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Liste des abréviations 

 

AVSI = Auxiliaire de Vie Scolaire Individuel  

BFCRS = Bush-Francis Catatonia Rating Scale (Echelle de cotation de la catatonie 

de Bush-Francis) 

CAMSP = Centre d'Action Médico-Sociale Précoce 

CAUS = Causality Assessment Score 

CGH array = Comparative Genomic Hybridization (puce d'hybridation génomique 

comparative) 

CHU = Centre Hospitalier Universitaire 

CIM = Classification Internationale des Maladies  

CPK = Créatine PhosphoKinase  

DSM = Diagnostic and Statistical Manual of mental disorders (Manuel Diagnostique 

et Statistique des troubles mentaux) 

EAI = Encéphalite Auto-Immune 

EBV = Epstein-Barr Virus 

ECT = Électro-Convulsivo-Thérapie  

EEG = Electro-encéphalogramme 

GABA = Acide Gamma-Amino-Butyrique 

HSV = Herpes Simplex Virus 

IgG = Immunoglobulines de type G 
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IRM = Imagerie par Résonnance Magnétique  

LCR = Liquide Céphalo-Rachidien  

LES = Lupus Erythémateux Systématisé 

MUSK = Muscle Specific Kinase 

NFS = Numération de la Formule Sanguine 

NMDA = N-Méthyl-D-aspartate 

PANDAS = Paediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorder Associated with 

Streptococcus 

PC = périmètre crânien 

PCRS = Paediatric Catatonia Rating Scale 

PL = Ponction Lombaire  

PN = poids de naissance 

rTMS = repetitive Transcranial Magnetic Stimulation (Stimulation Magnétique Trans-

crânienne répétée) 

SMN = Syndrome Malin des Neuroleptiques  

tDCS = transcranial Direct Current Stimulation (stimulation transcrânienne à courant 

direct) 

TG = Thyroglobuline 

TPO = Thyropéroxydase  

TSA = Trouble du Spectre Autistique 

TSH = Thyroid-stimulating hormone (thyréostimuline) 
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Résumé 

 

Contexte : La catatonie est un syndrome transnosographique pouvant s’observer 

chez l’enfant et l’adolescent. Près de 150 ans après sa première description clinique, 

elle reste encore mal diagnostiquée et mal traitée. 

 

Méthode : Une recherche bibliographique de la littérature médicale a été effectuée 

et confrontée à l’étude d’un cas de catatonie chez un enfant de 4 ans porteur d’une 

mutation génétique. 

 

Résultats : Les réflexions autour du cas clinique ont montré que la catatonie est une 

entité syndromique dont les aspects cliniques aspécifiques rendent son diagnostic 

complexe et de nombreux diagnostics différentiels peuvent être évoqués en 

particulier chez l’enfant. Il paraît donc essentiel de pouvoir guider le clinicien dans sa 

démarche diagnostique notamment par l’utilisation d’échelle diagnostique et de test 

thérapeutique. Son intrication dans plusieurs pathologies psychiatriques et non 

psychiatriques, a montré l’intérêt d’une recherche de manière multidisciplinaire et 

méthodique de signes pouvant évoquer une maladie sous-jacente. Ces démarches 

diagnostiques et étiologiques ont eu un impact direct sur la thérapeutique à mettre 

place. 

 

Conclusion : Ce cas clinique met en avant la nécessité d’une démarche 

diagnostique et étiologique claire et rigoureuse accompagnée d’outils fiables pour la 

prise en charge du syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent. 
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Introduction 

 

La première description de la catatonie remonte à 1874 (1). Chez l’adulte, le 

syndrome catatonique touche près de 10% des patients hospitalisés en 

psychiatrie (2). Il se caractérise par une immobilité motrice, parfois en alternance 

avec une agitation motrice, un négativisme, un mutisme, des mouvements anormaux 

et une écholalie ou échopraxie (3). 

La catatonie est un syndrome pouvant également se rencontrer chez l’enfant et 

l’adolescent et près de 150 ans après sa première description clinique, elle reste un 

syndrome encore mal diagnostiqué et mal traité dans cette population (4). Les signes 

cliniques sont nombreux et non spécifiques ; ainsi le clinicien peut être confronté à 

des difficultés diagnostiques. De plus, les étiologies sont diverses, aussi bien 

psychiatriques que non psychiatriques, et la catatonie pédiatrique nécessite une 

prise en charge syndromique et étiologique particulière. L’absence de 

recommandation officielle apporte une nouvelle difficulté au clinicien confronté à un 

syndrome catatonique. Ces difficultés sont d’autant plus importantes en population 

pédiatrique où peu d’études ont été publiées. 

En novembre 2016, dans le service de neuropédiatrie du Centre Hospitalier 

Universitaire (CHU) de Lille et dans le cadre de l’activité de liaison en 

pédopsychiatrie, nous avons rencontré une situation particulière de catatonie : le cas 

de Rémi, 4 ans ayant des antécédents de convulsions néonatales, présentant un 

syndrome catatonique lié à une mutation du gène SCN2A, qui code le canal sodique 

voltage-dépendant Nav1.2. Cette situation nous a amené à nous interroger sur la 

démarche diagnostique et étiologique face à un syndrome catatonique chez l’enfant 

et l’adolescent.  
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L’objectif de cette thèse est donc d’illustrer cette démarche spécifique et complexe. 

Nous proposons d’effectuer : 

- une synthèse des connaissances sur le syndrome catatonique en premier lieu chez 

l’adulte puis de décrire les spécificités chez l’enfant et l’adolescent,  

- une présentation du cas de Rémi et d’en expliquer la démarche diagnostique et 

étiologique puis de proposer un algorithme décisionnel. 

 

  



STIEVENARD Clémentine    Première partie : aspects fondamentaux 

 15 

I. Aspects fondamentaux : le « syndrome catatonique » 

 

Dans cette première partie, nous effectuerons une synthèse des connaissances sur 

le syndrome catatonique. Nous ferons d’abord un point sur les données disponibles 

chez l’adulte avant d’aborder les particularités de la catatonie chez l’enfant et 

l’adolescent. Ces connaissances ont été primordiales pour accompagner notre 

démarche dans le cas de Rémi. 

 

A. Le concept de « syndrome catatonique » 

 

1. Historique 

A partir du XIXème siècle, les psychiatres cherchent à identifier des maladies par 

l’observation de symptômes et leur évolution. Les premières classifications des 

troubles mentaux voient le jour (5). En 1863, le psychiatre allemand Karl Kahlbaum 

s’appuie sur cette méthode clinique pour publier une classification des troubles 

psychiatriques. Il décrit en 1874 dans un ouvrage présentant 26 vignettes cliniques, 

un syndrome nommé «Katatonie». Il donne comme définition : « la catatonie est une 

maladie cérébrale à évolution alternante et cyclique dans laquelle les symptômes 

psychiques présentent successivement les tableaux de la mélancolie, de la manie, 

de la stupeur, de la confusion et enfin de la stupidité (un ou plusieurs de ces tableaux 

d‘ensemble pouvant cependant faire défaut), et dans laquelle des phénomènes de la 

sphère du système nerveux moteur ayant le caractère général du spasme 

apparaissent comme étant des symptômes essentiels à côté des symptômes 
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psychiques » (1). Les patients décrits sont atteints de troubles de l’humeur, de 

psychose, d’épilepsie, de neurosyphilis et de tuberculose. 

Un autre psychiatre allemand Emil Kraepelin, également partisan de la méthode 

clinique, décrit la « démence précoce » en 1899 comme étant une entité clinique 

regroupant l’hébéphrénie et la catatonie. En 1908, Eugene Bleuler, psychiatre 

suisse, renomme la démence précoce en « schizophrénie ». Il rejette l’idée que la 

catatonie soit une entité clinique particulière et l’intègre comme une forme de 

schizophrénie (5). 

Le début du XXème siècle est marqué par l’association de la catatonie à la 

schizophrénie. En 1952, la première édition du manuel diagnostique des maladies 

mentales de l’association américaine de psychiatrie décrit la catatonie comme un 

sous type de la schizophrénie. De même, trois ans plus tôt était paru la 6ème révision 

de la classification internationale des maladies qui intégrait la catatonie comme une 

caractéristique d’un type de schizophrénie (1).  

Il faudra attendre les années 70 pour que cette association soit remise en question. 

En 1976, à l’Université de New York, Abrams et Taylor, dans une étude prospective 

de 55 patients psychiatriques présentant des critères de catatonie, mettent en 

évidence que seulement 4 patients répondent au diagnostic de schizophrénie tandis 

que deux tiers des patients présentent un trouble de l’humeur (sous forme de manie 

le plus souvent) (6). Durant la même année, Gelenberg souligne que la catatonie 

devrait être considérée comme un syndrome et non une maladie, pouvant être 

associée à plusieurs étiologies dont les troubles neurologiques, les maladies 

endocrinologiques ou les intoxications (7). 

La 10ème version de la classification internationale des maladies parue en 1992, 

propose le diagnostic uniquement en cas de schizophrénie ou de trouble 
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organique (8,9). Et ce n’est qu’avec la 4ème version du DSM (DSM IV) en 1994 que la 

place de la catatonie est élargie avec la création des « troubles de l’humeur avec 

caractéristiques catatoniques », de la « schizophrénie catatonique » et du « trouble 

catatonique lié à une affection générale ».  

En 2013, la 5ème version du DSM (DSM 5) fait de la catatonie un syndrome 

transnosographique. La « schizophrénie catatonique » disparaît. La catatonie est soit 

associée à un trouble mental à caractériser, soit à une affection médicale générale. 

Une nouvelle catégorie est également créée : la « catatonie non spécifiée par 

ailleurs » (10). 

L’évolution nosographique du concept de catatonie permet donc de classer la 

catatonie dans une catégorie distincte et de la définir comme une entité 

syndromique, et ainsi d’encourager une démarche axée sur la recherche de 

pathologies sous jacentes. Cependant, côté pédiatrique, malgré les demandes de 

plusieurs auteurs, le syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent n’a pas de 

place au sein des classifications internationales (11,12). Dans la Classification 

Française des Troubles Mentaux de l’Enfant et de l’Adolescent, la catatonie est 

restreinte à un sous type de schizophrénie (13). Ce manque de reconnaissance peut 

donc être un frein dans l’identification de la catatonie ainsi que sa démarche dans 

une population pédiatrique.  

 

2. Clinique 

Le tableau clinique de catatonie décrit fréquemment un patient présentant un 

mutisme avec une rigidité posturale, dans un contexte de comorbidité psychiatrique, 

souvent de schizophrénie déficitaire. Cependant plus de 40 signes ont été 
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répertoriés (11). La variété symptomatologique peut être regroupée en symptômes 

moteurs, comportementaux et affectifs. Les patients catatoniques peuvent être 

hyperactifs, hypokinétiques voire immobiles. Ils peuvent présenter des maniérismes, 

des stéréotypies ou des grimaces. Des maintiens de posture, une flexibilité cireuse, 

une catalepsie peuvent aussi être observées. Les patients peuvent être mutiques ou 

le discours peut être marqué par des écholalies ou des verbigérations. Leur 

comportement peut être marqué par un négativisme, une obéissance automatique, 

une aimantation ou des échopraxies. Il peut exister un retrait relationnel et un refus 

alimentaire. 

Plusieurs formes cliniques de catatonie sont décrites : aiguë versus chronique ; 

agitée versus stuporeuse ; une forme maligne est définie par une agitation 

psychomotrice accompagnée d’insomnie, d’hyperthermie, de rigidité musculaire 

pouvant mener dans 10 à 20 % des cas au décès (11).  

Le syndrome catatonique possède donc des formes variées et un nombre important 

de signes qui sont aspécifiques, pouvant se retrouver dans d’autres pathologies, ce 

qui montre l’intérêt d’une démarche diagnostique claire ainsi que l’intérêt d’un outil 

pour guider le clinicien dans cette démarche.  

