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LES SCHIZOPHRENIES A DEBUT PRECOCE

O. Bonnot, F. Gollier-Briant, C. Laurent et D. Cohen

Les schizophrénies dans leur ensemble, sont des
pathologies psychiatriques séveres et invalidantes.
Nous présentons dans ce chapitre les formes précoces
(Cest-a-dire débutant avant 18 ans) qui sont encore
mal connues et trop souvent considérées comme des
formes adultes débutant plus tot. Bien qu’il y ait une
continuité entre les formes précoces et celles plus tar-
dives, les schizophrénies & début précoce (SDP) sont
une pathologie 4 part entiere qu’il est important de
connaitre en raison de spécificités influencant le bilan
et la prise en charge.

Traiter la question des schizophrénies précoces im-
plique de revenir sur lhistorique de ces pathologies
avant d’en aborder 'épidémiologie, la clinique et les
principes de prise en charge.

RAPPEL HISTORIQUE

Les premicres descriptions des schizophrénies ne
datent que du début du x1x° siecle. En effet, il n’existe
aucune description scientifique, ou dans la littérature
générale, évoquant un cas de schizophrénie avant cette
période. En 1806, John Haslam, pharmacien 4 Bedlam
en Grande Bretagne décrit dans son livre « [llustrations
of madhness » toute la vie de James Tilly Matthews. Ce
marchand de thé présentait une symptomatologie déli-
rante autour d’un complot de prise de contrdle des es-
prits par un gang utilisant un métier 2 tisser pulsant de
Pair (air loom). Ce cas est considéré comme la premicre
description de schizophrénie. Trois ans apres, en 1809,
Philippe Pinel dans son Traité médico-philosophique sur

laliénation mentale ou la manie décrira des cas d’hal-
lucinations et de délires, dont un chez un enfant de
13 ans. Plus tard, en 1857, Morel décrit des sujets
jeunes, intelligents et évoluant brutalement vers la stu-
pidité, puis la démence. En 1863, Kahlbaum va décrire
une affection que son éleve Hecker nommera, en 1871,
I’hébéphrénie. Il s’agit alors d’un processus morbide qui
survient a la puberté et qui aboutit assez rapidement a la
démence. Kahlbaum, pour sa part, introduira en 1890
le terme d’héboidophrénie pour désigner une forme
mineure et de meilleur pronostic, séparé de la catatonie,
décrite en 1874. Enfin, entre 1887 et 1898, Eugene
Kraepelin va distinguer la folie maniaco-dépressive,
connue depuis 'antiquité, et la dementia praecox. Dés
son 7¢ traité de psychiatrie (1904), il regroupait sous
le terme de dementia praecox, I'ancienne Catatonie de
Kahlbaum, ’hébéphrénie de Hecker et la démence pa-
ranoide. Fortement influencé par les travaux de Morel
autour de la théorie de la dégénérescence, il percevait
la dementia praecox comme une maladie dégénérative.
Cette vision a persisté 2 'adoption dans son 8¢ traité
(1913) du terme schizophrénie apporté par Bleuler
(1911).

Pour Bleuler, la schizophrénie est une maladie mar-
quée en premier lieu par la dissociation, traduite par
les 4 A (ce qu’il va appeler les symptomes primaires) :
ambivalence, relichement des associations, discordance
affective et autisme. Délires et hallucinations, de méme
que la catatonie, étant per¢ue comme la symptomato-
logie secondaire, psychogene, c’est-a-dire une « réac-
tion de 'dme malade au processus psychogene de
base ». L’autisme, remarquons-le, était défini comme
une tendance & préférer le fantasme 2 la réalité. Son
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9. LES SCHIZOPHRENIES A DEBUT PRECOCE

caractere primaire dans la symptomatologie sera repris
par Minkowski (1923) pour qui 'autisme est le « noyau
phénoménal subtil » de la schizophrénie. Bleuler en-
visageait I'évolution d’un sujet vers la schizophrénie
comme non obligatoire, il pensait que I'on n’était pas
nécessairement schizophrene depuis la naissance. Tant
sur I'évolution (obligatoire) que sur la sémiologie,
Kraepelin était en divergence profonde avec Bleuler.

