représentée avec la téte en position médiale,
les membres inférieurs en position latérale et les membres supérieurs entre ces 2 portions ; (B) en coupe sagittal, il
se situe sous les noyaux dorsaux du thalamus et au dessus de la zona incerta. L'électrode de stimulation doit
atteindre la portion ventrale du Vim et peut étre descendue jusqu'au niveau de la zona incerta.

Figure 4. Séquence IRM optimisée pour le thalamus en IRM 3T. (A) coupe axiale centrée sur le thalamus issue de
l'atlas de Mai, (B) coupe axiale centrée sur le thalamus issue de I'atlas de Schaltenbrandt, (C) IRM 1.5T, séquence
T2 dans le plan axial, montrant le thalamus sans délimitation des sous-structures thalamiques, (D), IRM 3T avec
optimisation d'une séquence en écho de gradient. Sur cette séquence, on peut délimiter les groupes nucléaires
médians, latéraux, antérieurs et postérieurs du thalamus sans pouvoir identifier chacun des noyaux comme le Vim
par exemple.

Iconographie tirée de la revue AJNR (2011). B. Bender et al. « Optimized 3D Magnetization-Prepared Rapid
Acquisition of Gradient Echo : Identification of Thalamus Substructures at 3T. AJNR (2011).
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Figure 4 Séquence IRM optimisée pour le thalamus en IRM 3T. (A) coupe axiale centrée sur le thalamus issue de
l'atlas de Mai, (B) coupe axiale centrée sur le thalamus issue de I'atlas de Schaltenbrandt, (C) IRM 1.5T, séquence
T2 dans le plan axial, montrant le thalamus sans délimitation des sous-structures thalamiques, (D), IRM 3T avec
optimisation d'une séquence en écho de gradient. Sur cette séquence, on peut délimiter les groupes nucléaires
médians, latéraux, antérieurs et postérieurs du thalamus sans pouvoir identifier chacun des noyaux comme le Vim
par exemple.

Iconographie tirée de la revue AJNR (2011). B. Bender et al. « Optimized 3D Magnetization-Prepared Rapid
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Acquisition of Gradient Echo : Identification of Thalamus Substructures at 3T. AJNR (2011).

Figure 5. Parallélogramme de Guiot. Les coordonnées statistiques du noyau sous-thalamique (STN), du pallidum
interne (GPi) et du noyau ventral intermédiaire du thalamus (Vim) sont données sur ce diagramme en mm par
rapport & la ligne médiane pour la latéralité, en 8éme de la hauteur thalamique pour la verticalité et en 12éme de la
longueur inter-commissurale (distance CA-CP) pour I'antéro-postériorité. Ainsi selon ce parallélogramme, le Vim est
situé : entre 13 et 16 mm de part et d'autre de la ligne médiane pour la latéralité, entre 2 et 3/12éme en partant de
CP pour l'antéro-postériorité et entre 0 et 4/8éme de la hauteur du thalamus au dessus de la ligne CA-CP pour la
verticalité. Classiqguement, la cible choisie a I'intérieur de ce volume se situe au 3/12éme de CA-CP en partant de CP
dans l'axe antéro-postérieur et a hauteur du plan CA-CP dans I'axe vertical (C3 sur le diagramme de Guiot). La
latéralité varie quant a elle selon la largeur du 3éme ventricule (CA, commissure antérieure, CP, commissure
postérieure).
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Figure 5 Parallélogramme de Guiot.

