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MOTS CLES Résumé Bien diagnostiquer le syndrome des jambes sans repos (SJSR) est primordial pour le
Syndrome des jambes suivi et la prise en charge des patients. Le diagnostic est le plus souvent clinique et s’appuie
sans repos ; sur la présence des critéres diagnostiques : le besoin de bouger les membres inférieurs, plus ou
Maladie de moins accompagné de sensations désagréables, a prédominance vespérale et amélioré par le
Willis-Ekbom ; mouvement. Dans de rares cas, ’interrogatoire n’est pas suffisant et la réalisation d’un examen
Ferritine ; polysomnographique est nécessaire. Lorsque le diagnostic positif est fait, le bilan doit étre
Mouvements complété par un examen neurologique, par la recherche d’une carence martiale. La sévérité
périodiques du SJSR est a apprécier afin de définir la nécessité ou non de mettre en place un traitement
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spécifique. Il est absolument nécessaire avant toute prise en charge thérapeutique de poser un
diagnostic de certitude de SJSR et d’en préciser le phénotype. Cela permettra d’envisager un
traitement personnalisé et de limiter le risque de survenue de syndrome d’augmentation.

© 2018 Publié par Elsevier Masson SAS.
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Summary Correct diagnosis of restless legs syndrome (RLS) is essential to patient care and
treatment. Diagnosis is most often clinical and based on diagnostic criteria: the need to move
the legs accompanied to varying degrees by unpleasant sensations, predominantly during the
evening and improved by movement. In rare cases, clinical examination is insufficient and a
polysomnography is necessary. Once a positive diagnosis has been made, a neurological exami-
nation and an assessment of iron status are required. The severity of the RLS must be evaluated
to determine whether a specific treatment is necessary. Before treatment it is essential to

ensure that a definite diagnosis of RLS has been made and the phenotype characterised. This
enables a personal treatment plan and limits the risk of augmentation syndrome.
© 2018 Published by Elsevier Masson SAS.

Abréviations

EVA échelle visuelle analogique

IRLS IRLSSG rating scale

IRLSSG International Restless Legs Syndrome Study Group
MPM mouvements périodiques des membres

SJSR syndrome des jambes sans repos

Introduction

Le syndrome des jambes sans repos (SJSR) est une affection
neurologique sensorimotrice [1] fréquente, caractérisée par
un besoin impérieux de bouger les membres, dépendant de
’activité en cours et de [’heure du jour.

Un mot d’histoire

La premiére description du SJSR est due a Sir Thomas Willis
en 1675 puis en 1685, il préconise déja un traitement par
opioides. Cette pathologie est mentionnée un siecle plus
tard dans une nosographie des maladies neurologiques
écrite par F. Boissier de Sauvages de La Croix et décrite par
G. Gilles de la Tourette en 1898 puis en 1943 par F. Gerard
Allison. Mais c’est a K.-A. Ekbom que revient le mérite de
tracer la nosographie du syndrome des jambes sans repos
a travers de nombreuses publications entre 1944 et 1966,
mettant U'accent sur la forte prévalence, U’hérédité, la
normalité de ’examen clinique et le role de la déficience
en fer. Des cas de SJSR en relation avec ’anémie et avec
Uinsuffisance rénale furent rapportés dans les années
1953 et 1966. E. Lugaresi montre ensuite la relation entre
SJSR et mouvements périodiques du sommeil. A cette
époque est montrée l’efficacité de la L-DOPA. En 1990,
les critéres diagnostiques du syndrome sont publiés dans
UInternational Classification of Sleep Disorders (ICSD) puis

en 1995 ces critéres sont précisés sous 'impulsion d’un
groupe de travail international, U'International Restless Leg
Syndrome Study Group (IRLSSG), et en 2003 par le National
Institutes of Health (NIH). Enfin ces critéres diagnostiques
sont revus dans I’ICSD-3 en 2014, en précisant également
des critéres pour Uenfant [1,2]. Cet historique explique le
nom donné en 2011 au SJSR : maladie de Willis-Ekbom.