 

3. Outils diagnostiques 

Afin de palier à la difficulté diagnostique liée à une diversité symptomatique 

importante du syndrome catatonique et donc d’aider le clinicien à mieux reconnaître 

et traiter la catatonie, de nombreux auteurs proposent des critères diagnostiques 

ainsi que des échelles d’évaluation. Nous pouvons citer dans l’ordre chronologique : 

Fish en 1964, Gelenberg en 1976, Barnes en 1986, Lohr et Wisniewski en 1987, le 
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DSM-III-R en 1987, Rosebush en 1990, Rogers en 1991 et révisée en 1996, Fink et 

Taylor en 1991, Benegal en 1993, le DSM-IV en 1994, Bush et Francis en 1996, 

Northoff en 1999, Bräunig en 2000, Peralta en 2001, Caroll en 2008 et le DSM-5 en 

2013. 

En étudiant les différents critères proposés, nous pouvons remarquer qu’il n’existe 

pas de consensus sur le choix des signes et le nombre de symptômes nécessaires 

pour établir le diagnostic de catatonie. Néanmoins, il existe des similitudes 

concernant la nature des signes avec des manifestations motrices et 

comportementales. En 1999, Northoff et al comparent les critères de Lohr et 

Wisniewski (1987), de Rosebush et al. (1990), du DSM-IV (1994), de Bush et al. 

(1996), ainsi que leur propres critères. Ils en déduisent que quel que soit le système 

critériologique utilisé le clinicien aboutira à un diagnostic de catatonie (14). 

En 2011, Sienaert et al., dans une revue de la littérature, ont étudié 7 échelles : 

Modified Rogers Scale (MRS), Rogers Catatonia Scale (RCS), Bush-Francis 

Catatonia Rating Scale (BFCRS), Northoff Catatonia Rating Scale (NCRS), Braunig 

Catatonia Rating Scale (BCRS), l’échelle de Kanner et les critères du DSM-IV. Selon 

ces auteurs, seules les échelles proposées par Bush, Northoff et Braunig sont fiables 

pour une utilisation dans tous les syndromes catatoniques quelle que soit l’étiologie. 

Ils concluent également que la BFCRS est l’échelle de référence à utiliser dans la 

pratique en raison de sa validité, sa fiabilité et sa simplicité d’utilisation (15). 

Nous allons donc nous intéresser à l’échelle BFCRS ainsi qu’aux critères 

diagnostiques du DSM 5 qui est la nosographie actuelle de référence. Ces deux 

instruments semblent pouvoir être les outils les plus intéressants pour accompagner 

une démarche diagnostique devant des signes catatoniques. Nous complèterons par 

la description d’un test thérapeutique aux benzodiazépines. 
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a) Echelle Bush-Francis Catatonia Rating Scale (BFCRS) 

En 1996, devant l’absence d’échelle permettant l’évaluation de la sévérité d’un 

syndrome catatonique, Bush et al. ont développé une échelle de cotation de 

catatonie se composant de 23 items. Ils ont inclus les symptômes les plus 

fréquemment retrouvés dans la littérature parmi les signes décrits par Kahlbaum, 

Kraepelin, Lohr, Taylor, Rogers, Morrison, Rosebush, ainsi que dans le DSM-III et le 

DSM-IV. La notation des 23 items se fait de 0 à 3 afin d’évaluer la gravité de la 

symptomatologie.  

Afin d’obtenir un instrument de diagnostic, ils retirent 9 items et les 14 items restants 

sont uniquement mesurés par leur présence ou leur absence. Le diagnostic est posé 

en présence d’au moins deux des quatorze signes suivants : excitation, 

immobilité/stupeur, mutisme, fixité du regard, postures spontanées/catalepsie, 

grimaces, écho-phénomènes, stéréotypies, maniérisme, verbigération, rigidité, 

négativisme, flexibilité cireuse, attitudes de refus. Le diagnostic positif justifie ensuite 

la passation de l’échelle complète pour mesurer la sévérité du syndrome. Cette 

échelle permet également de mesurer l’évolution de la symptomatologie catatonique 

avec l’instauration d’un traitement (16) (Annexe 3). 

 

b) DSM 5 

Dans le DSM 5 paru en 2013, douze symptômes ont été sélectionnés et trois sont 

nécessaires pour faire le diagnostic de catatonie (10) : 

• pour la catatonie associée à un trouble mental : 

A. Le tableau clinique est dominé par au moins 3 des symptômes suivants :   

1. Stupeur (c’est-à-dire absence d’activité psychomotrice ; pas de relation 
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active avec l’environnement)   

2. Catalepsie (c’est-à-dire induction d’une posture maintenue passivement et 

contre la gravité)   

3. Flexibilité cireuse (c’est-à-dire résistance légère ou nette lors du 

positionnement induit par l’examinateur)   

4. Mutisme (c’est-à-dire absence ou quasi-absence de réponse verbale) 

5. Négativisme (c’est-à-dire opposition ou absence de réponse à des 

instructions ou à des stimuli extérieurs) 

6. Prise de posture (c’est-à-dire maintien actif, contre la gravité, d’une posture 

adoptée spontanément) 

7. Maniérisme (c’est-à-dire caricatures bizarres ou solennelles d’actions 

ordinaires) 

8. Stéréotypies (c’est-à-dire mouvements non dirigés vers un but, répétitifs et 

anormalement fréquents) 

9. Agitation, non influencée par des stimuli externes 

10. Expressions faciales grimaçantes 

11. Echolalie (c’est à dire répétition des paroles d’un autre) 

12. Echopraxie (c’est à dire reproduction des mouvements d’un autre) 

 

• pour la catatonie due à une autre affection médicale :  

Même critère A que pour la catatonie liée à un trouble mental 

B. Mise en évidence d’après l’anamnèse, l’examen physique, ou les examens 

complémentaires que le trouble est la conséquence physiopathologique directe d’une 

autre affection médicale. 

C. La perturbation n’est pas mieux expliquée par un autre trouble mental  
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D. La perturbation ne survient pas exclusivement au cours d’un syndrome 

confusionnel.  

E. Le trouble entraîne une détresse cliniquement significative ou une altération du 

fonctionnement social, professionnel ou dans d’autres domaines importants. 

 

c) Test thérapeutique aux benzodiazépines 

Il n'existe pas de test diagnostic de la catatonie. Cependant, il existe un test 

thérapeutique aux benzodiazépines permettant de prévoir la réponse du patient à 

l’instauration d’un tel traitement.  

Un test au Zolpidem a été mis au point par l’équipe de psychiatrie du Pr Thomas à 

l’hôpital Fontan du CHU de Lille en 1994 : un comprimé de 10 mg de Zolpidem est 

administré au patient, le test est considéré comme positif si les symptômes observés 

selon l’échelle BFCRS diminuent d’au moins 50% au bout de 30 minutes. Ce test 

représente un argument important en faveur d’un diagnostic de catatonie et doit être 

inclus dans une démarche diagnostique (17).  

En 1996, Bush a quant à lui défini un test au Lorazépam, également prédictif de 

réponse au traitement par benzodiazépines. Des doses de 1 mg de Lorazépam sont 

administrées par voie intraveineuse toutes les 5 minutes jusqu’à 2 mg. Les signes 

catatoniques sont aussi évalués par l’échelle BFCRS au début et après chaque 

dose. Le test est considéré comme positif lorsque l’administration du traitement a 

permis de faire diminuer l’ensemble des signes parmi les 14 items de l’échelle à un 

signe au maximum. La réponse positive au test prédit une réponse au traitement au 

Lorazépam pour la suite (18). 
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Le clinicien peut donc s’appuyer sur des outils simples et fiables pour guider sa 

démarche diagnostique devant un syndrome catatonique : critères diagnostiques du 

DSM 5, échelle d’évaluation (BFCRS) et test thérapeutique aux benzodiazépines. 

 

4. Hypothèses psychopathologiques et physiopathologiques 

Au fur et à mesure de l’évolution des connaissances cliniques concernant le 

syndrome catatonique, des hypothèses psychopathologiques et physiopathologiques 

ont été formulées.  

 

a) Hypothèses psychopathologiques 

Pour plusieurs auteurs, la catatonie serait une réaction de peur semblable à la 

stratégie d’immobilité tonique qu’adoptent les animaux face à un prédateur. La peur 

serait liée à un traumatisme, une maladie psychiatrique ou physique grave et 

déclencherait une réponse catatonique comme dernier recours face à un sentiment 

de mort imminente (19–21). 

Les psychanalystes placent la catatonie dans le champ de la psychose au sens 

psychanalytique. Pour Mélanie Klein, psychanalyste britannique d'origine 

autrichienne, « la catatonie pourrait être une tentative pour paralyser l’objet intérieur 

et ainsi le rendre inoffensif » (22). D’autres auteurs définissent la catatonie comme 

« la perte de la fonction de pulsatilité de l’organisme » (23). Lacan, célèbre 

psychiatre français à l’origine d’un courant psychanalytique, différencie l’instinct chez 

l’animal de la pulsion chez l’homme, le langage permettant la mise en place de 

l’inconscient et la dénaturation de l’instinct en un fonctionnement pulsionnel. La 
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pulsation de l’inconscient donne un rythme d’organisation à la vie de chacun (cycles 

veille-sommeil, rythme de la sexualité). Le syndrome catatonique révèle « la 

disparition de tout ce qui dans l’organisme fonctionne sur un mode pulsatile. Ce 

dérèglement de la rythmicité amènerait à la disparition de l’Autre » (23). 

A partir d’expérience clinique de patients catatoniques, Cohen propose un modèle 

psychopathologique se basant sur le modèle cognitif du mouvement volontaire 

humain (24,25). Il distingue trois modalités d’expérience subjective qui impliquent un 

dysfonctionnement des mouvements chez les sujets catatoniques : 

• l’adhésion aux idées délirantes. Le patient présente un automatisme 

psychomoteur : il effectue des mouvements automatiques secondaires à des 

hallucinations et à des idées délirantes. 

• la résistance aux idées délirantes. Le patient résiste aux ordres de mouvements 

commandés par les hallucinations. Il met en place des gestes ritualisés comme 

des mouvements automatiques compulsifs afin de diminuer l’anxiété, allant parfois 

jusqu’à la catalepsie et l’immobilité.  

• les états hyper anxieux ou hyper émotionnels, qui représentent la modalité la plus 

fréquente chez les patients catatoniques stuporeux ou akinétiques (24,25).  

 

b) Hypothèses physiopathologiques 

Concernant les mécanismes physiopathologiques associés au syndrome 

catatonique, plusieurs modèles neurobiologiques ont été proposés. 

Différentes régions du cerveau (dont les lobes frontaux, les noyaux gris centraux, le 

lobe pariétal ou le cervelet) ont été impliquées dans l’apparition de la catatonie, 
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cependant aucune lésion focale n’a été retrouvée. Il semblerait que la catatonie soit 

liée à une dysrégulation de réseaux cortico-sous-corticaux (26).  

Grâce à l’imagerie fonctionnelle, en 2002, Northoff et al font un lien entre les 

symptômes catatoniques et l’atteinte de certaines régions corticales. Les symptômes 

affectifs et comportementaux pourraient être expliqués par une diminution de 

l’activité du cortex orbitofrontal, et les symptômes moteurs pourraient être liés à une 

activation des aires motrices et prémotrices (27). 

Plusieurs hypothèses neurobiologiques ont été formulées incluant acide gamma-

amminobutyrique (GABA-A), dopamine et glutamate. 

- L’hypothèse GABAergique s’appuie sur l’efficacité des traitements comme les 

benzodiazépines qui sont des agonistes GABAergiques. Northoff et al dans 

une étude utilisant l’imagerie nucléaire, ont mesuré la densité de liaison d’un 

agoniste GABAergique marqué à l’iodine-123-iomazenil chez 10 patients 

catatoniques, 10 patients psychiatriques non catatoniques et 20 patients 

sains. Ils ont montré une diminution significative de la liaison aux récepteurs 

GABA-A dans le cortex sensori-moteur gauche, le cortex orbitofrontal latéral 

droit et le cortex pariétal postérieur droit chez les patients catatoniques (28). 

- L’hypothèse dopaminergique se base sur la ressemblance clinique entre la 

catatonie et certaines pathologies dans lesquelles la dopamine est impliquée 

comme la schizophrénie et la maladie de Parkinson. De plus, les 

antipsychotiques atypiques, agonistes dopaminergiques, améliorent les 

symptômes catatoniques (29). 