Le concept de psychose unifié va durablement lier
les délires, les hallucinations (la psychose) et les schi-
zophrénies. On le retrouve dans les criteres de premier
rang de Kurt Schneider (1957), ot la perception déli-
rante joue un rdle central, et plus encore dans le DSM
et la CIM issue (a partir de 1980) des mouvements
néokraepelinien et de I'avéenement de la psychométrie
associés a I'athéisme comme modele épistémologique.
Bien entendu, 'incorporation prédominante de la psy-
chose dans les criteres de schizophrénie se retrouve dans
la schizophrénie a début précoce comme nous allons le
voir, méme si apres des décennies d’hégémonie, la posi-
tion kraepelinienne relayée par Schneider, est discutée
avec plus d’insistance.

Les liens historiques et cliniques avec les troubles
envahissants du développement (TED) seront abordés
dans le chapitre sur les antécédents développementaux.

EPIDEMIOLOGIE

La prévalence des schizophrénies, toutes formes
confondues, est légérement inférieure & 1 % mais leur
incidence est beaucoup plus faible car se sont des patho-
logies chroniques. Si elles touchent majoritairement les
adultes, on estime que 20 % des patients présentant
une schizophrénie décompensent avant 'age de 19 ans
[15]. Il apparait que cette pathologie est d’autant plus
rare qu’elle est précoce. En effet, sur le total des schi-
zophrénies, 1 % décompense avant I'dge de 10 ans,
4 % avant 15 ans et 43 % de garcons et 28 % de filles
avant 19 ans [20].

Aujourd’hui, on parle de schizophrénie a début pré-
coce (SDP) lorsque la pathologie débute avant I'age de
18 ans et de schizophrénie 4 début tres précoce (SDTP)
lorsqu’elle débute avant I'dge de 13 ans. Les travaux
¢épidémiologiques sont nettement moins nombreux
pour les schizophrénies 4 I'adolescence, et moins encore
dans I'enfance. La définition de sous-groupes diagnos-
tics plus homogenes a permis d’obtenir des données

plus fiables, mais peu nombreuses, sur la prévalence de
la schizophrénie précoce par rapport aux autres troubles
du développement [17] et s’accorder sur une prévalence
de 0,03 % dans la population générale, dont seulement
un cinqui¢me correspondrait & « une schizophrénie a
début tres précoce », C’est-a-dire avant 'age de 13 ans.
Des travaux dans ce domaine sont, cependant, haute-
ment nécessaires, car il n’existe aucun registre national,
ou international, et le sous-diagnostic semble étre la
regle.

PRESENTATION CLINIQUE

On peut distinguer plusieurs formes de schizophré-
nies & début précoce. Schématiquement nous décrirons
trois formes :

— les formes apparaissant chez un sujet au fonction-
nement prémorbide allant de peu a pas altéré ;

— les formes évolutives d’un trouble du spectre de
Pautisme ;

— les formes organiques ou a forte suspicion d’orga-
nicité.

Forme apparaissant chez un sujet
au fonctionnement prémorbide
allant de peu a pas altéré

Clest la forme qui peut étre la plus adultomorphe.
Ses caractéristiques cliniques générales ne different pas
fondamentalement de la description syndromique de
la pathologie adulte pour les classifications CIM-10 et
DSM-IV. Les différences vont étre plus quantitatives
que qualitatives. En effet, si la symptomatologie peut
étre considérée comme identique de nombreuses études
font état de différence dans la part des symptomes néga-
tifs, plus importants, que les symptomes positifs ; et
cela d’autant plus que la symptomatologie est précoce.
D’autres différences peuvent étre retrouvées, en par-
ticulier pour les patients les plus jeunes. Les troubles
sont souvent plus anciens que I'appréciation initiale
qu’on peut en avoir. En effet, leur début est en général
insidieux et il existe souvent une certaine égodystonie.
En conséquence, le patient peut étre enclin a parler de
ces symptdmes 2 des pairs, ou des adultes, mais ceux-ci
sont souvent déstabilisés, ou inquiets, face & des propos
anxieux, incohérents, subdélirants et trés imaginatifs.
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ASPECTS THERAPEUTIQUES