Données épidémiologiques

La prévalence en population générale, dans les études
transversales, aux Etats-Unis et en Europe de U'ouest, est
estimée entre 4 a 29 % (moyenne 14,5 %) [3]. La préva-
lence est plus élevée en soins primaires 19,547,9 % (contre
12,3+7,2 % dans des cohortes géographiques définies ou
dans des cohortes ciblées). La prévalence est variable en
fonction du sexe (sex-ratio : 2 femmes/1 homme), de I’age
(augmentation de la prévalence avec |’age), de la sévérité
de la maladie ou des comorbidités. En France, la préva-
lence est évaluée a 8,5 % (femme 10,8 %, homme 5,8 %), on
estime que 3,1 % de la population présente un SJSR a une fré-
quence mensuelle, 2,5 % hebdomadaire et 1,9 % quotidienne
[4,5].

Dans la population pédiatrique, la prévalence du SJSR
est de 2 a4 % (15 a 35 % en cas de trouble du défi-
cit de lattention et hyperactivité) [6]. Chez l’enfant,
des antécédents familiaux de syndrome des jambes sans
repos sont trés fréquents, retrouvés dans 71 a 80 % des
cas.

Les symptomes sensori-moteurs, leur impact sur le som-
meil et la vigilance diurne [7], et leurs conséquences
psychologiques [8,9], contribuent a altérer profondément
la qualité de vie des patients avec un impact socioécono-
mique important [10]. Par rapport a la population générale,
les patients affectés par le SJSR ont 2 a 5 fois plus de
risques de présenter des troubles anxieux et/ou dépressifs
[8,11].
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Physiopathologie du SJSR

La physiopathologie du SJSR est complexe et fait interve-
nir a la fois des facteurs génétiques et implique le systéme
dopaminergique, mais aussi le fer.

Facteurs génétiques

On retrouve classiquement une histoire familiale chez plus
de 40 % des individus atteints de SJSR. La transmission peut
étre autosomique, dominante ou récessive. Plusieurs études
ont mis en évidence des facteurs de prédisposition géné-
tiques. Le SJSR est associé a des variants introniques codant
les génes MEIS1, BTBD9, MAP2K5 et/ou LBXCOR1 [12].

Le systéme dopaminergique

Du fait de ’amélioration du SJSR par les traitements dopa-
minergiques, le systeme dopaminergique a été étudié. Les
résultats des dosages de dopamine dans le liquide cépha-
lorachidien ne sont pas différents entre les patients de
SJSR et les témoins [13]. Par contre, l’augmentation des
3-ortho-méthyl-dopamine (OMD) et HVA (acide homova-
nillique) retrouvés dans une étude sont en faveur d’une
augmentation de U’activité de la tyrosine hydroxylase qui
conduit a une augmentation de la synthése, de la libéra-
tion et du turnover de la dopamine [14,15]. Ces données ont
été confirmées au niveau neuropathologique avec la mise en
évidence chez ’homme en post-mortem d’une diminution
des récepteurs D2 associée a une augmentation de la tyro-
sine hydroxylase dans le locus niger, comme dans le modéle
animal de carence en fer. Il s’agit ainsi d’un état hyperdo-
paminergique présynaptique associé a une carence en fer
dans certaines régions cibles du cerveau qui pourrait entrai-
ner une internalisation en post-synaptique des récepteurs
D2.

Le fer

Au niveau central, il intervient dans |’hydroxylation de la
tyrosine en dopamine et la stabilisation des récepteurs dopa-
minergiques D2. Une baisse du taux de fer provoquerait
une dérégulation des systémes monoaminergiques (dopa-
minergique et sérotoninergique) probablement a ’origine
des symptomes du SJSR [16]. Plusieurs études utilisant des
séquences spécifiques d’imagerie par résonance magnétique
ont démontré une diminution du taux de fer cérébral chez
les patients avec SJSR par rapport aux témoins sains [17].
Ceci suggeére une perturbation du transport du fer au niveau
de la barriéere hémato-encéphalique puis du neurone, par
diminution des récepteurs de la transferrine au niveau des
neurones [18].