- L’hypothèse glutamatergique est fondée sur l’évolution favorable de syndrome 

catatonique suite à la prescription d’antagonistes glutamatergiques comme la 

mémantine ou l’amantadine (30,31). De plus, la découverte d’encéphalite 
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auto-immune à auto-anticorps anti-NMDA-récepteur pouvant causer un 

syndrome catatonique a ouvert la voie à de nouvelles perspectives de 

recherche (32). 

Ces hypothèses physiopathologiques s’appuient sur l’efficacité de certains 

traitements de la catatonie, un des points clé de la prise en charge de la catatonie.  

 

5. Prise en charge 

En 1930, la guérison d’une catatonie par l’Amobarbital a été décrite. Les 

barbituriques sont alors utilisés pour traiter le mutisme, la léthargie, le négativisme et 

le délire excité. Du fait de leur toxicité moindre, les benzodiazépines viennent 

remplacer les barbituriques ces dernières décennies (33). 

 

a) Benzodiazépines 

Les benzodiazépines représentent le traitement de première intention pour la plupart 

des prescripteurs, la majorité des patients catatoniques étant soulagés après la 

prescription de fortes doses de benzodiazépines (34,35). Malgré cette efficacité, 

aucun consensus n’est décrit et les protocoles d’administration varient selon les 

équipes.  

En 1990, Rosebush et al ont rapporté que 12 des 15 patients catatoniques de leur 

étude ont présenté une rémission complète après administration de 1 à 2 mg de 

Lorazépam en 2h (35). Fink, neuropsychiatre américain, recommande 

l’administration de 1 mg de Lorazépam toutes les heures avec une évaluation 

clinique après chaque administration. La dose quotidienne de Lorazépam peut alors 
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être calculée une fois qu’est obtenue la levée de la catatonie. 50 à 70% des patients 

répondent à des doses de 2 mg de Lorazépam toutes les 3 à 8 heures soit 6 à 16 mg 

par jour, avec une durée de traitement variant de 3 à 5 jours (35).  

En 2011, au Japon est rapporté le cas d’une catatonie maligne soulagée par 

administration de Diazépam (36). En 2012, suite à une étude rétrospective 

taiwanaise de patients catatoniques menée pendant 9 ans, Huang recommande 

l’utilisation de Diazépam par voie intraveineuse à la dose de 10 mg après échec de 

deux administrations de 2 mg de Lorazépam par voie orale (37). Le traitement par 

Diazépam semble donc être une alternative lorsque le Lorazépam n’est pas efficace 

ou que le traitement ne peut être administré par voie orale. 

Dans la littérature, plusieurs cas de catatonie soulagée par la prescription de 

Zolpidem sont décrits. Malgré un effet rapide, sa faible durée d’efficacité rend 

l’utilisation quotidienne compliquée, et il est préféré comme outil diagnostique (38–

40).  

 

b) Electroconvulsothérapie 

En 1934, la catatonie fut traitée par l’administration intraveineuse de 

pentylenetetrazol induisant des crises de grand mal. En 1936, les bénéfices de ce 

traitement ont été décrits lors d’une conférence internationale en Suisse, permettant 

la grande diffusion de sa pratique. En 1938, une nouvelle méthode d’induction des 

crises est décrite : l’utilisation d’électricité. Sa facilité d'emploi va permettre le 

remplacement des inductions chimiques : elle est aujourd’hui la méthode standard de 

la thérapie par électrochocs (33). 
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Son utilisation est moins fréquente que les benzodiazépines malgré une efficacité 

rapportée chez 85% de patients traités (41). L’électroconvulsothérapie est 

recommandée en deuxième intention si aucune réponse n’est obtenue après 48 

heures de traitement par benzodiazépines (42).  

 

c) Autres traitements 

A ce jour, peu d’alternatives aux benzodiazépines sont proposées.  

Certaines données sont en faveur de la prescription d’antipsychotiques notamment 

atypiques (42,43) alors que d’autres auteurs soulignent leur rôle dans l’aggravation 

de la catatonie ou l’apparition d’une forme maligne (44). Dans la littérature, les 

antagonistes du N-méthyl-D-aspartate-récepteur, les antiépileptiques et les 

antipsychotiques atypiques semblent avoir une place dans le traitement des patients 

catatoniques (45). 

De récentes études ont montré que la rTMS peut être une alternative au traitement 

de la catatonie. En effet, entre 1998 et 2018, 7 cas de catatonie ont été soulagés par 

stimulation magnétique transcrânienne du cortex dorsolatéral préfrontal, dans la 

majorité des cas côté gauche (46). 

Récemment, en 2017 au Canada, a été rapporté le cas d’un patient catatonique dans 

un contexte de schizophrénie, traité par l’implantation d’un stimulateur intracrânien 

pour un traitement de neuromodulation plus intensif et régulier à la suite de 

traitement par ECT et TMS (47).  
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Malgré l’absence de recommandation, la littérature oriente la démarche 

thérapeutique du syndrome catatonique de la manière suivante :  

- prescription de benzodiazépines à fortes doses qui disposent d’une réponse 

rapide et une facilité d’administration 

- mise en place de séances d’électroconvulsothérapie en cas d’échec des 

benzodiazépines.  

Les alternatives à ces deux traitements sont peu nombreuses à ce jour. Cependant 

les recherches en cours laissent penser à un élargissement des possibilités 

thérapeutiques dans le futur.  
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B. Spécificités du syndrome catatonique chez l’enfant et 

l’adolescent 

 

Historiquement, les symptômes catatoniques sont rapportés chez les enfants et 

adolescents depuis le XIXème siècle. En 1874, Karl Kahlbaum précisait dans sa 

description clinique de la catatonie que les symptômes pouvaient apparaître durant 

l’enfance (48).  

Les connaissances concernant la catatonie de l’enfant et de l’adolescent proviennent 

de rapport de cas et de description de cohorte de jeunes patients hospitalisés 

notamment en Inde et en France. 

En Inde, plusieurs études ont été menées dans l’unité psychiatrique d’hospitalisation 

de Chandigarh portant sur le profil symptomatique, les étiologies et le traitement de 

la catatonie chez les enfants et adolescents hospitalisés (49–51). 

En France, une étude prospective menée dans le service de psychiatrie de l’enfant et 

de l’adolescent du Pr Cohen à l’hôpital de la Pitié Salpêtrière à Paris a permis 

d’étudier les cas de jeunes patients hospitalisés pour un syndrome catatonique. Ce 

travail a permis de détailler la phénoménologie (52–54), la physiopathologie (24,55), 

les étiologies (56–58) et le traitement (59–61) de la catatonie pédiatrique. Plusieurs 

auteurs tels que Wing, Shah, Dhossche, Wachtel et Otah ont également étudié la 

catatonie au sein des populations autistes (62–64). 
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1. Epidémiologie 

La majorité des cas rapportés sont décrits à l’adolescence. Le sex-ratio diffère en 

fonction de l’étiologie : prédominance masculine dans les étiologies psychiatriques 

(liée à une surreprésentation des garçons dans la schizophrénie à début précoce) et 

féminine dans les causes non psychiatriques (51,52). 

Les estimations de la prévalence du syndrome catatonique varient de 0,6% à 17% 

chez les patients hospitalisés (50,53,62,65). L’équipe parisienne du Pr Cohen 

rapporte une incidence à 0,16 par million et par an, ils retrouvent une prévalence de 

0,6% dans la population pédopsychiatrique (53). L’étude menée par Thakur et al en 

Inde retrouve quant à elle une prévalence de 5,5% dans une population consultant 

en pédopsychiatrie (50). 

Cette importante différence de prévalence laisse penser à un possible sous 

diagnostique du syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent, et l’intérêt de 

guider le clinicien dans sa démarche face à des signes catatoniques. 

 

2. Caractéristiques cliniques 

Malgré l’absence de critères diagnostiques pour la catatonie chez l’enfant, quelques 

données sont disponibles concernant la symptomatologie catatonique chez les 

enfants et les adolescents. En effet, beaucoup d’études concernant l’évaluation de la 

catatonie pédiatrique ont été réalisées en utilisant les critères de la catatonie adulte 

et les échelles initialement développées pour les adultes comme la BFRCS ont été 

utilisés chez les enfants. La symptomatologie catatonique peut être divisée en quatre 

catégories : 
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- les symptômes moteurs (ex : catalepsie, flexibilité cireuse, stupeur, maintien 

de posture, maniérisme, grasping, rigidité, mouvement involontaire, 

stéréotypies) 

- les symptômes comportementaux (ex : négativisme, mutisme, agitation, 

instabilité psychomotrice, impulsivité) 

- les symptômes affectifs (ex : retrait relationnel, fixité du regard) 

- les symptômes régressifs (ex : incontinence, écholalie, échopraxie, 

verbigérations, schizophasie, refus de boire ou manger) 

Les symptômes les plus fréquemment retrouvés sont le mutisme, la stupeur et la 

flexibilité cireuse (50,66). La présentation ne semble pas différer de celle de l’adulte 

à l’exception de l’incontinence qui peut être retrouvée chez 45% des enfants 

catatoniques, et est absente chez l’adulte (66). 

Une classification de la catatonie pédiatrique a été proposée par l’équipe parisienne 

du Pr Cohen : 

- Selon la forme : stuporeuse, agitée, maligne, ou avec automatisme 

psychomoteur 

- Secondaire à : un trouble de l’humeur, trouble psychotique, état anxieux 

aigu, cause organique 

- Selon l’évolution : aiguë ou chronique 

- Associée à un trouble neurodéveloppemental (trouble du spectre autistique, 

déficience intellectuelle, syndrome génétique) (48). 

Comme chez l’adulte, la présentation clinique de la catatonie pédiatrique est très 

variable et plusieurs formes peuvent être observées. Cela amène le clinicien à 

évoquer d’autres diagnostics face à une telle symptomatologie.   
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3. Diagnostics différentiels 

Dans le cadre d’une démarche diagnostique, il convient de pouvoir éliminer et 

évoquer les diagnostics différentiels. Ceci est d’autant plus vrai pour la catatonie dont 

le tableau clinique est variable et aspécifique. En effet si le tableau typique de 

stupeur catatonique avec flexibilité cireuse est facilement reconnaissable et laisse 

peu de place à un doute diagnostique pour le clinicien, les tableaux comprenant une 

agitation ou des symptômes moteurs aspécifiques peuvent être confondus avec 

d’autres pathologies. 

Parmi les diagnostics différentiels du syndrome catatonique, nous pouvons citer chez 

l’enfant et l’adolescent (48,67) : 

- L’akathisie 
- La dyskinésie 
- La dystonie aiguë  
- Les tics 
- Le syndrome de Gilles de la Tourette 
- Le mutisme sélectif 
- Le trouble obsessionnel compulsif 
- Le trouble conversif 
- L’état de stress aigu 
- Les troubles du spectre autistique 
- L’épilepsie 
- Le coma 
- Le délirium 
- L’hyperthermie maligne  
- Le parkinsonisme et la maladie de Parkinson  
- Le syndrome sérotoninergique 

Une analyse fine des symptômes ainsi que l’aide d’outils diagnostiques paraissent 

donc indispensables à la lumière des nombreux diagnostics différentiels du 

syndrome catatonique pédiatrique pouvant égarer le clinicien et retarder la prise en 

charge. 
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4. Outils diagnostiques  

Comme nous l’avons précédemment explicité, la catatonie ne bénéficie pas de 

critères diagnostiques en fonction de l’âge.  

Face à ce manque, en 2006, l’équipe parisienne du Pr Cohen développe une échelle 

pour évaluer la symptomatologie catatonique chez l’enfant et l’adolescent. L’équipe 

s’est basée sur une analyse des études cliniques historiques, et sur l’analyse de 463 

cas regroupés à partir de sept études. En plus des 14 items de la BFCRS, les 

symptômes décrits par Ey en 1950 ont été ajoutés (incontinence, acrocyanose, 

schizophasie, mouvements automatiques compulsifs), et l’item retrait a été séparé en 

refus de manger/boire et retrait social. Chaque item est noté entre 0 (absent) et 3 

(sévère) suivant son intensité pour un score total maximal de 60. Cette échelle fut 

renommée PCRS et validée pour l’évaluation du syndrome catatonique avec un seuil 

de 9 pour un âge inférieur à 18 ans (55). 