Ces échanges peuvent amener une certaine méfiance
a évoquer la
symptomatologie avec le médecin alors méme qu’il
peut avoir une conscience assez nette de leur caractére
pathologique (contrairement & I'adulte). Le déni plus

classique des troubles se retrouve plus volontiers dans

chez le patient et donc une réticence

les formes les plus tardives.

La dimension, quasi pathognomonique chez I'adulte,
de trouble du contact et d’étrangeté, est peu présente
dans les formes précoces. Cela est en partie en lien
avec I'égodystonie et peut conduire a des difficultés ou
erreurs diagnostiques en particulier avec la dépression.
L’état dépressif constitue d’ailleurs un diagnostic diffé-
rentiel qui est évoqué devant I'aboulie, le retrait, 'ami-
mie ou I'absence de trouble du contact ; cependant, la
tristesse est rarement présente.

Par ailleurs, au-dela des symptdmes présents chez le
sujet, il semble que plus le début des troubles est pré-
coce, plus on va retrouver d’antécédents développemen-
taux et I'installation insidieuse est plus fréquente que
les débuts brutaux. En effet, on sait déja qu’une forte
proportion de schizophrenes adultes présentent des
antécédents prémorbides psychopathologiques pendant
I'enfance. De nombreux travaux récents ont également
mis en évidence dans la schizophrénie a début précoce
un développement cognitif, linguistique et social altéré
bien avant l'apparition des symptémes franchement
psychotiques. On retrouve souvent en effet, chez les
patients présentant des SDP, des antécédents prémor-
bides tels que des anomalies neurodéveloppementales
minimes, des déficits attentionnels ou émotionnels, des
troubles du langage ou des déficits cognitifs discrets
mais également des troubles envahissants du dévelop-
pement (voir plus loin) [19].

Le développement psychomoteur des patients pré-
sentant des SDP semble marqué par des troubles de
la latéralisation et de la coordination motrice. On
note souvent des troubles psychomoteurs, des résul-
tats inférieurs A la normale pour les tests d’efficience,
des troubles du langage ainsi que dans les troubles des
interactions sociales. Les données concernant le niveau
scolaire sont contradictoires.

I

Enfin, les SDP sont associées & une sévérité de la
maladie plus importante ainsi qu’a une plus forte
dimension héréditaire et une atteinte préférentielle
des garcons, comme cela a été observé dans d’autres
troubles a début précoce.

Au total, cette forme « classique » et consensuelle

de schizophrénie chez le sujet de moins de 18 ans est

marquée par une symptomatologie négative plus mar-
quée et la présence de symptomes prémorbides plus
fréquents et plus variés que dans les formes adultes.
Et cela est d’autant plus vrai que le début des troubles
est précoce.

Forme évolutive d’'un trouble
du spectre autistique

Cette forme n’est pas consensuelle dans la littérature
méme si, paradoxalement, cliniquement elle est bien
connue des cliniciens. La question de I'évolution d’un
trouble autistique vers une schizophrénie occupe une
place importante dans la littérature.

I

Elle est importante a connaitre car, en raison des
troubles de la communication et de I'association fré-
quente avec un retard mental dans l'autisme, le dia-
gnostic d’hallucinations, de délire ou de repli schizo-
phrénique est assez difficile 2 faire.