Diagnostic positif du syndrome des jambes
sans repos

Le diagnostic du syndrome des jambes sans
repos est clinique

Il est souhaitable que ce diagnostic soit posé par un neuro-
logue ou un médecin spécialiste du sommeil. Il est important
de laisser le patient décrire spontanément ses symptomes et

exprimer leurs conséquences au quotidien. L’interrogatoire
dirigé complete la description du tableau clinique.

Le diagnostic de SJSR repose sur la présence
de 5 critéres [1]

Les quatre premiers sont des criteres permettant de poser
un diagnostic positif, le cinquiéme permet d’éliminer les
diagnostics différentiels :

® un besoin impérieux de bouger les jambes, généralement
associé ou lié a des sensations inconfortables et désa-
gréables dans les jambes ;

e |’apparition ou l’aggravation pendant une période de
repos ou d’inactivité (par exemple en position allongée
ou assise) du besoin impérieux de bouger les jambes et
des sensations inconfortables et désagréables ;

e [’amélioration partielle ou compléte du besoin de bouger
par un mouvement, tels que ’étirement ou la marche, au
moins aussi longtemps que dure cette activité, du besoin
impérieux de bouger les jambes et des sensations incon-
fortables et désagréables ;

e |’apparition ou ’aggravation le soir ou la nuit plutoét que
pendant la journée du besoin impérieux de bouger les
jambes et des sensations inconfortables et désagréables.

Ces quatre critéres diagnostiques ont une bonne sen-
sibilité (86 %), mais une spécificité faible (45 %), l’ajout
du cinquiéme critére améliore la spécificité diagnostique
au-dela de 90 %.

e Le cinquiéme critére est ’exclusion des diagnostics diffé-
rentiels [1,19,20] ;

L’ensemble des troubles ne sont pas les symptomes
d’une autre pathologie ou d’un probléme comportemen-
tal (pour exemples : myalgies, stase veineuse, cedeme,
arthrite, crampes, géne positionnelle, comportement de
balancer ou taper les pieds).

Chez Uenfant, on retrouve les mémes critéres diag-
nostiques, mais [’ICSD-3 exige en plus la description des
paresthésies (besoin impérieux et sensations inconfor-
tables) décrites avec les mots de ’enfant, en fonction
de son age développemental [1].

L'interrogatoire et I’examen clinique (notamment neuro-
logique) permettent d’éliminer les causes suivantes :

e inconfort positionnel, mouvements inconscients des

membres (taper ou balancer les pieds) ;

akathisie iatrogéne ;

myoclonies d’endormissement ;

ostéo-articulaires : arthrite, blessure de jambe ;

vasculaires : cedéme, insuffisance veineuse, artériopathie

des membres inférieurs, ischémie, acrosyndromes (éry-
thermalgie, érythromélalgie) ;

e neurologiques : crampes musculaires, neuropathie péri-
phérique, radiculopathie, myalgie, myélopathie, myopa-
thie, tremblement orthostatique, painful legs and moving
toes ;

e chez U’enfant douleurs de croissance, symptomes
d’hyperactivité et d’inattention.

Dés lors que le diagnostic positif clinique du SJSR est
posé, une description initiale précise est nécessaire pour
évaluer Uindication d’un traitement et ses modalités. En
effet, avant de prescrire un traitement, on tiendra compte
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d’éventuels facteurs favorisants et du retentissement des

symptomes sur la vie quotidienne. Quant aux modalités du

traitement et aux horaires de prise, ils dépendront des
horaires de survenue de la symptomatologie.

Dans les cas ou l’interrogatoire est difficile, on peut
proposer au patient et a son entourage de filmer une exa-
cerbation des symptomes.