 

Le test thérapeutique au Zolpidem peut également être utilisé comme chez l’adulte 

pour appuyer le diagnostic de catatonie. Ce test a été reproduit sur un adolescent de 

14 ans par Zaw et Bates (68). 

 

Comme chez l’adulte, pour faciliter la démarche diagnostique d’un syndrome 

catatonique pédiatrique, le clinicien dispose donc d’une échelle d’évaluation (PCRS) 

et d’un test thérapeutique aux benzodiazépines. 
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5. Etiologies 

Une fois le diagnostic de catatonie posé, une démarche pour rechercher la cause 

doit être menée. En effet, la catatonie est une entité syndromique et une pathologie 

sous jacente doit être recherchée. Les causes retrouvées pour la catatonie incluent à 

la fois des pathologies psychiatriques et non psychiatriques. 

 

a) Etiologies psychiatriques  

Concernant les causes psychiatriques, on distingue comme chez l’adulte les troubles 

de l’humeur, la schizophrénie mais également les troubles du développement 

incluant troubles du spectre autistique, déficience intellectuelle, et syndrome 

génétique neurologique, qui sont une des spécificités de la catatonie pédiatrique. 

 

L’étiologie psychiatrique la plus fréquemment rapportée est la schizophrénie. La 

cohorte parisienne du Pr Cohen rapporte une prévalence de 48,3% (53). Green et al 

en 1992 ont étudié 38 enfants présentant une schizophrénie et ont rapporté que des 

symptômes catatoniques étaient présents chez 12 d’entre eux (32%). Les troubles 

de l’humeur arrivent en deuxième position (41,6%) avec une majorité de syndrome 

dépressif. Des caractéristiques psychotiques sont souvent associées aux troubles de 

l’humeur (53). L’étude menée en 2001 par Thakur et al en Inde rapporte 17,7% de 

syndrome catatonique chez les patients souffrant de troubles de l’humeur (50).  

En 2012, Dhossche et al suggèrent dans une publication basée sur une revue de la 

littérature, que les facteurs traumatiques peuvent jouer un rôle important dans les 

troubles catatoniques (20). Kahlbaum en 1874 et Kanner en 1934 avaient 



STIEVENARD Clémentine    Première partie : aspects fondamentaux 

 36 

précédemment rapporté que les événements traumatiques peuvent être un facteur 

déclenchant de la catatonie. De plus, la similitude clinique de la dépression 

anaclitique chez les enfants abandonnés décrite par Spitz et certains symptômes 

catatoniques comme l’immobilité/stupeur, le négativisme et le mutisme laissent sous 

entendre un lien (20). D’autres auteurs comme Moskowitz font un lien entre le retrait 

social de la catatonie et l’immobilisation réflexe de la peur (19). Dans la cohorte 

parisienne, 25% des enfants catatoniques présentent des antécédents de 

traumatisme grave quelque soit l’étiologie retrouvée (69). 

La démarche étiologique doit donc comporter un examen psychiatrique précis à la 

recherche de signes pouvant orienter vers un trouble psychiatrique. 

 

(1) Particularités des troubles du spectre autistique 

Une des particularités de la catatonie pédiatrique est son association avec les 

troubles du spectre autistique (TSA). Dans l’étude de Wing et Shah en 2000, 17% 

d’un échantillon de 506 enfants et d’adolescents autistes répondaient aux critères de 

catatonie. Dans la majorité des cas, les symptômes catatoniques débutaient entre 10 

et 19 ans. Avant 10 ans, il était observé de courts épisodes de lenteur et de maintien 

de posture (62). Dans une seconde étude de Billstedt publiée en 2005, 12% de 120 

personnes autistes suivies de l’enfance à l’âge adulte ont été diagnostiquées avec un 

épisode catatonique (70). 

Une similitude clinique est à noter entre les deux troubles, pouvant être à l’origine 

d’une difficulté diagnostique de la catatonie dans un contexte de trouble du spectre 

autistique. 
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En effet, les symptômes communs aux deux pathologies pouvant être cités sont 

(71) :  

- Echolalie/échopraxie 

- Agitation 

- Expressions faciales inadaptées 

- Mutisme 

- Logorrhée 

- Catalepsie 

- Maniérisme 

- Stéréotypies 

- Persévérations 

- Rigidité 

- Verbigérations 

- Fixité du regard 

- Retrait relationnel 

- Agressivité 

Certains auteurs ont donc proposé des critères diagnostiques du syndrome 

catatonique chez les enfants et l’adolescent avec TSA. Wing et Shah suggèrent les 

critères essentiels suivants (62) : 

a) lenteur accrue affectant les mouvements et les réponses verbales ; 

b) difficulté à initier et à poursuivre les actions ; 

c) majoration de l’obéissance physique ou verbale à autrui ; 

d) passivité importante et manque de motivation. 

Les autres critères associés sont : 

e) inversion du rythme nycthéméral ; 

f) syndrome parkinsonien : tremblements, révulsion oculaire, dystonie, posture 

anormale, maintien de posture, etc. ... ; 
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g) excitation, agitation ; et  

h) augmentation des comportements répétitifs et ritualisés. 

 

Dhossche et al ont également proposé des critères diagnostiques adaptés (72) : 

Critère A : immobilité, diminution sévère du discours ou stupeur d’une durée 

d’au moins un jour, associée à au moins un des symptômes : catalepsie, obéissance 

automatique ou maintien de posture.  

Critère B : En l’absence d’immobilité, de diminution sévère du discours ou de 

la stupeur, une majoration marquée par rapport à l’état de base du sujet, d’une durée 

d’au moins une semaine, d’au moins 2 des éléments suivants : lenteur des 

mouvements ou de la parole, difficulté à initier les mouvements ou la parole sans 

incitation, arrêt des actions en cours, difficulté à franchir une ligne, incapacité à 

cesser une action, stéréotypies, phénomènes d’écho, catalepsie, obéissance 

automatique, maintien de posture, négativisme ou ambivalence. 

 

L’importance du chevauchement symptomatique amène la question d’un lien entre la 

catatonie et l’autisme ainsi que de l’existence d’une physiopathologie commune. La 

catatonie est le plus souvent associée à des troubles de l’humeur et les troubles du 

spectre autistiques sont un facteur de risque de trouble de l’humeur (73). Dans leur 

étude, Wing et Shah ont retrouvé des facteurs précipitants de catatonie : décès, 

pression à l’école, manque de structure et manque d’occupation (62). Ces facteurs 

pourraient être à l’origine d’une symptomatologie dépressive et la catatonie se révèle 

alors être le premier signe d’une pathologie dépressive chez les personnes autistes. 

La réponse favorable du syndrome catatonique aux traitements agonistes 
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GABAergiques ainsi que certaines études montrant une baisse de la densité des 

récepteurs GABAA dans certaines zones du cortex cérébral (28) laissent penser que 

des anomalies du métabolisme GABAergique seraient à l’origine du syndrome 

catatonique. Des taux élevés de GABA plasmatique ont été retrouvés chez des 

jeunes atteints de troubles du spectre autistique (74). Le dysfonctionnement du 

GABA pourrait donc jouer un rôle dans ces deux affections. D’autres auteurs ont 

suggéré qu’il puisse exister un lien génétique entre troubles du spectre autistique et 

catatonie : une prédisposition génétique au niveau de la région 15q15-q21 qui code 

pour le récepteur GABA B3, A5 et G3 (75). Shorter va quant à lui proposer jusqu’à 

regrouper la psychose, l’autisme et la catatonie sous une même entité appelé 

« triangle de fer » plutôt que sous trois maladies distinctes (76). 

 

Cette similitude symptomatique engendre des difficultés lors de la démarche 

diagnostique du syndrome catatonique mais également dans le cadre d’une 

démarche étiologique, d’autant plus lorsque l’état antérieur du patient n’est pas 

toujours connu du clinicien. 

 

b) Etiologies non psychiatriques 

Malgré une présentation psychiatrique, la catatonie peut être l’expression d’une 

pathologie non psychiatrique sous jacente. Celles ci sont identifiées dans 15 à 23% 

des cas de catatonie pédiatrique (50,52,56,57,65,77). 

La catatonie d’origine non psychiatrique semble différer de la catatonie d’origine 

psychiatrique : elle est plus souvent retrouvée chez les patients de sexe féminin, le 

début est plus souvent aigu, la forme stuporeuse est plus fréquente. La mauvaise 
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réponse aux benzodiazépines est également un critère en faveur d’une catatonie 

d’origine non psychiatrique (57). 

Les causes non psychiatriques de catatonie pédiatrique regroupent des maladies 

infectieuses, des maladies auto-immunes, des troubles neurologiques, des 

intoxications par médicaments et substances et des maladies génétiques avec 

notamment les erreurs innées du métabolisme. 

 

(1) Maladies infectieuses 

Parmi les maladies infectieuses, les encéphalites virales, la typhoïde et la 

mononucléose infectieuse ont été rapportés comme des causes possibles de 

catatonie chez l’enfant (57). 

 

(2) Epilepsie 

Quelques cas ont été publiés associant catatonie et épilepsie (57). 

Le lien entre catatonie et épilepsie semble multiple car le syndrome catatonique peut 

précéder, accompagner ou apparaître après une crise convulsive. De plus certaines 

étiologies comme l’encéphalite auto-immune ou les troubles 

neurodéveloppementaux peuvent s’accompagner d’épilepsie rendant difficile la 

distinction entre une catatonie liée à une épilepsie et celle liée à une autre maladie 

propre. 
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(3) Intoxication ou causes iatrogènes 

Plusieurs toxiques ou médicaments ont été signalés comme cause de catatonie 

pédiatrique : corticoïdes, lithium, phencyclidine, chlorphenamine, antirétroviraux 

(zidovudine, abacavir), insuline, cyclosporine, cannabis, ecstasy, GHB (gamma-

hydroxybutyric acid), et méphédrone (48). 

 

(4) Etiologie métabolique ou génétique 

Les principales étiologies métaboliques associées à la catatonie pédiatriques sont la 

maladie de Wilson et la porphyrie (57).  

Les maladies génétiques rapportées dans la littérature sont : la maladie de 

Huntington, l’insomnie familial fatale, PRODH mutations, le syndrome de Kleefstra, le 

syndrome de Sanfilippo, le syndrome MELAS, le syndrome de Down, la délétion 

22q13.3 incluant le gène SHANK 3, et le syndrome de Prader-Willi (48). 

 

(5) Maladies auto-immunes 

Parmi les étiologies non psychiatriques, les maladies auto-immunes occupent une 

place importante. Dans les maladies auto-immunes associées à la catatonie nous 

pouvons distinguer les maladies systémiques auto-immunes et les encéphalites 

auto-immunes dont l’encéphalite à auto-anticorps NMDA-récepteur et les troubles 

neuropsychiatriques auto-immuns pédiatriques associés aux infections à 

streptocoque (PANDAS) (48). 
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La maladie systémique la plus fréquemment décrite est le lupus érythémateux 

systémique (LES). Le LES est une maladie chronique pouvant atteindre plusieurs 

organes dont la peau, les articulations, les reins et le système nerveux central. La 

clinique du LES pédiatrique est similaire à celle de l’adulte ; cependant la maladie est 

plus sévère avec une atteinte plus agressive des organes (78). Les cas rapportés ne 

concernent que le sexe féminin. Les signes catatoniques les plus souvent associés 

au LES sont le mutisme, le maintien de posture, le retrait relationnel, le négativisme, 

l’hypertonie et la fixité du regard (79). Par ailleurs, la littérature montre que la 

catatonie liée au LES est soulagée par la prescription d’un traitement 

immunomodulateur/immunosuppresseur (80), soutenant l’importance d’une 

démarche étiologique afin d’apporter un traitement approprié au syndrome 

catatonique pédiatrique. 