La encore, un rappel historique et quelques données
d’épidémiologie sont nécessaires. La définition prin-
cipale de l'autisme est due 2 Léo Kanner qui publia
un article en 1943 décrivant 11 enfants qu’il appela
« autisme infantile » [19].
de graves troubles de la communication, un repli et
une intolérance au changement. L utilisation du terme
autisme, qui se réfere directement a celui utilisé par
Bleuler en 1911 pour la schizophrénie est pour le

Ces enfants présentaient

moins « confusionnante » et a laissé penser qu’il s’agis-
sait d’'une forme précoce du méme trouble. De fait,
jusqu’au début des années 1970, les psychoses précoces
et les autismes étaient, particulierement en Amérique
du Nord, appelés schizophrénie infantile. Les travaux de
Rutter et de Kovlin [10, 21, 31], ont cependant montré
que les enfants dont la symptomatologie psychotique
était précoce étaient différents de ceux pour lesquels elle
érait tardive dans les domaines : 1) des antécédents neu-
rologiques ; 2) des symptémes eux-mémes [24] ; 3) des
antécédents familiaux ; 4) de I'évolution a long terme.

Le concept de trouble envahbissant du développement
(TED) qui apparait dans le DSM-III (1980) sous la
forme de troubles de la communication, du langage et
de stéréotypie, va former le coeur du diagnostic d’au-
tisme. Dés 1987, dans la version révisée du DSM, le
DSM-III-R, apparait la catégorie des TED non spécifiés
(TED-NS) pour rendre compte de difficultés diagnos-
tiques importantes. Ces difficultés persistent encore de
nos jours ol le diagnostic de TED-NS est largement
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9. LES SCHIZOPHRENIES A DEBUT PRECOCE

utilisé. Récemment, des travaux et des observations
concordantes ont permis de réinterroger I'absence de
liens affichés entre autisme et schizophrénie.

Présentation des études de [lhistoire
développementale des patients schizophrénes

Quelques études de cas ont décrit des situations ol
des patients présentant clairement une schizophrénie
pouvaient également répondre, ou avoir répondu dans
le passé, aux criteres de TED [29]. Krasil'nikov et al.,
étudient 48 sujets schizophrenes chez qui ils retrouvent
des signes pouvant permettre de répondre partiellement
aux criteres de TED [12] ; Konstantareas et al. étudient
28 sujets [11], 14 autistes et 14 schizophrenes pour
lesquels les auteurs trouvent des recouvrements dia-
gnostiques. Citons également le travail de Cantor qui,
sur 30 sujets schizophrenes, a pu montrer que 7 pré-
sentaient un diagnostic d’autisme avant 30 mois [4].
L’étude de Sheitman porte sur 21 schizophrenes adultes
de 18 4 60 ans résistant aux traitements pour lesquels
*évaluation autistique (réalisée avec 'Autism behavior
checklist) est positive pour 15 d’entre eux [22]. Les
deux autres études portent sur des patients présentant
des schizophrénies précoces ayant toutes débuté avant
Iage de 12 ans. Watkins et al. trouvent 10 sujets sur 18
présentant des antécédents de TED (3 répondant aux
criteres d’autisme infantile et 7 ayant les éléments d’'un
TED-NS) [32]. Alaghband-Rad et al. trouvent quant
2 eux 8 sujets sur 23 ayant des antécédents de TED
(3 autistes, 5 TED-NS) [1]. La cohorte de 71 patients
schizophrenes précoce du NIMH retrouve quand a elle
6 sujets ayant des antécédents de TED (8 %) auxquels
sajoutent 21 sujets (30 %) répondant aux criteres de
MDI1. Le concept de MDI est assez proche du concept
francais de dysharmonie. Le total approche donc les
40 % de sujets [26].

1. Multi Dimensionally Impaired (MDI) group : Concept dévelop-
pé par I'équipe du NIMH. Ce sont des patients présentant des criteres
de schizophrénie mais avec des distinctions essentielles :

— épisodes brefs et intermittents de psychoses et de perturbation
des perceptions, typiquement en réponse  un stress (contrairement
aux SDP) ;

— de longues périodes (journali¢re) de labilité émotionnelle dispro-
portionnées par rapport aux événements ;

— troubles des cognitions sociales mais avec un désir d’engagement
de la relation ;

— déficits cognitifs, en particulier en traitement de I'information ;

— pas de réel et clair trouble du cours de la pensée ;

— comorbidité avec le trouble de I'hyperactivité avec déficit
attentionnel.