La description des symptomes par le patient inclut :

e [’histoire de la maladie. Il est important de préciser
Uhistoire de la maladie : I’age de début des symptomes
influence la vitesse d’évolution et le risque de comorbi-
dités. Un age de début tardif va souvent de paire avec un
SJSR de début rapide et associé a une comorbidité (neu-
ropathie, déficit en fer, insuffisance rénale...). Le mode
évolutif (progressif, stable, en amélioration, rémittent)
est a déterminer pour adapter la prise en charge. Chez la
femme jeune, la survenue d’un SJSR au cours d’une gros-
sesse antérieure sera recherchée (risque de récurrence
multiplié par 4) [1].

La description des symptomes par le patient inclut :

¢ la qualification des sensations : le patient ressent le
besoin de bouger les membres inférieurs, ce besoin étant
le plus souvent accompagné de sensations désagréables
ou de dysesthésies. L’interrogatoire laissera le patient
décrire spontanément ses sensations (exemple : « comme
de l’eau qui coule », « comme des vers dans les jambes »).
Les qualificatifs employés pour décrire leurs sensations
sont trés variables : décharges électriques (43 %), pico-
tements (30 %), brilures (29 %), fourmillements (27 %),
démangeaisons ou encore énervants (18 %), agacants ou
insupportable. Les sensations sont vécues comme doulou-
reuses chez 24 a 61 % des patients [21—23]. Trés rarement,
ces sensations désagréables peuvent manquer. Le patient
ne se plaint alors que du besoin de bouger les membres
inférieurs. Cette forme de SJSR existe et est souvent non
diagnostiquée. Il faut dans ce cas précis bien rechercher
a Uinterrogatoire les autres critéres de SJSR ;

¢ la localisation précise des symptomes sensitifs pour en
assurer le suivi topographique. Les symptomes prédo-
minent généralement a la partie supérieure des mollets
(65 a 75 %) et peuvent également atteindre les cuisses ou
la partie basse des mollets, les pieds (43 %) et les membres
supérieurs (25 a 39 %). Ils sont le plus souvent localisés en
profondeur (86 %), sont bilatéraux (64 %) et symétriques
(76 %) [21,24]. Notre groupe d’experts conseille de réali-
ser lors du diagnostic initial un schéma topographique des
symptomes [21].

Ce besoin de bouger les membres inférieurs et ces
sensations désagréables sont aggravés par l’immobilité,
lorsque le sujet est au repos, allongé ou assis. Elles se
déclenchent ou s’exacerbent en immobilité forcée, par
exemple lorsque le sujet est ceinturé en avion, qu’il doit
rester immobile au théatre ou dans un diner prolongé
ou s’il est immobilisé dans un lit d’hopital. On recher-
chera a linterrogatoire les attitudes du patient dans
ces différentes situations. Par exemple, si les voyages
par avion long-courrier sont tres bien tolérés, il faut
se reposer la question du diagnostic de SJSR. Les sen-
sations désagréables sont modulées par l'attention :
elles diminuent lorsque ’attention et la motricité sont
conjointement sollicitées (conducteur au volant, travail

sur ordinateur, écriture d’un texte complexe, bricolage,
activité manuelle telle que peinture, sculpture, tricot,
broderie) et augmentent lorsqu’elle l’est moins (passager
en voiture, devant la TV, au cinéma). Il est important de
différencier le SJSR de I’inconfort positionnel qui apparait
en position assise, jambes croisées, et de l'insuffisance
veineuse qui apparait en position debout et diminue en
position allongé jambes surélevées. Ce besoin de bou-
ger les membres inférieurs et ces sensations désagréables
sont améliorées par le mouvement, par les frictions, ’eau
froide. Les patients sont obligés de se lever, de marcher
ou d’étirer leurs jambes ce qui permet de diminuer tota-
lement ou partiellement l’inconfort, mais ceci de maniére
toujours transitoire. Certains frottent a haute fréquence
leurs jambes sur le drap.