 

Les encéphalites auto-immunes (EAI) font partie des pathologies non psychiatriques 

associées au syndrome catatonique. Le tableau clinique des EIA peut être trompeur. 

En effet l’EAI peut présenter des symptômes psychiatriques qui peuvent se retrouver 

dans la schizophrénie ou les troubles de l’humeur. Cependant, ces symptômes sont 

atypiques comme la présence d’hallucinations visuelles prédominantes, le caractère 

fluctuant des troubles et leur résistance au traitement psychotrope. La présence de 

troubles cognitifs comme la régression cognitive ou des éléments confusionnels est 

également un argument en faveur d’une EIA et ne se retrouvent pas dans les 

pathologies psychiatriques (78). 

La catatonie associée à une EAI a un début brutal et est plus souvent de forme 

stuporeuse. De plus, une résistance au traitement par benzodiazépines est une des 

caractéristiques (78). Le diagnostic d’EIA peut être complexe devant une catatonie 
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lorsque les signes neurologiques et systémiques manquent. 

 

Les maladies auto-immunes nécessitent des traitements immunosuppresseurs qui 

doivent être introduits le plus précocement possible pour obtenir de meilleurs 

résultats et limiter les séquelles neurocognitives (81–83). La littérature met en 

lumière plusieurs cas de catatonie traités avec succès dans un contexte de lupus 

érythémateux systémique (59), de troubles neuropsychiatriques auto-immuns 

pédiatriques associés aux infections à streptocoque (PANDAS) (84) et d’encéphalite 

anti-NMDA-récepteur (82). Malgré l’absence de recommandations internationales, 

les protocoles thérapeutiques utilisés par les auteurs comprennent deux lignes de 

traitement : 

1. la première ligne comporte les corticoïdes, les échanges plasmatiques et 

l’administration d’immunoglobulines par voie intraveineuse, avec mise en 

place de la plasmaphérèse immédiatement après les bolus de corticoïdes ; 

2. La deuxième ligne comporte les traitements immunosuppresseurs comme le 

rituximab ou la cyclophosphamide ou le mycophénolate-mofétil (82)(85)(86) 

(82,85–88). 

Il est à noter que parmi les 7 cas de catatonie pédiatrique liée à une pathologie auto-

immune de la cohorte parisienne traitée par immunosuppresseurs, 3 n’avaient pas 

d’anticorps identifiés (89). En effet, malgré une recherche systématique et répétée, 

les anticorps peuvent ne pas être identifiés. Par conséquent, leur identification ne 

doit pas être un critère déterminant dans l’algorithme décisionnel de diagnostic, et les 

traitements immunosuppresseurs ou immunomodulateurs, dont les échanges 

plasmatiques, peuvent être envisagés (90). D’autant que la réponse au traitement 

n’est pas conditionnée par l’étiologie (60). 
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Devant les problèmes diagnostiques liés à l’absence de détection des anticorps qui 

n’exclut pas le diagnostic de maladie auto-immune ; l’équipe parisienne du Pr Cohen 

a développé un score de causalité appelé « CAUS score », dans le but de 

déterminer si une cause somatique peut être envisagée devant un syndrome 

catatonique et orienter la prise de décision thérapeutique (56). Dans une autre étude, 

ce CAUS score a été validé afin d’aider les cliniciens à déterminer si la cause de la 

catatonie est auto-immune et s’il existe un intérêt à la mise en place d’un traitement 

immunosuppresseur (89). 

Il se compose de 5 critères qui sont notés entre 0 (absent), 1 (modéré) et 2 (élevé) : 

- l’existence de cas similaires dans la littérature 

- la présence de signes cliniques 

- la présence d’anomalies biologiques 

- la présence d’anomalies aux examens paracliniques 

- la réponse à un traitement spécifique d’une pathologie 

Pour améliorer l’évaluation du score de causalité dans le cas où aucun anticorps 

n’est mis en évidence, les auteurs proposent un défi thérapeutique avec un test aux 

corticoïdes à fortes doses. Une approche étape par étape est donc proposée :  

- une notation des 4 premiers éléments : si le score total est supérieur ou égal à 

3, le diagnostic de catatonie auto-immune est possible ; 

- puis évaluation de la réponse thérapeutique aux bolus de corticoïdes : si le 

score final est d’au moins 5, le diagnostic de maladie auto-immune est 

probable et l’utilisation d’un traitement immunosuppresseur doit être 

envisagé (58). 
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Au vu du nombre de pathologies non psychiatriques pouvant être associées au 

syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent, la recherche de signes non 

psychiatriques doit occuper une place importante de la démarche étiologique. De 

plus, les maladies non psychiatriques nécessitent elles-mêmes un traitement 

spécifique. Le clinicien peut donc se heurter à des difficultés diagnostiques, face à 

des signes catatoniques qui peuvent masquer les signes de la maladie sous jacente. 

L’utilisation d’un score de causalité est un outil supplémentaire pour orienter le 

clinicien vers une origine non psychiatrique du syndrome catatonique pédiatrique. 

 

c) Démarche étiologique 

A la lumière des différentes étiologies possibles devant un syndrome catatonique 

chez l’enfant et l’adolescent, il est important d’effectuer un examen précis, étape 

fondamentale de cette démarche. Dans la mesure du possible, cette démarche doit 

se faire de manière pluridisciplinaire avec pédopsychiatres, pédiatres et neurologues. 

Une anamnèse précise doit être effectuée comprenant le recueil des antécédents 

médicaux/chirurgicaux personnels et familiaux, la liste des traitements pris par le 

patient et la recherche d’éventuelles prises de toxiques (57). L’interrogatoire doit 

caractériser le type de symptômes, le mode de début (brutal ou insidieux) et 

l’évolution (aiguë ou chronique).  

Le développement psychomoteur, cognitif, social et affectif doit être détaillé, pouvant 

orienter vers un trouble du développement. 

L’examen psychiatrique doit s’attarder à évaluer l’état thymique et rechercher des 

hallucinations ou idées délirantes, pouvant orienter vers une étiologie psychiatrique.  



STIEVENARD Clémentine    Première partie : aspects fondamentaux 

 46 

Un examen clinique précis doit également être effectué afin de rechercher des 

signes en faveur d’une pathologie identifiée comme cause de catatonie. Un 

syndrome confusionnel, un syndrome pyramidal ou des dyskinésies font suspecter 

un trouble neurologique. La présence de crises convulsives ou d’une confusion post 

critique doit faire réaliser un EEG ou une IRM cérébrale. Une encéphalite peut être 

suspectée devant des signes neurologiques accompagnés de fièvre ou de signes 

systémiques. Une photosensibilité, un rash malaire, une alopécie, une polyarthrite, 

une hématurie ou une protéinurie doivent orienter vers un lupus érythémateux 

systémique (57). Les étiologies métaboliques ou génétiques doivent être évoquées 

devant une histoire familiale, des signes de surcharge tissulaire, une aggravation des 

symptômes catatoniques en fonction du catabolisme ou lors de la prise des 

traitements (91). 

Des examens complémentaires doivent être effectués à la recherche de signes 

pouvant orienter le diagnostic étiologique vers une cause non psychiatrique (57) : 

- NFS, ionogramme sanguin, dosage de l’urée et de la créatinine 

- Calcémie, phosphatémie, magnésémie 

- Bilan hépatique 

- IRM cérébrale, EEG, analyse du LCR (si fièvre) 

- Recherches de toxiques 

- Ammoniémie, homocystéinémie, dosage de la céruloplasmine et dosage urinaire du 

cuivre 

- Examen ophtalmologique, échographie abdominale  

- Recherche d’anticorps réalisée à la fois dans le sérum et le LCR.  



STIEVENARD Clémentine    Première partie : aspects fondamentaux 

 47 

Dans le cadre des maladies systémiques, les anticorps anti DNA, anti Sm, anti TPO, 

anti TG peuvent être identifiés dans le sérum.  

Dans le cadre des encéphalites auto-immunes, l’analyse du LCR peut révéler des 

signes d’inflammation avec la présence de bandes oliclonales ou d’IgG, ainsi que la 

présence d’anticorps anti-NMDA, anti-GABA a/c, anti-Hu, anti-Yo (58).  

La démarche doit donc permettre de savoir si la catatonie est liée à un trouble 

psychiatrique ou un trouble non psychiatrique. Cette étape est également 

déterminante pour le choix thérapeutique du patient et conditionne donc son 

pronostic. 

 

6. Pronostic 

Le syndrome catatonique a une morbidité et une mortalité importante. Comme chez 

l’adulte, la catatonie est responsable de nombreuses complications notamment liées 

au décubitus comme la thrombose veineuse profonde, les escarres, les contractures 

musculaires, la déshydratation, la dénutrition ou la pneumopathie d’inhalation. La 

catatonie maligne est aussi une des complications possibles liées à une instabilité du 

système nerveux autonome pouvant conduire au décès. En 2014, Clinebell et al 

publie à l’attention des professionnels de santé des recommandations afin de 

prévenir quatre de ces complications : thrombose veineuse profonde, embolie 

pulmonaire, escarre et dénutrition (92). 

Dans une étude de suivi de 35 enfants catatoniques, réalisée de 1993 à 2004, les 

auteurs montrent que les patients présentent un risque de décès prématuré par 

rapport à la population générale qui est 60 fois plus important. Un risque accru de 
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suicide de 500 fois est également relevé. Malgré la mise en place d’un traitement par 

benzodiazépines, la morbidité reste importante : 45% des patients ont encore besoin 

de soins psychiatriques, un retard scolaire de 3,1 ans en moyenne est relevé et 

l’impact social est important (54). 

Par conséquent, la haute mortalité et morbidité retrouvée dans le syndrome 

catatonique chez l’enfant et l’adolescent souligne l’importance d’un repérage 

diagnostique précoce et d’une thérapeutique rapidement efficace. 

 

7. Prise en charge 

La catatonie étant un diagnostic symptomatique, le traitement doit être double : 

soulager le symptôme et guérir la cause. 

Comme chez l’adulte, aucune recommandation n’est proposée pour le traitement 

symptomatique de la catatonie chez l’enfant et l’adolescent ; cependant la littérature 

fait état de l’utilisation des benzodiazépines et de l’électroconvulsothérapie, 

traitements similaires à ceux utilisés chez l’adulte. 

 

a) Benzodiazépines 

Une étude rétrospective rapporte une efficacité de 65% pour la prescription de 

benzodiazépines chez des enfants et adolescents hospitalisés pour une catatonie. 

Une première ligne de traitement est suffisante dans 26% des cas et une deuxième 

ligne dans 50%. Le Lorazépam est le traitement de premier choix avec une dose 

moyenne journalière de 5,85 mg, pouvant aller jusqu’à 15 mg par jour. Le 

clonazépam, clorazepate et prazepam sont également prescrits (60). 
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Le Zolpidem a montré une réponse positive chez un adolescent de 14 ans atteint de 

trouble du spectre autistique (68). 

 

b) Electroconvulsothérapie : 

La littérature décrit l’électroconvulsothérapie comme un traitement sûr et efficace 

chez les enfants et adolescents. Une efficacité est rapportée entre 75 et 80% pour la 

catatonie pédiatrique (61,93,94). Il peut être prescrit pour les mêmes indications que 

chez les adultes (95). Des effets secondaires transitoires sont décrits dans 28% des 

cas : céphalées, confusion et agitation. Aucun décès n’a été rapporté dans la 

littérature (93). Des études de suivi n’ont pas montré de différence sur les fonctions 

cognitives, les résultats scolaires et le fonctionnement social chez les adolescents 

traités par l’ECT (96,97). 

Malgré ces données rassurantes, les pédopsychiatres restent prudents à utiliser 

cette technique de traitement, probablement liée à une absence de 

recommandations officielles (98). 

L’électroconvulsothérapie peut donc être utilisée en deuxième ligne après échec de 

prescription de benzodiazépines à dose élevée. 