Au total, il semble qu’une petite moitié des sujets
présentant une schizophrénie précoce ont des anté-
cédents de TED dont certains répondent méme aux
criteres stricts d’autisme infantile. Sur cette population
particuliere, plus sévere sur le plan symptomatique, il
apparait que la question du lien entre schizophrénie et
TED au sens large peut se poser avec pertinence.

Les études de devenir des patients autistes
ouTED

Erudiée avec une méthodologie différente, cette
question reste tres discutée. En effet, deux études lon-
gitudinales d’enfants autistes (et non plus de popu-
lation de patients schizophrenes) font référence sur
ce sujet et ont donné I'impression de clore le débat.
D’une part, le travail de Volkmar et Cohen [30] qui
en 1991 ont étudié une cohorte de 163 enfants autistes
dont un seul a développé une schizophrénie et, d’autre
part étude sur 22 ans de suivi de Mouridsen et al.
[18] en 1999 qui sur 38 autistes n’en a trouvé aucun.
Sur 122 patients présentant un trouble du spectre de
autisme (67 Asperger, 50 TEDNos et 7 autistes) une
équipe suédoise retrouve 10 % de trouble psychotique
selon le DSM-IV [8]. Pour étre complet, il faut citer
le travail de Sporn de Iéquipe de Rapoport [25], qui
dispose au NIMH de la plus grande cohorte mondiale
de SDP qui n’a pu montrer aucune différence clinique
entre 55 patients présentant une schizophrénie précoce
sans antécédent de TED et 19 patients présentant des
antécédents de ce type. Finalement, la littérature la
plus documentée concerne spécifiquement les TED-
NS (pour une revue déraillée de la littérature voir le
travail tres complet de Jeffrey Sverd [27]).

Le syndrome d’Asperger, en raison probablement de
son individualisation discutable, a été étudié de fagon
précise. L’étude de Tantam (citée par [27]) porte sur
85 sujets dont 18 présentent des troubles psychotiques
(3 uniquement sont cependant clairement diagnos-
tiqués schizophrenes). L'étude de Wing et al. [33]
montre que sur 18 patients de 16 ans et plus, diagnos-
tiqués comme présentant un syndrome d’Asperger,
I'un présente des hallucinations et un délire, un autre
présente une catatonie stuporeuse et le dernier présente
une pathologie schizophréniforme. On peut rapprocher
de ces travaux sur I'Asperger des études concernant la
schizoidie et la personnalité schizotypique. En effet,
certains auteurs considerent que ces troubles sont tres
proches du syndrome d’Asperger et que, chez 'enfant,
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il représente une forme d’autisme de haut niveau [34].
Sur une population de 22 enfants de moins de 10 ans,
suivis durant au moins dix ans, présentant un trouble
schizoide, 8 ont rapporté des expériences psychotiques
ou mystiques, deux recevant finalement le diagnostic
de schizophrénie [34]. Au total, la littérature de suivi
d’enfants autistes ou autres TED est moins favorable 4
I'hypothese d’un continuum entre TED et schizophré-
nie, méme si les chiffres faibles pour les TED dans leur
ensemble, et tres faible, voire zéro pour les autistes, ne
peuvent I'exclure.

Pour conclure, il est raisonnable de penser que I'au-
tisme, en soi, puisse éventuellement étre un facteur de
risque de schizophrénie. Quelques auteurs déja cités
soutiennent clairement cette position [28].

Sur le plan clinique, cette forme d’évolution schi-
zophrénique de TED garde les caractéristiques des schi-
zophrénies méme si elle est marquée par la symptoma-
tologie négative et de replis et que les hallucinations
et le délire, souvent présents, sont parfois difficiles 2
mettre en évidence.