Notre groupe de travail conseille de faire une liste,
avec le patient, des conditions qui aggravent, améliorent
ou ont un effet neutre sur les sensations. On commence
habituellement par son récit spontané, puis le clinicien
pose des questions plus systématiques (« étes-vous géné
comme conducteur, comme passager ? », etc.).

e leur évolution au cours du nycthémere heures
d’apparition et de disparition des symptomes, horaires
d’aggravation des symptomes. La aussi, notre groupe
d’experts conseille de schématiser une journée-type
incluant les horaires des symptomes, les heures de cou-
cher et de lever, les heures de sommeil.

e Dans les études expérimentales, le besoin impérieux de
bouger associé aux sensations inconfortables et désa-
gréables s’aggrave le soir, avec un pic entre 0h00 et 1h00,
et connait un minimum entre 9h00 et 11h00 le matin [25] ;

e ’évolution dans le temps des symptéomes est impor-
tante a évaluer pour rechercher un éventuel syndrome
d’augmentation ;

e leur fréquence de survenue : nombre d’épisodes par
semaine, par mois. En l’absence de traitement, on peut
distinguer une forme chronique-persistante (survenue au
moins 2 fois par semaine ’année précédente) ou inter-
mittente (survenue moins de 2 fois par semaine l’année
précédente et au moins 5 épisodes dans sa vie) [1].

¢ le retentissement clinique : perturbations du sommeil
(75 % des patients), impact sur la qualité de vie, les
activités quotidiennes, le comportement, la cognition et
’humeur ; les conséquences sociales, professionnelles ou
scolaires.

Les troubles du sommeil sont a type de difficultés
d’endormissement et/ou de troubles du maintien du som-
meil conduisant a une réduction importante de la durée
de sommeil (4,5 a 6heures par nuit). Il existe une bonne
corrélation entre la sévérité des troubles du sommeil et la
sévérité du SJSR. Inversement, parmi des patients ayant un
trouble du sommeil, seuls 10 % ont un SJSR [1].

La recherche de critéres de support au diagnostic amé-
liore les performances diagnostiques, notamment en cas
d’incertitude clinique.

Les mouvements périodiques des membres (MPM) sont
des mouvements de dorsiflexion de chevilles, des orteils, et
une flexion partielle de genou et parfois de hanche.

Les MPM ont une répartition circadienne, ils peuvent
survenir au cours de la veille calme, notamment avant le
sommeil ou au cours du sommeil, avec une décroissance
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au cours de la nuit (maximum au début de la décroissance
thermique, et minimum en phase ascendante de la tempéra-
ture). L’existence de mouvements périodiques de veille sont
spécifiques, mais peu sensibles : les patients les décrivent
comme des mouvements involontaires des jambes (« mes
jambes sautent ou bougent toutes seules ») différents des
mouvements réalisés volontairement pour soulager la sensa-
tion désagréable. Les mouvements périodiques des membres
pendant le sommeil sont rarement remarqués par le patient
et parfois décrits par le conjoint. Un index de mouvements
périodiques du sommeil supérieur a 5/h est observé chez
80 a 89 % des patients ayant un SJSR, le seuil de 15 MPM/h
apparait plus discriminant (valeur prédictive positive de
92 %) pour séparer les patients ayant un SJSR des sujets
controles (prévalence dans 29 % de la population générale)
[25—28]. Cependant, la présence de mouvements pério-
diques du sommeil ne signifie pas pour autant qu’il existe un
SJSR : ils peuvent étre soit effectivement liés a un SJSR, soit
survenir de maniére isolée (28,6 % de la population générale
présente plus de 15 MPM/h et cette prévalence augmente
avec l’age), soit encore étre associés a une autre patho-
logie neurologique ou a la prise d’un antidépresseur [28].
La présence de MPM n’est donc, ni assez sensible, ni assez
spécifique pour étre utilisée comme un critére diagnostique
essentiel.

La réponse aux traitements dopaminergiques est obser-
vée au moins initialement chez 60 a 75 % des patients. Ainsi
I’absence d’effet dans le syndrome des jambes sans repos
peut poser la question d’un diagnostic différentiel [1].

Une histoire familiale de SJSR parmi les parents au pre-
mier degré est observée chez 20 % des sujets SJSR, et chez
71—80 % s’il s’agit d’un enfant [1]. Il existe des formes
précoces de la maladie a forte composante génétique, des
variants génétiques prédisposant a la maladie ont été mis
en évidence, mais ils n’expliquent a ce jour que moins de
10 % des formes familiales [12].