 

c) Autres traitements 

Les antipsychotiques peuvent être à l’origine de la forme maligne de la catatonie 

(44). Un arrêt des traitements par neuroleptiques est donc recommandé et leur 

prescription peut être à nouveau envisagée après un traitement symptomatique de la 

catatonie, avec augmentation progressive et réévaluation régulière, afin de prévenir 
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le risque de syndrome extrapyramidal qui est plus fréquent chez l’enfant (48). 

 

d) Traitement étiologique 

Un traitement symptomatique de la catatonie doit être introduit dès le diagnostic de 

catatonie fait ; cependant un traitement étiologique efficace doit également être mis 

en place quelque soit la pathologie sous jacente retrouvée, psychiatrique ou non 

psychiatrique (60).  

 

e) Démarche thérapeutique 

Le clinicien peut s’appuyer sur les recommandations de l’équipe parisienne du 

Pr Cohen pour la prise en charge d’un syndrome catatonique pédiatrique (60) : 

- Evaluer le patient lors d’une hospitalisation 

- Mesurer l’intensité symptomatique à l’aide d’échelles appropriées 

- Déterminer l’étiologie 

- Utiliser les benzodiazépines comme traitement symptomatique de première 

intention et envisager l’électroconvulsothérapie en cas d’échec du traitement 

de première intention 

- Mettre en place un traitement étiologique. 
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8. Spécificités de la catatonie pédiatrique par rapport à la catatonie 

chez l’adulte 

Ainsi, à la lumière des différentes études disponibles, la catatonie pédiatrique semble 

différer de la catatonie adulte : 

- La clinique est marquée par les symptômes régressifs 

- Les étiologies psychiatriques sont similaires mais la schizophrénie est plus 

fréquente que les troubles de l’humeur 

-  Les troubles neurodéveloppementaux s’ajoutent aux étiologies psychiatriques 

et partagent une symptomatologie similaire à l’origine de difficultés 

diagnostiques supplémentaires 

- Les causes non psychiatriques occupent une part importante (environ 20%) 

- La catatonie est un syndrome associé à une haute morbidité et mortalité et 

peut être considérée comme l’un des syndromes psychiatriques les plus 

graves chez l’enfant et l’adolescent 

- Les benzodiazépines ou l’ECT sont efficaces dans le traitement 

symptomatique de la catatonie pédiatrique quelle que soit l’étiologie retrouvée, 

cependant leur prescription est moins évidente chez les enfants. 
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II. Aspects cliniques spécifiques : étude de cas 

 

A. Etude de cas : Rémi 4 ans 

 

Rémi âgé de 4 ans est admis en hospitalisation complète dans le service de 

neuropédiatrie du Professeur Nguyen The Tich au Centre Hospitalier Universitaire 

(CHU) de Lille en novembre 2016 suite à des troubles du comportement de survenue 

brutale. 

 

1. Bibliographie 

Rémi est le seul enfant du couple parental. Son père a deux garçons d’une 

précédente union âgés de 14 et 19 ans qui vivent au domicile de Rémi en garde 

alternée. Sa mère a également une fille âgée de 12 ans d’une précédente union qui 

vit au domicile de Rémi.  

Les deux parents sont administrateurs en comptabilité. 

Rémi est scolarisé en moyenne section de maternelle et bénéficie d’une aide de vie 

scolaire individuelle depuis la petite section de maternelle 15 heures par semaine 

devant des difficultés en motricité fine à l’origine d’une lenteur et de difficultés 

d’apprentissage. 

Rémi ne pratique pas d’activité extra-scolaire. 

Sur le plan social, aucune mesure administrative ou judiciaire n’est à noter. 
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2. Antécédents 

a) Antécédents personnels 

- Rémi est né en septembre 2012 à 38 semaines d’aménorrhée à la suite d’une 

césarienne en urgence dans un contexte d’hématome rétro placentaire. Les 

paramètres de naissance sont situés dans la normale (poids = 2640g, taille = 46,5 

cm, PC = 35 cm). Le score d’Apgar cotait à 10/10 à 1 et 5 minutes.   

- Lors de son premier mois de vie, Rémi présente une épilepsie partielle 

cryptogénique compliquée d’un état de mal épileptique en octobre 2012 qui a 

nécessité une hospitalisation au Centre Hospitalier de Valenciennes puis en 

neuropédiatrie au CHU de Lille. Rémi est alors traité par Phénytoïne puis Vigabatrine 

à la dose de 80 mg/kg/jour permettant un arrêt rapide des crises. L’EEG réalisé en 

hospitalisation montrait un foyer épileptique à point de départ multi focal (foyer frontal 

droit, occipital droit et gauche). L’IRM cérébrale était considérée comme normale. Le 

traitement par Vigabatrine a été augmenté en décembre 2012 puis arrêté 

progressivement à partir de février 2015 pour un arrêt définitif en avril 2015. 

- Suite à cet épisode, Rémi présente une hypotonie persistante qui nécessite une 

prise en charge en psychomotricité en CAMSP. De plus, un retard de langage oral 

secondaire à l’épilepsie est constaté et pris en charge en CAMSP puis en 

orthophonie libérale. Le bilan orthophonique réalisé en avril 2016 chez Rémi fait état 

d’une « difficulté en motricité fine, une difficulté d’apprentissage et un retard de 

parole avec trouble phonologique et pragmatique insuffisante ».  

- Une constipation secondaire à son hypotonie est notée depuis la naissance pour 

lequel un traitement par Macrogol et MICROLAX® est donné.  

- Il est également porteur d’un astigmatisme. 
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- Il n’y a pas d’allergie connue. 

 

b) Antécédents familiaux 

- Le père de Rémi présente un déficit immunitaire non étiqueté. 

- Une hémochromatose génétique est notée chez un oncle paternel. Le père n’est 

pas porteur de la mutation. 

- Il existe une épilepsie chez une tante maternelle 

- Un trouble neurologique est retrouvé chez une cousine maternelle avec trouble de 

l’équilibre et retard de langage probablement lié à un syndrome de rubéole 

congénitale

 

 

3. Histoire développementale 

Concernant le développement moteur, il existe un retard d’acquisition de la position 

assise (12 mois) et de la marche (20 mois). Rémi court depuis l’âge de 3 ans. Il 

monte et descend les escaliers depuis l’âge de 3 ans et demi. Le contrôle 
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sphinctérien permettant la propreté diurne et nocturne a été acquis à 3 ans. 

Le développement affectif et social a été marqué par l’observation de sourires 

réponses à l’âge de 2 mois. Les tentatives de réconfort auprès des autres sont 

possibles depuis l’âge de 2 ans et demi. La mère de Rémi le décrit comme un garçon 

ayant des difficultés d’intégration avec ses pairs : elle rapporte notamment une mise 

en retrait liée à une hésitation et des maladresses en lien avec ses difficultés 

motrices. 

En ce qui concerne la communication, sur un plan verbal, Rémi dit « papa » puis 

« maman » depuis l’âge de 10 mois, les autres mots sont apparus après 12 mois. 

Sur le plan non verbal, le pointage est utilisé depuis l’âge d’un an. L’utilisation des 

gestes symboliques (au revoir, chut, bisous) est apparue entre 1 et 2 ans. 

Rémi est pris en charge en orthophonie pour un trouble phonologique avec un défaut 

d’articulation et un débit rapide. Il existe cependant un bon niveau lexical et 

syntaxique. Les habiletés cognitives sont parfaitement réussies. 

Rémi est capable de jeux symboliques depuis l’âge de 2 ans. 

 

4. Traitements 

Un traitement par Vigabatrine a été prescrit de 2012 à 2015 à une posologie de 80 

mg/kg/jour. 

Rémi bénéficie d’un traitement par Macrogol 4g/jour et MICROLAX® si besoin. 
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5. Histoire de la maladie 

a) Hospitalisation du 14 au 17 novembre 2016 

• Motif d’hospitalisation : Rémi est hospitalisé dans un contexte de troubles 

du comportement avec mydriase bilatérale intermittente et verbigérations. 

 

• Histoire des symptômes : 

Le 20/10, Rémi présente une symptomatologie d’allure virale associant diarrhées et 

otalgie durant laquelle est décrit par les parents un épisode de prostration avec perte 

de contact durant une après-midi.  

Le 03/11 doit être réalisé un test à l’Atropine dans le cadre d’un bilan d’astigmatisme, 

les parents administrent des gouttes d’Atropine à Rémi du 30/10 au 03/11. 

Les parents rapportent, à partir du 01/11, une modification du comportement avec un 

ralentissement psychomoteur, une diminution de la réactivité, une diminution des 

réponses à la stimulation, ainsi qu’une mydriase bilatérale.  

A partir du 05/11, il existe une alternance de phase d’excitation et de ralentissement 

psychomoteur. Il est également noté des difficultés articulatoires. 

Le 09/11, les parents consultent aux urgences d’un centre hospitalier périphérique où 

est réalisé un EEG interprété comme normal, un bilan sanguin comprenant NFS, gaz 

du sang, lactates, bilan hépatique, toxiques urinaires et sanguins qui sont normaux. Il 

est alors conclu à une mydriase médicamenteuse. 

Devant l’absence d’amélioration et la persistance de la mydriase, les parents 

consultent aux urgences du CHU de Lille le 14/11. 
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Une première hospitalisation durant 48 heures est organisée dans le service de 

neuropédiatrie du 14/11 au 17/11. 

 

• Examen clinique : poids = 16kg / taille = 98 cm / PC = 52 cm 

L’examen clinique retrouve une hypotonie globale. Rémi présente une hyperactivité 

motrice, des tics oculaires et des verbigérations. Une mydriase réactive est 

observée. Une fatigabilité à l’effort est notée. Le reste de l’examen neurologique est 

sans particularité. 

 

• Examens paracliniques : 

- Un EEG est effectué sous Alimémazine dans le service le 15/11 et retrouve un 

tracé de veille et de sommeil lent comportant surtout dans le sommeil des 

anomalies lentes et aiguës évoquant des pointes frontales droites, compatibles 

avec des séquelles de son épilepsie antérieure. 

- Un bilan sanguin est réalisé comprenant : 

Biologie : 

- Une NFS ne montre aucune particularité avec recherche de lymphocytes 

vacuolisés négative. 

- Le ionogramme sanguin est sans particularité avec CPK à 54 U/l. 

- Un bilan martial ne montre aucune carence (ferritine à 20 ng/ml, fer sérique à 

80 µg/dl, transferrine à 2,4 g/l, capacité totale de fixation à 335 µg/dl, 

coefficient de saturation à 24%). 

- L’ammoniémie est dosée à 65 µg/dl (dans la norme). 
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Métabolique : 

- Des cycles lactates pyruvates béta hydroxybutyrate et acétoacétate sont 

réalisés avant et après les repas sur 3 points : cycles normaux. 

- Les acides orotiques urinaires sont quantifiés à 0,6 mmol/mol de créat (dans 

la norme). 

- Une chromatographie des acides aminés montre une augmentation non 

spécifique de l’histidine (145 µmol/l), tyrosine (84 µmol/l), cystine (54 µmol/l) et 

alanine (431 µmol/l). 

- Le bilan carnitine et le profil d’acylcarnitine sur guthrie ne montre aucune 

anomalie. 

Recherche de toxiques : 

- Les toxiques sanguins (phénobarbital, benzodiazépines, antidépresseurs 

tricycliques) sont tous non détectés. 

- Les toxiques urinaires (barbituriques, benzodiazépines, cocaïne, 

amphétamines, autres psychotropes, anti épileptiques, anti arythmiques, 

morphinomimétiques, opiacés, cannabis) sont tous négatifs. 

- De l’Alimémazine est retrouvé dans les urines (utilisé pour l’EEG). 

 

• Avis spécialisés : 

- Un avis est demandé auprès de la pharmacovigilance : au vu des données 

bibliographiques et chronologiques, la responsabilité de l’Atropine est possible 

en dehors d’une autre étiologie. 

- Un avis ophtalmologique rapporte la possibilité d’une dilatation pupillaire 

prolongée secondaire à l’Atropine pendant 2 à 3 semaines. 
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• Hypothèse diagnostique :  

L’imprégnation atropinique est retenue comme hypothèse diagnostique. Rémi rentre 

à domicile sans modification de traitement. 