Forme organique
ou a forte suspicion d’organicité

Compte tenu de l'incidence des schizophrénies il
n’est pas inhabituel que des patients présentant une
pathologie du spectre de la schizophrénie présentent
également une pathologie organique, méme rare.
Certaines associations sont cependant plus fréquentes
qu'attendues et peuvent donc étre considérées comme

[

des formes associées ou des formes 2 étiopathogénie
organique.

Un exemple illustratif peut étre donné par le syn-
drome vélocardiofacial due 4 la microdélétion 22q11.
Clest 'une des causes génétique la plus fréquente de
retard de développement psychomoteur et de troubles
psychiatriques, touchant 1 nouveau né sur 5 000. Au
plan phénotypique, ce syndrome est parfois présenté
par lacronyme CATCH-22 (C = trouble Cardiaque,
A =facies Anormal, T = hypoplasic Thymique,
C = fente palatine (Clefipalate en anglais), H = hypo-
calcémie). Les troubles psychiatriques sont également
variés : schizophrenie, autisme, THADA ou troubles
bipolaires sont présents chez 30 % 256 % des sujets [7].
En ce qui concerne les schizophrénies, on estime que
20 a 35 % des patients présentant une microdélétion
22q11 (Del 22) répondent aux criteres de schizophrénie

du DSM-IV. D’un autre coté, dans des larges popula-
tions de schizophrenes, la prévalence de cette anomalie
génétique est trouvée dans une fréquence variable de
5 % a moins de 1 % selon les études. Au-dela de la
microdélétion 22ql1, on retrouve des troubles schi-
zophréniques dans une large variété de troubles orga-
niques : Sclérose Tubéreuse de Bourneville, Syndrome
de Prader Willi, (Tableau 9-I).

On peut insister sur deux formes organiques de
schizophrénies aigués ou chroniques, celles lides aux
maladies neurométaboliques et celles lides aux troubles
immunologiques.

Les maladies neurométaboliques sont essentielle-
ment des pathologies congénitales de surcharges ou de
carences, ¢ est-a-dire qu’une substance A qui se dégrade
habituellement en substance B va s’accumuler en raison,
essentiellement, de 'absence de 'enzyme permettant le
passage de A & B, et que la substance B va quand 2 elle,
faire défaut a 'organisme. L'un des points intéressants
concernant ces pathologies parfois traitables est, qu’elles
peuvent s’associer a des signes psychiatriques isolés ou
avec des signes neurologiques infracliniques. Leur dia-
gnostic est souvent complexe mais elles peuvent étre
évoquées devant des signes d’atypicité psychiatriques
et, dans ce cas, recherchée dans des centres spécialisés
apres quelques examens simples [2].

Les pathologies immunologiques représentent une
cause possible de troubles schizophréniques, particulie-
rement chez I'enfant et 'adolescent. Des séries récentes
dans ces populations, sur des patients catatoniques (les
schizophrénies sont le diagnostic psychiatrique le plus
fréquent associé aux catatonies chez I'enfant et I'ado-
lescent) montrent que prét de 20 % présentent une
organicité, avec des lupus, des sarcoidoses et autres
pathologies de ces champs [13]. Récemment, I'impor-
tance des encéphalopathies 4 anticorps anti-NMDA a
été pointée [6].

Pour mémoire rappelons que 'on retrouve également
des troubles schizophréniques, aigus le plus souvent,
associés A des situations infectieuses, comme certaines
encéphalites, la maladie de Lyme, des troubles endo-
criniens, comme la maladie d’Addison, de Cushing ou
certaines hyper-parathyroidies ou encore la consomma-
tion de certains toxiques ou de médicaments.

Le tableau 9-1 reprend les associations les plus
documentées.

Le point essentiel est clinique. Ces schizophrénies,
qui peuvent étre considérées comme des schizophré-
nies-like, présentent un certain nombre d’atypicité qu’il
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TABLEAU 9-1. — Principales pathologies organiques pouvant étre associées 2 une symptomatologie schizophrénique.