L’absence de somnolence diurne excessive sévere mal-
gré des durées de sommeil bréves est une caractéristique
du SJSR. Chez les patients atteints d’un SJSR modéré a
sévere, le niveau de somnolence est habituellement léger
ou modéré, le retentissement prenant plutét la forme d’une
fatigue, de troubles attentionnels ou d’une dépression. Une
somnolence diurne excessive sévere doit faire rechercher
une autre cause de somnolence [1].

Quelques particularités du diagnostic chez ’enfant : il est
important que ’enfant décrive les symptomes du SJSR avec
ses propres mots, en fonction de son age développemental.
Chez ’enfant, le retentissement diurne est différent et peut
se manifester davantage sous forme de troubles attention-
nels ou encore d’une hyperactivité, voire d’une instabilité
motrice.

Evaluation de la sévérité

L’échelle de sévérité de UIRLSSG [29], U'International Res-
tless Legs Syndrome Study Group rating scale (IRLS), est
utile en clinique et en recherche pour évaluer ’évolution
du SJSR au cours du temps et notamment la réponse au trai-
tement. Il s’agit d’une échelle de sévérité qui ne permet pas
de distinguer les diagnostics différentiels et les comorbidi-
tés. Cette échelle est a compléter systématiquement par

le patient aprés le diagnostic positif de SJSR. Il s’agit d’un
autoquestionnaire coté sur 40. Si le score est de moins de
10, le SJSR est considéré comme léger, entre 11 et 20, il
est considéré comme modéré, entre 21 et 30 il est consi-
déré comme sévére et pour un score supérieur ou égal a
31 comme trés sévere. La sévérité des troubles peut égale-
ment étre évaluée lors de 'interrogatoire du patient en se
basant sur l’appréciation du patient, sur le retentissement
du SJSR sur ’humeur et sur le sommeil.

Un agenda des symptomes diurnes et nocturnes a complé-
ter sur 14jours permet d’apprécier la fréquence des
symptomes et de surveiller leur évolution.

Evaluation des comorbidités et des
facteurs favorisants

Le recueil complet des antécédents, du mode de vie et
des traitements (antérieurs et actuels) permettra d’évaluer
les différentes formes de SJSR, les facteurs favorisant et
d’orienter la prise en charge.

Comorbidités

La prévalence du SJSR est nettement augmentée en cas de

carence martiale, notamment si elle entraine une anémie

(prévalence du SJSR de 25 a 35 %). Une baisse de la ferri-

tinémie a un effet sur la sévérité des symptomes cliniques

et sa persistance expose a un risque de récidive. Les études
sur la supplémentation en fer (orale ou intraveineuse) ont
montré une résolution partielle ou compléte des symptomes

chez certains patients [30].

Dans linsuffisance rénale chronique, la prévalence du
SJSR atteint 15 a 68 % des patients, selon les études. Parmi
les facteurs de risque de SJSR dans cette population, on peut
citer la prise d’inhibiteurs calciques, des taux bas de para-
thormone, un taux bas de coefficient de saturation de la
transferrine, un diabéte de type Il ou encore un nombre plus
élevé de comorbidités [30].

La survenue d’un SJSR est également, mais dans une
moindre mesure, associée a :

e une pathologie cardiovasculaire (notamment coronaro-
pathie et insuffisance cardiaque). Malgré des études
contradictoires, il semble exister une association faible
entre le SJSR et le risque cardiovasculaire, surtout chez
la femme. Les études sur ’hypertension artérielle font
apparaitre un odd-ratio de 1,15-1,96 pour la survenue
d’un SJSR, et une augmentation du risque d’hypertension
artérielle au cours du SJSR a été observée dans 6 études
sur 10 (odd-ratio 1,2—2,4) [30]. Des études physiopatho-
logiques montrent une élévation de la pression artérielle
concomitante de MPM et un statut nondipper de la pres-
sion artérielle nocturne plus fréquent au cours du SJSR.
Néanmoins cette association entre hypertension artérielle
et SJSR reste discutée, elle concernerait principalement
une population plus agée et présentant plus de comorbi-
dités ;