 

b) Hospitalisation du 25 novembre au 1er décembre 2016 

• Motif d’hospitalisation : Rémi est hospitalisé devant la persistance des 

troubles et apparition d’hallucinations visuelles et rires immotivés. 

 

• Histoire des symptômes : 

Le 23/11, la maman de Rémi rappelle dans le service de neuropédiatrie du CHU de 

Lille pour signaler l’absence d’amélioration des troubles avec persistance des 

verbigérations et de la mydriase. Elle rapporte également la présence 

d’hallucinations visuelles ainsi que des pleurs et des rires immotivés. Une nouvelle 

hospitalisation est organisée dans le service de neuropédiatrie. 

 

• Examen clinique : poids = 16kg / taille = 98 cm / PC = 52 cm 

A son arrivée, Rémi présente toujours des phases d’alternance entre agitation et 

retrait. Une énurésie et une encoprésie sont notées. Il persiste des verbigérations. A 

l’examen clinique, la mydriase est toujours présente. L’oculomotricité et le reste de 

l’examen neurologique sont normaux. 
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• Examens paracliniques : 

- Une IRM cérébrale est réalisée le 26/11 (diffusion, 3D Flair, T2*, T1, 3DT1SE, 

3D Flair après injection) et est sans particularité. 

- L’EEG montre un tracé très artéfacté par l’instabilité motrice mais sans 

anomalie spécifique. 

Biologie : 

- Le ionogramme sanguin est sans particularité. 

- L’analyse du LCR montre : une glycorachie à 0,54 g/l en rapport avec une 

glycémie à 0,85 g/l, une chlorurachie à 123 mmol/l et une protéinorachie à 

0,23 g/l, 0 élément figuré, stérile, et l’absence de bandes numéraires d’IgG 

dans le LCR. 

- Le rapport lactate/pyruvate montre une diminution isolée du pyruvate à 

l’origine d’une augmentation artéfactuelle due à un retard de congélation de 

l’échantillon. 

- Une discrète hypogammablobulinémie est notée à l’électrophorèse des 

protéines sériques. 

Toxiques : 

- Les toxiques urinaires (barbituriques, benzodiazépines, antidépresseurs, 

phénothiazines, anti épileptiques, anti arythmiques, cocaïne, amphétamines, 

opiacés, cannabis) sont tous négatifs. 

Virologie : 

- La sérologie HSV est négative dans le sérum et dans le LCR. 

- La sérologie de la rougeole montre un profil ancien dans le sérum et est 

négative dans le LCR. 
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- Concernant le virus ourlien, des IgM sont isolés dans le sérum et absents 

dans le LCR, ce qui est en faveur d’un faux positif. 

- Les PCR HSV, EBV, entérovirus sont négatives dans le LCR. 

- La recherche d’entérovirus sur prélèvement nasal, gorge et anale est 

négative. 

Auto immunité : 

- La recherche d’anticorps anti onconeuronaux sanguins et dans le LCR est 

négative. 

- La recherche d’anticorps anti NMDA sanguins et dans le LCR est négative. 

- La recherche d’anticorps anti neuropile ou noyaux gris centraux dans le LCR 

est négative. 

Génétique : 

- Un CGH array est effectué. 

- Une recherche de gènes de l’épilepsie précoce est effectuée. 

 

• Hypothèse diagnostique :  

Une encéphalite post infectieuse est suspectée devant l’apparition brutale de signes 

multifocaux et précédés d’un épisode infectieux (otalgie et diarrhée fin octobre). 

Rémi est alors mis sous corticothérapie à partir du 27/11 à 30 mg/kg/j pendant 3 

jours puis à 1mg/kg/j pendant 10 jours. 

 

• Avis spécialisé : 

Un avis pédopsychiatrique est demandé dans le cadre des hallucinations visuelles. 

C’est à ce moment-là que nous rencontrons Rémi pour la première fois. 
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Les parents rapportent une soliloquie qui pour eux serait en lien avec des 

hallucinations visuelles. 

L’évaluation pédopsychiatrique du 01/12 retrouve un garçon avec lequel il est difficile 

d’interagir et impossible d’avoir un contact visuel. Rémi se montre instable sur le plan 

moteur et le discours est marqué par des verbigérations ainsi que des écholalies. 

Nous notons également des signes moteurs avec un grasping, une aimantation et 

des stéréotypies. L’examen est marqué par un négativisme et des échopraxies.  

Les parents décrivent Rémi comme un enfant maladroit, jouant peu avec les autres 

enfants et ce, depuis la crèche. Lors de l’évaluation, il existe une perte du pointage, il 

prend la main de l’autre pour faire. Les parents nous rapportent un intérêt 

envahissant pour les pirates. Rémi présente une perte de la continence et a besoin 

d’une aide pour les repas. 

Lors de l’examen, l’exploration des hallucinations s’est avérée impossible devant 

l’absence de contact avec Rémi et l’absence de langage oral, cependant nous 

n’avons pas observé d’attitude d’écoute.  

Les symptômes présentés par Rémi sont d’apparition brutale et les parents 

rapportent une rupture avec l’état antérieur. 

Nous n’avons pas relevé d’arguments en faveur d’un trouble psychiatrique 

caractérisé.  

Les symptômes relevés lors de l’examen font suspecter un syndrome catatonique. 

De plus, le caractère fluctuant des troubles est un argument en faveur du diagnostic 

de catatonie. 
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Symptômes 
moteurs 

Symptômes 
comportementaux 

Symptômes 
affectifs 

Symptômes 
régressifs 

- Grasping 

- Aimantation 

- Stéréotypies 

- Instabilité 
psychomotrice 

- Négativisme 

- Labilité 
émotionnelle 

- Retrait relationnel 

- Perte du contact 
visuel 

- Enurésie 

- Encoprésie 

- Echolalie 

- Aide pour les 
repas 

- Verbigérations 

 

L’échelle de la catatonie PCRS (Paediatric Catatonia Rating Scale) développée par 

l’équipe parisienne du Pr Cohen pour les enfants (Annexe 1) est alors utilisée et cote 

à 28/60 pour un seuil significatif supérieur à 9. Un test au Lorazépam 1,5mg est 

réalisé pour confirmer le diagnostic : la PCRS cote à 18 à 30 minutes. 

Items de la PCRS Avant prise de Lorazépam Après 1,5 mg de Lorazépam 

1. Catalepsie Absent 0 Absent 0 

2. Stupeur Pas d’interaction avec 
l’extérieur 2 Interaction brève avec 

l’extérieur 1 

3. Maintien de 
     posture Moins de 1 minute 1 Absent 0 

4. Flexibilité cireuse             Absente 0 Absente 0 

5. Fixité du regard Occasionnellement 
détourne l'attention 2 

Mauvais contact visuel, 
diminution du 
clignement 

1 

6. Négativisme Fréquent 3 Fréquent 3 

7. Stéréotypie Fréquent 2 Occasionnel 1 

8. Hyperactivité Constant sans période 
de repos 2 Constant sans période 

de repos 2 

9. Mouvement 
involontaire Occasionnel 1 Absent 0 
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10. Rigidité Absente 0 Absente 0 

11. Retrait 
relationnel Constant 3 Fréquent 2 

12. Mutisme Absent 0 Absent 0 

13. Maniérisme Constant 3 Absent 0 

14. Echopraxie Occasionnel 1 Absent 0 

15. Echolalie Absent 0 Absent 0 

16. Incontinence Constant 3 Constant 3 

17. Verbigérations Constant 3 Constant 3 

18. Schizophasie Absent 0 Absent 0 

19. Acrocyanose Absent 0 Absent 0 

20. Refus de 
manger et boire 

Sévère, au delà d’un 
jour 2 Sévère, au delà d’un 

jour 2 

Total Avant Lorazépam 28 Après 1,5mg de 
Lorazépam 18 

 

L’hypothèse symptomatique d’un syndrome catatonique est retenue.  

Devant le diagnostic de syndrome catatonique, une prescription de Lorazépam 1 mg 

3 fois par jour est proposée aux parents. La poursuite du bilan étiologique est 

préconisée. 

Les parents refusent dans un premier temps la prise en charge pédopsychiatrique 

avec instauration du traitement par benzodiazépines et prolongation de 

l’hospitalisation. Ils acceptent néanmoins de revenir en consultation spécialisée de 

pédopsychiatrie. 

Rémi sort donc du service avec un traitement par Prednisone à 20 mg par jour pour 

une semaine soit au total dix jours de corticothérapie. Il sera revu en consultation 

pédopsychiatrique bihebdomadaire ce qui permettra la prescription de Lorazépam à 
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une dose initiale de 1 mg/jour à deux semaines de sa sortie. Des doses 

progressivement croissantes de Lorazépam sont ensuite prescrites jusqu'à 

3,75 mg/jour, rapidement suivie par la disparition des symptômes catatoniques 

(PCRS = 2/60).  

 

c) Hospitalisation de jour le 31 janvier 2017 

• Motif d’hospitalisation : poursuite du bilan étiologique 

Parallèlement aux consultations pédopsychiatriques, Rémi bénéficie d’une 

hospitalisation de jour dans le service de neuropédiatrie du CHU de Lille pour 

poursuite du bilan étiologique du syndrome catatonique qui a été discuté en amont 

lors d’un staff pluridisciplinaire en présence des pédopsychiatres et des 

neuropédiatres le 13/01. 

 

• Examens paracliniques : 

Le bilan comprend :  

- Une échographie abdominale est effectuée, montrant une hépatomégalie 

homogène sans splénomégalie. 

- Un EEG est réalisé, montrant un tracé comportant dans le sommeil une 

discrète asymétrie des pointes vertex, plus franches sur l’hémisphère droit en 

central, qu’à gauche (asymétrie déjà notée en novembre 2016). 

Biologie : 

- Une magnésémie est mesurée à 22 mg/l. 

- Une protéinurie est dosée à 0,10 g/l (physiologique). 
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Auto-immunité : 

- La recherche d’anticorps anti nucléaires est négative. 

- La recherche d’anticorps anti thyroperoxydase et anti thyroglobuline est 

négative. 

- La recherche d’anticorps anti récepteurs de l’acétylcholine et anti-MUSK est 

négative. 

- Un dosage de la TSH est effectué, à 2,63 µUI/ml, de la T3 L à 6,3 pmole/l et 

de la T4 L à 10 pmole/l. 

Métabolique : 

- L’homocystéinémie est dosée à 8 µmol/l (dans la norme). 

- La céruloplasmine est mesurée à 0,23 g/l (dans la norme). 

Un bilan immunitaire est également réalisé, qui est normal. 

 

d) Evolution de la symptomatologie de février à mai 2017 

Après deux mois de rémission partielle, le traitement par Lorazépam est diminué à 

3 mg/jour pour améliorer la vigilance, mais les scores de la PCRS ré-augmentent à 

12 et la tendance ne pourra être inversée que par une prescription de 4 mg/jour de 

Lorazépam. 
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e) Hospitalisation du 31 mai au 2 juin 2017 

• Motif d’hospitalisation : défi thérapeutique par bolus de corticoïdes 

Nous soupçonnions une encéphalite auto-immune. Notre réflexion s’est portée sur 

les travaux de l’équipe parisienne du Pr Cohen concernant le CAUS score (causality 

assessement score) permettant d’aider le clinicien à déterminer si l’origine de la 

catatonie est auto-immune et d’évaluer la pertinence d’un traitement par 

immunosuppresseurs avant même d’avoir l’ensemble des résultats de la recherche 

étiologique (Annexe 2). 

Ce score comporte 5 items à coter entre 0 et 2 (0 = aucun, 1 = faible, 2 = élevé). 

Dans notre cas nous cotions positivement à 5 :  

• l’existence de cas similaires dans la littérature médicale (quelques cas de 

patients similaires publiés, score = 1) ;  

• la présence de signes cliniques (hallucinations visuelles, mydriase, 

régression cognitive, score = 2) ;  

• la présence de signes biologiques (aucun, score = 0) ;  

• la présence d’autres signes paracliniques (anomalie à l’EEG, score = 1) ;  

• la réponse à un traitement spécifique de la pathologie sous jacente 

suspectée (amélioration partielle sous corticothérapie, score = 1). 