Syndrome de déficit nutritionnel

Pellagre Biermer

(déficit en vitamine B3)

(Deficit en vitamine B12)

Autre déficit en vitamines : A, D ?

Troubles endocriniens

Maladie d’Addison

Maladie de Cushing

Hyper et hypo-thyroide et Hyper-parathyroidie

Anomalies chromosomiques : maladies neurométaboliques

Homocysteinurie par déficit
en MTHFR
(1p36.3)

Trouble cycle de I'urée

Niemann-Pick type C
(18q11-q12)

Wilson (13q143-q21.1)

Porphyrie (6p21.3, 1p34)

ALD, o-mannosidose...

Anomalies chromosomiques : autres syndromes

Syndrome velo-cardiofacial

(22q11) (15q11-q13)

Syndrome de Prader Willi

XXY Klinefelter
et duplication 16p11.2

Maladies infectieuses

Kystes/abces cérébraux

Encéphalite (HSV ++)

Neurosyphilis

Maladie auto-immunes

Chorée Lupus

Scléroses multiples

Autres maladies du SNC

Epilepsie/Hydrocéphalie 2 début tardif/Maladie de Huntington/Traumatismes criniens

Abus de substances

Cannabis/Amphétamine et dérivé/Alcool/Cocaine

Meédicaments

Céphalosporines/Atropine/Dopaminergiques/Chloroquine/Benzodiazépine et apparentés/Agents antiviraux type acyclovir ou interféron. ..

peut étre intéressant de connaitre. Cela peut permettre
d’évoquer une pathologie organique devant un tableau
schizophrénique. Nous avons proposé, une attitude rai-
sonnable basée sur notre expérience [2]. Il est nécessaire
d’évaluer quel type d’atypicité de la symptomatologie
psychiatrique est & méme d’attirer attention du psy-
chiatre et d’amener & des explorations complémentaires.

Plusieurs criteres sont a prendre en compte. Il est
important de distinguer les causes qui peuvent néces-
siter un traitement spécifique (état psychotique induit
par un traitement médicamenteux, abus de substance,
pathologie endocrinienne ou infectieuse ou encore
maladie neurométabolique). L’atypicité des signes psy-
chiatriques doit étre évoquée devant existence (signes
que nous qualifions de premier rang) : d’hallucinations
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visuelles, la présence d’'une dimension confusionnelle,
les épisodes catatoniques (fortement associées a des
pathologies organiques, en particulier chez I'enfant et
I'adolescent [13]), la fluctuation de la symptomatolo-
gie, ou encore la réaction paradoxale & un traitement
classique par antipsychotiques. Des signes de second
rang (appelé ainsi car n’étant pas directement atypique
mais évocateur dans le contexte de la présence des
signes de premier rang) doivent alors étre recherchés :
début aigu ou a un 4ge précoce, antécédents familiaux
de psychoses, inefficacité d’un traitement par antipsy-
chotique, régression cognitive et retard mental associé.
La présence d’une association entre signes de premier et
de deuxieme rang justifie alors des explorations complé-
mentaires (pour une conduite 2 tenir détaillée voir [2]).
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ASPECTS THERAPEUTIQUES

ASPECTS GENETIQUES

Rappelons que, I'idée d’une participation génétique
dans les schizophrénies n’est pas nouvelle. Elle prend
appui sur les nombreuses études de jumeaux. En effet,
il est admis que si un frére est atteint de schizophrénie,
lautre I'est dans 6 % des cas lorsqu’il est juste appa-
renté, 15 % s’il s’agit de jumeaux dizygotes et d’envi-
ron 50 % s’il sagit de jumeaux monozygotes (pour
une revue de la littérature, voir [5]). Les résultats des
études dites d’adoption vont dans le méme sens : 6 %
des freres biologiques adoptés dans une famille dont le
frere est schizophrene sont malades contre 1 % (Cest-
a-dire proche de la population générale) s’ils n’ont
pas de frere schizophréne. Par ailleurs, on retrouve
des anomalies morphologiques mineures relativement
aspécifiques considérées comme provenant de pertur-
bations lors du développement intra-utérin des premier
et deuxieme trimestres. L’absence de résultat & 100 %
indique clairement une place déterminante des facteurs
environnementaux.