e lamigraine : prévalence du SJSR chez 9 a 39 % des patients
migraineux. Il n’est pas observé d’association du SJSR
avec des céphalées non migraineuses [30] ;
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¢ la maladie de Parkinson traitée, avec une prévalence du
SJSR de 11 a 24 % chez ces patients ou une multiplication
du risque par 4. La prévalence du SJSR chez les patients
parkinsoniens de novo est similaire a la population géné-
rale [30] ;

¢ la neuropathie périphérique : un SJSR est plus fréquem-
ment observé chez les patients atteints de polyneuropa-
thie, la prévalence étant discutée entre 12 et 40 % (risque
de manque de spécificité pour les prévalences plus éle-
vées). Les SJSR associés a des neuropathies des petites
fibres se distinguent des formes idiopathiques a l’aide
de tests fonctionnels (seuil de sensibilité thermique) et
anatomo-pathologiques (biopsie cutanée). La prévalence
du SJSR serait également augmentée au cours du diabéte,
méme en ’absence de neuropathie diabétique [30—32].

Enfin, [’association du SJSR avec l’anémie non ferriprive,
la sclérose en plaques ou ’AVC est discutée [30].

Les troubles psychiatriques, notamment de type anxiété
et dépression, sont fréquemment observés dans le SJSR, leur
occurrence au cours de la vie est estimée a 37 % chez les
patients avec SJSR contre 15 % dans la population générale.
Chez U’enfant, on note davantage des manifestations sous
forme de troubles du comportement ou encore d’irritabilité.
En dehors des pathologies avérées, |’existence d’une souf-
france psychique est fréquemment associée au SJSR. Les
relations entre SJSR et symptomes psychiatriques sont bidi-
rectionnelles : les symptomes de SJSR et leurs conséquences
peuvent entrainer une souffrance psychique et une détresse
psychique peut renforcer les préoccupations pour les sensa-
tions désagréables. L’existence d’un syndrome anxieux ou
dépressif modifiera la prise en charge, notamment en raison
d’une aggravation possible du SJSR par certains traitements
psychotropes [33,34].

Facteurs favorisants

Des facteurs favorisants sont a rechercher systématique-
ment [1,35,36].

La carence martiale est a rechercher systématiquement,
tout comme une cause iatrogene ou psychologique. Toute
cause entrainant une dette de sommeil ou une fragmenta-
tion du sommeil peut aggraver le SJSR (Tableau 1).

Tableau 1

Grossesse en cours

Carence martiale

Pathologies psychiatriques : troubles anxieux, syndrome
dépressif

Rythme veille-sommeil irrégulier, privation chronique de
sommeil, syndrome d’apnées du sommeil

Activité physique inadaptée

Consommation excessive d’excitants (café, thé, alcool)

Traitements pouvant exacerber le SJSR : les
antidépresseurs (toutes classes), les neuroleptiques,
le lithium, les anti-histaminiques, l’oxybate de sodium

Facteurs favorisants ou aggravants du SJSR.

Tableau 2

Forme non traitée de SJSR
Doute diagnostique
Doute sur la nécessité de traiter le SJSR
Suspicion de syndrome d’apnées du sommeil
Sommeil trés perturbé, ne pouvant étre expliqué par
la sévérité du SJSR
Somnolence diurne sévere ne pouvant étre expliquée
par la sévérité du SJSR
Enfant trés jeune (non verbal) et sujet jeune <30 ans
si comorbidités

Forme traitée de SJSR
SJSR résistant au traitement médicamenteux bien
conduit
Suspicion de syndrome d’apnées du sommeil

Indication de la polysomnographie.