Figure 6. Repérage du Vim a partir de I''lRM. (A) IRM en coupe sagittale : séquence ventriculographique utile pour un
repérage optimal des points de références intracérébraux CA et CP (CA, commissure antérieure, CP, commissure
postérieure) et du plan sagittal médian ; (B) Calcul des coordonnées du Vim selon Guiot. La cible se situe a
mi-distance entre le milieu de (CA-CP) et CP, a hauteur du plan CA-CP (spot rouge sur la coupe axiale de gauche)
et a 11,5 mm du mur latéral du 3éme ventricule (spot rouge sur la coupe axiale de droite). La latéralité devra étre
adaptée a la position de la capsule interne que I'on peut repérer sur la coupe en séquence T1 ou sur une séquence
spin écho T2.
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Figure 6A Repérage du Vim a partir de I''RM. (A) IRM en coupe sagittale : séquence ventriculographique utile pour
un repérage optimal des points de références intracérébraux CA et CP (CA, commissure antérieure, CP, commissure
postérieure) et du plan sagittal médian ; <a href="IMG/png/fig6b.png" titte="PNG - 147.9 ko' type="image/png">
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Figure 6B Repérage du Vim a partir de I''RM. (B) Calcul des coordonnées du Vim selon Guiot. La cible se situe a
mi-distance entre le milieu de (CA-CP) et CP, a hauteur du plan CA-CP (spot rouge sur la coupe axiale de gauche)
et a 11,5 mm du mur latéral du 3éme ventricule (spot rouge sur la coupe axiale de droite). La latéralité devra étre
adaptée a la position de la capsule interne que I'on peut repérer sur la coupe en séquence T1 ou sur une séquence
spin écho T2. <a href="IMG/png/fig6c.png" title="PNG - 156.1 ko' type="image/png">

Figure 6C Repérage du Vim a partir de I''RM. (B) Calcul des coordonnées du Vim selon Guiot. La cible se situe a
mi-distance entre le milieu de (CA-CP) et CP, a hauteur du plan CA-CP (spot rouge sur la coupe axiale de gauche)
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et a 11,5 mm du mur latéral du 3éme ventricule (spot rouge sur la coupe axiale de droite). La latéralité devra étre
adaptée a la position de la capsule interne que I'on peut repérer sur la coupe en séquence T1 ou sur une séquence
spin écho T2.

Figure 7. Atlas 3D déformable des ganglions de la base. Cet atlas élaboré par le groupe de la Pitié-Salpétriére
permet grace a un algorithme de recaler I''RM du patient avec les données anatomiques de I'atlas permettant de
planifier pour le Vim une visée "directe".

Figure extraite de la revue « Movement Disorder (2011) : E. Bardinet E et al. Thalamic stimulation for tremor : can
target determination be improved ? Mov Disord (2011)
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Figure 7 Atlas 3D déformable des ganglions de la base. Cet atlas élaboré par le groupe de la Pitié-Salpétriére
permet grace a un algorithme de recaler I''RM du patient avec les données anatomiques de l'atlas permettant de
planifier pour le Vim une visée "directe".

Figure extraite de la revue « Movement Disorder (2011) : E. Bardinet E et al. Thalamic stimulation for tremor : can
target determination be improved ? Mov Disord (2011)

Figure 8. Les différentes composantes du tremblement et principales affections concernées.
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Figure 8 Les différentes composantes du tremblement et principales affections concernées.
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Tableaux

TABLEAU I. Caractéristiques et différences sémiologiques entre le tremblement de la maladie de Parkinson et celui
du tremblement essentiel.
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Tableau | Caractéristiques et différences sémiologiques entre le tremblement de la maladie de Parkinson et celui du
tremblement essentiel.

TABLEAU II. Critéres diagnostiques du tremblement essentiel : conférence de consensus 1998.
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Tableau Il Critéres diagnostiques du tremblement essentiel : conférence de consensus 1998.

TABLEAU IIl. Criteres diagnostiques simplifiés du tremblement essentiel.
<a href="IMG/png/capture_d_ecran_2014-11-21 a 11.09.54.png" title="PNG - 64.8 ko' type="image/png">
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CRITERES DIAGNOSTIQUES
SIMPLIFIES

Critéres principaux :

— Tremblement d’action bilatéral des mains et avant bras
Sans composante de repos
— Absence d’autres signes neurologiques (sauf roue dentée)
— Tremblement isolé du chef possible sans posture dystonique

Critéres secondaires :

— Longue durée > 3 ans
— Histoire familiale
— Réponse positive de 1'alcool

Tableau Il Criteres diagnostiques simplifiés du tremblement essentiel.

++++
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