L’influence génétique plus forte que pour les formes
débutant a I'dge adulte. Les études conduites sur les
cohortes du NIMH (National Institute of Mental
Health) ont montré qu’il existe un continuum, au plan
génétique, entre les formes de U'enfant et de I'adulte,
avec réplication chez I'enfant de résultats de plusieurs
genes candidats retrouvés chez I'adulte [19]. Notons
que les études génétiques ont montré dans les schi-
zophrénies un nombre important d’anomalies (pour un
point récent, voir [14]) dont certaines sont également
associées a autisme.

PRINCIPE DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge des schizophrénies chez 'enfant et
I'adolescent fait appel, selon les cas, aux dispositifs ins-
titutionnels de soins, qui sont décrits par ailleurs dans
ce traité, qu’ils soient dans le registre sanitaire (hospita-
lisation temps plein et de jours, clinique soins-études),
médico-social (centre accueil de jour, structure de 'aide
sociale a I'enfance) ou scolaire (Section d’Enseigne-
ment général adapté, unité pédagogique d’intégration
ou institut éducatif et pédagogique). La continuité de
la prise en charge, le travail de psychothérapie avec le
sujet, comme avec la famille sont essentiels et sont des

facteurs pronostiques reconnus. Il s’agit d’une patho-
logie chronique et tous les aspects de la prise en charge
doivent en tenir compte.

Les traitements médicamenteux sont essentiellement
de la famille des antipsychotiques. Lattitude actuelle est
dutiliser des antipsychotiques (AP) de 2e génération,
dits atypiques (APA) (amisulpride, aripiprazole, rispe-
ridone, olanzapine), qui sont censés étre mieux tolérés,
en particulier 4 long terme. Cependant, les données de
la littérature, peu nombreuses, que 'on retrouve chez
Ienfant et 'adolescent semblent indiquer que pour
cette tranche d’age, la fréquence des effets indésirables
est plus importante comparée a I'adulte (en particulier
sur les prises de poids, la sédation et les dyskinésies). En
conséquence, le rapport bénéfice/risque pourrait étre
moins nettement en faveur des APA par rapport au AP
de 1re Génération (pour une analyse de ce débat et une
revue de la littérature, voir [3]). Devant I’échec d’'une
thérapeutique a4 bonne dose et durant suffisamment
longtemps (8-12 semaines), on considere qu’il s’agit
d’une pathologie résistante ce qui est une indication de
traitement par clozapine (traitement pour lequel il faut
surveiller le risque d’agranulocytose). Il est important
de tenir compte de la tolérance des APA en particulier
en ce qui concerne le syndrome métabolique et donc
les prises de poids qui peuvent étre considérables (de
l'ordre de 0,4 4 0,8 kg/semaine avec la risperidone et
I'olanzapine respectivement [16, 23]).

CONCLUSION

Les schizophrénies 4 début précoce sont une forme
spécifique de schizophrénie. Elles doivent conduire &
un bilan d’évaluation complet qui a un intérét tant pro-
nostique que diagnostique. Il est important d’évoquer,
devant la moindre atypicité ce qui est courant, une
pathologie organique et de la rechercher. De plus, I'éva-
luation cognitive sur le plan psychologique mais égale-
ment des processus élémentaires (attention en particu-
lier) et des fonctions instrumentales (lecture, langage ou
calcul) est essentielle pour ces enfants d’4ge scolaire qui
présentent une pathologie chronique. L’évaluation et la
prise en charge sur le plan solaire sont une des clefs du
pronostic 4 long terme et de I'insertion, de méme que le
travail psychothérapeutique avec le patient et sa famille.
Une évaluation génétique et organique minimum est
indispensable dans tous les cas.
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