Bilan paraclinique

Avant de réaliser le bilan paraclinique, un examen cli-
nique est nécessaire, notamment un examen neurologique.
L’examen clinique ne trouve pas de déficit sensitif ou moteur
a ’examen des membres inférieurs et supérieurs. Le chaud,
le froid et la douleur sont bien percus. Il peut exister une
sensibilité anormale ou augmentée a la piqlire mousse et a
la vibration, et une hyperalgésie a la piqlre pointue.

Quels examens paracliniques pour le
diagnostic ?

Le bilan paraclinique comprend systématiquement un bilan
biologique, avec au minimum une hémoglobinémie et une
ferritinémie. Selon le terrain et si cela n’a jamais été fait,
on peut rajouter un bilan rénal (urée créatinémie) et une
glycémie a jeun. Il est recommandé d’avoir une ferritinémie
supérieure a 50 ug/L [37], voire supérieure a 75 ug/L. Chez
I’enfant, il peut étre utile d’avoir a disposition un dosage de
protéine C réactive pour interpréter la ferritinémie.

La polysomnographie n’est pas utile au diagnostic positif
et ne sera réalisée qu’au cas par cas (Tableau 2). Elle doit
comprendre U’enregistrement des muscles jambiers anté-
rieurs droit et gauche, ainsi qu’un enregistrement vidéo
continu. Si elle est réalisée, elle permet d’apprécier le
retentissement de la maladie sur le sommeil, de quanti-
fier les mouvements périodiques de jambes et d’éliminer
d’autres pathologies du sommeil [37].

Chez ’enfant, elle n’est plus obligatoire pour poser un
diagnostic. Cependant, notre groupe d’expert s’accorde
a réaliser systématiquement une polysomnographie chez
un enfant avant toute initiation d’un traitement médica-
menteux autre que le fer. Chez U'enfant avec SJSR, la
polysomnographie va montrer des mouvements périodiques
de sommeil avec un index >5/h dans 63 a 74 % des cas. Elle
permettra également d’apprécier le retentissement du SJSR
sur ’endormissement et sur le sommeil.

Lors de ’enregistrement polysomnographique, pourront
étre visualisés des mouvements lors de ’éveil, mais aussi
des mouvements périodiques du sommeil.

Les mouvements périodiques du sommeil sont caracté-
risés en polysomnographie par une contraction des tibiaux
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Figure 1.  Arbre diagnostique.

antérieurs (augmentation d’au moins 8 v de UEMG de
repos), durant 0,5 a 10 secondes, se répétant a intervalles
de 5 a 90 secondes (le plus souvent entre 20 et 40 secondes),
comprenant au moins 4 mouvements par série [38].

Ils sont retrouvés chez 80 % des patients présentant
un syndrome des jambes sans repos. Ils ne sont en rien
spécifiques du syndrome des jambes sans repos. Leurs consé-
quences restent mal connues. Ils peuvent potentiellement
fragmenter le sommeil. Cependant, le micro-éveil cortical
peut précéder, coincider ou suivre les mouvements pério-
diques, ce qui tend a indiquer que les mouvements ne sont
pas la cause de ces éveils. Enfin, certains mouvements sont
associés a des élévations de la pression artérielle et de la
fréquence cardiaque, faisant suggérer qu’ils pourraient aug-
menter le risque cardiovasculaire.

Le test d’immobilisation suggéré repose sur
U’enregistrement des MPM et le degré d’inconfort (score
EVA de 0 a 10) pendant 1h de veille (a partir de 21h00). Le
patient est assis a 45° sur son lit, dans un environnement
peu stimulant, les pieds tendus, devant rester le plus
immobile possible et les jambes détendues. Pour un test
unique a 22h00, la sensibilité est de 68 % et la spécificité

de 90 % [39]. Cependant, ce test n’est pas utilisé en France
en pratique courante et est utilisé en recherche.

Pour conclure, poser un diagnostic positif certain de SJSR,
le phénotyper précisément et en évaluer la sévérité est
primordial pour définir une prise en charge personnalisée
du patient et limiter le risque de survenue de syndrome
d’augmentation. Avoir une démarche stratégique adaptée
au diagnostic de SJSR est donc nécessaire (Fig. 1).
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