 

Les points soumis à discussion avec les neuropédiatres étaient la présence 

d’anomalies à l’EEG et la réponse aux corticoïdes. 

Pour améliorer l’évaluation du score de causalité, les auteurs proposent un défi 

thérapeutique avec l’administration de fortes doses de corticoïdes. Dans le cas d’une 
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réponse partielle ou totale, il peut confirmer l’existence d’une pathologie auto-

immune sous jacente et donc l’intérêt d’un traitement immunosuppresseur. 

Un nouvelle hospitalisation est alors réalisée afin d’évaluer la pertinence d’un tel 

traitement avec la réalisation de bolus de corticoïdes à 30 mg/kg/j pendant 3 jours. 

Une amélioration significative mais seulement partielle est notée (score de 

PCRS = 5) avec un contact de meilleur qualité, une diminution de la verbigération, 

une motricité plus stable, une disparition des alternances d’agitation et de stupeur et 

une amélioration de la continence. 

 

f) Hospitalisation du 3 au 12 juillet 2017 

• Motif d’hospitalisation : réalisation de cures d’immunoabsorption 

Devant l’amélioration clinique suite à la réalisation de bolus de corticoïdes et 

l’hypothèse d’une cause auto-immune, il est alors décidé de réaliser 5 cures 

d’immunoabsorption suivies chacune d’immunoglobulines intraveineuses à doses 

substitutives (CLAIRYG à 200 mg/kg) du 04 au 11/07.  

Initialement, il n’était pas noté de modification clinique : les symptômes de Rémi 

étaient fluctuants mais sans amélioration franche. A partir du 10/07, il est relevé un 

meilleur contact visuel, Rémi est plus présent dans la relation à l’autre. Il existe une 

diminution des verbigérations ainsi que de l’instabilité motrice (PCRS = 5). 
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g) Consultation conjointe neuropédiatre et pédopsychiatre le 

10 août 2017 : mutation de novo 

L’élément nouveau dans l’histoire de la maladie de Rémi est la réception d’un 

résultat de génétique qui montre une anomalie dans le gène SCN2A, gène décrit 

dans les épilepsies précoces du nourrisson et dans les troubles 

neurodéveloppementaux. Il s’agit de la présence d’une transition c.605C>T du gène 

SCN2A à l’état hétérozygote qui conduit à la substitution d’une alanine en valine au 

niveau d’une sous unité du premier domaine transmembranaire DIS3. Les logiciels 

de prédiction de pathogénicité sont en faveur d’un effet délétère. 

Cette anomalie génétique permet donc d’expliquer la symptomatologie de Rémi en 

période néonatale à savoir un état de mal épileptique ayant répondu au Phénytoïne 

puis équilibré sous Vigabatrine. 

Afin de faire un lien entre cette mutation et le syndrome catatonique, et avant d’aller 

plus loin dans les traitements immunomodulateurs plus agressifs, il est décidé d’un 

essai d’un traitement anti épileptique en particulier le Vigabatrine, qui avait été 

efficace chez Rémi. Le traitement par Vigabatrine est alors introduit et augmenté 

jusqu’à la dose de 1g/j, permettant la rémission des symptômes catatoniques 

(PCRS = 0). Cependant un sevrage en benzodiazépines s’est avéré impossible et un 

traitement par Lorazépam à 3 mg par jour est poursuivi. 

 

• Etat clinique : 

Sur le plan relationnel, Rémi est capable d’interpeler le tiers pour faire un dessin. Il 

réalise des consignes simples. Rémi est dans le jeu symbolique, il joue à la 

maitresse avec l’examinateur. 



STIEVENARD Clémentine   Deuxième partie : aspects cliniques 

 70 

Sur le plan du langage, Rémi est plus compréhensible malgré la persistance d’un 

trouble articulatoire.  

Sur le plan moteur, Rémi monte et descend les escaliers seul avec un objet dans la 

main et fait de la patinette. Il n’existe plus d’énurésie ni d’encoprésie. Rémi a 

retrouvé son autonomie sur le plan alimentaire. 

Sur le plan scolaire, Rémi a poursuivi sa scolarité à mi temps en moyenne section de 

maternelle avec AVSI pendant l’année 2016/2017, il a ensuite été maintenu en 

moyenne section de maternelle pour l’année 2017/2018. 

Sa prise en charge en orthophonie s’est également poursuivie. Une prise en charge 

en psychomotricité a été préconisée mais non suivie par les parents. Une prise en 

charge en Institut d'Education Motrice est prévue pour la rentrée 2018. 

 

• Hypothèse diagnostique finale : Syndrome catatonique lié à une mutation 

du gène SCN2A, codant pour la sous-unité α2 d'un canal sodique et retrouvée 

dans le cadre d’épilepsie précoce 

 

• Traitement : Lorazépam 3 mg par jour, Vigabatrine 1g par jour 

 



 

Schéma de l’histoire de la maladie : 
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B. Discussion 

 

Dans cette partie, nous exposerons les réflexions faites autour du cas de Rémi 

concernant la démarche diagnostique et étiologique d’un syndrome catatonique 

pédiatrique avant de proposer un algorithme décisionnel. 

Comme nous l’avons vu, le syndrome catatonique dispose d’un tableau clinique 

aspécifique et les signes associés sont sources de confusion à la fois lors du 

diagnostic syndromique mais également lors du diagnostic étiologique. 

Ainsi lors de chacune des étapes diagnostiques, plusieurs pathologies ont été 

évoquées chez Rémi : 

Pathologies Démarche diagnostique Démarche étiologique 

Psychiatriques 
- Trouble du spectre 
autistique 

- Trouble du spectre 
autistique 

- Syndrome dépressif 

- Schizophrénie à début 
précoce 

Non psychiatriques - Syndrome frontal 
- Encéphalite auto-
immune 

- Epilepsie 

 

1. Discussion diagnostique 

La clinique de la catatonie est repérable et une réponse est généralement favorable 

aux benzodiazépines ou à l’ECT quelle que soit la cause retrouvée. La démarche 

diagnostique de la catatonie consiste donc à rassembler un ensemble de signes et 
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symptômes en un syndrome dont la réponse au traitement en valide la pertinence, 

indépendamment de l’étiologie sous jacente (99). 

Dans notre cas clinique, nous avons relevé plusieurs signes pouvant être catégorisés 

de la manière suivante : 

- Des symptômes moteurs : grasping, aimantation, stéréotypies, maintien de 

posture 

- Des symptômes comportementaux : instabilité psychomotrice, négativisme 

- Des symptômes affectifs : labilité émotionnel, retrait relationnel, perte de 

contact 

- Des symptômes régressifs : énurésie, encoprésie, écholalie, aide pour les 

repas, verbigérations. 

La particularité symptomatique chez Rémi est le caractère fluctuant des troubles. 

C’est un argument sur lequel nous nous sommes appuyés pour affirmer le diagnostic 

de catatonie face aux autres pathologies dont nous allons discuter, pathologies qui 

partagent la symptomatologie présentée par Rémi.  

Un test au Lorazépam a également été effectué permettant une diminution de la 

symptomatologie catatonique. 

Ces caractéristiques cliniques et la réponse au Lorazépam nous ont orienté vers un 

syndrome catatonique. Cependant, l’une des particularités dans le cas de Rémi est 

son jeune âge. En effet, la plupart des cas rapportés dans la littérature sont décrits à 

la puberté et sont rares chez l’enfant. L’âge de Rémi amène donc à se poser la 

question des diagnostics différentiels qui peuvent être plus fréquents à cet âge là. 
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Une des premières étapes dans le cas clinique de Rémi a donc été d’évoquer les 

diagnostics différentiels potentiels psychiatriques et non psychiatriques et parmi eux, 

les troubles du spectre autistique et le syndrome frontal.  

 

a) Trouble du spectre autistique 

La symptomatologie présentée par Rémi semble répondre à plusieurs critères 

diagnostiques à la fois de la catatonie et des troubles du spectre autistique (TSA) 

dans le DSM 5 (10) (Annexe 3). 

Concernant la catatonie, dans notre cas clinique, le critère A est rempli : il existe plus 

de 3 signes à savoir un négativisme, un maniérisme, des stéréotypies, une écholalie, 

une échopraxie, une agitation. Nous pouvons donc évoquer le diagnostic de 

catatonie.  

Pour le diagnostic de TSA, Rémi semble répondre à plusieurs critères à savoir : 

- le critère A : Rémi présente un retrait social avec perte des interactions sociales. Il 

n’existe pas de contact visuel et les parents de Rémi nous ont spécifié qu’il 

s’intéressait peu aux autres. 

- le critère B : Rémi présente des stéréotypies et il existe un intérêt envahissant pour 

les pirates.  

Les TSA ont la particularité, comme nous l’avons cité dans notre première partie, 

d’avoir une symptomatologie commune avec la catatonie. En effet, Rémi présentait 

des signes qui peuvent à la fois se retrouver dans la catatonie mais aussi dans les 

TSA : 

- Retrait social 
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- Mutisme 

- Verbigérations 

- Echolalie/Echopraxie 

- Stéréotypies 

- Hyperactivité/agitation 

- Enurésie/encoprésie 

- Refus de manger 

Toutefois, une analyse de la clinique de Rémi nous a amené à écarter le diagnostic 

de TSA devant notamment : la préservation des habilités sociales, une 

communication non verbale préservée malgré l’altération du langage oral et 

l’absence de comportements répétitifs restreints. La notion de rupture de l’état 

antérieur, en appui avec le visionnage de vidéos, a permis de trancher en faveur 

d’une catatonie. La fluctuation des troubles ainsi que la réponse thérapeutique au 

Lorazépam ont orienté le diagnostic vers un syndrome catatonique. 

 

b) Syndrome frontal 

Les lobes frontaux sont responsables de la coordination motrice volontaire et du 

langage. Ils jouent un rôle dans les fonctions exécutives, la mémoire et l’attention 

permettant le contrôle et l’exécution d’actions, la planification, l’anticipation, la 

résolution de problèmes, le raisonnement et la prise de décisions. Ils interviennent 

également dans le traitement des émotions et le contrôle du comportement social 

(100). 
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Le syndrome frontal résulte des symptômes liés à l’atteinte du lobe frontal 

comprenant le cortex moteur primaire, le cortex prémoteur, le cortex préfrontal, et de 

ses connections avec le reste du cortex cérébral mais aussi ses connections sous 

corticales avec certains noyaux gris centraux (thalamus, noyau caudé, noyau 

lenticulaire) et le lobe limbique. Ces connections sont organisées en 5 circuits : 

moteur, oculomoteur, préfrontal dorsolatéral, orbitofrontal latéral et cingulaire 

antérieur (100,101). Le syndrome frontal se caractérise par 3 grands types de 

troubles : les troubles cognitifs, les troubles psycho-comportementaux et les troubles 

neurologiques, essentiellement moteurs pouvant être décrits selon la topographie 

des lésions. 

Dans les lésions du circuit dorsolatéral peuvent s’observer des troubles des fonctions 

cognitives notamment exécutives comprenant : 

- des difficultés de planification et d’organisation,   

- une diminution de la flexibilité mentale, des persévérations 

- une diminution des stratégies mnésiques (fluence verbale diminuée)  

- des troubles de la mémoire de travail et à long terme (100). 

Les lésions du circuit orbito frontal entrainent : 

- des modifications de la personnalité,  

- une désinhibition,  

- une labilité émotionnelle, une irritabilité, une impulsivité 

- des comportements d’imitation  

- comportement d’urination (100). 

L’atteinte du circuit cingulaire engendre :  

- une diminution de la motivation, une aboulie 

- une diminution de l’activité spontanée, un mutisme akinétique,  
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- une diminution de la réponse verbale, une pauvreté du langage (100). 

Les manifestations motrices sont constituées de : 

- troubles de la marche et de l’équilibre (atasie-abasie) 

- troubles oculomoteurs : déviation oculo-céphalique, paralysie des 

mouvements volontaires engendrant une fixation oculaire, grasping visuel. 

- réflexes archaïques : grasping reflexe, sucking réflexe, réflexe d'aimantation, 

réflexe palmo- ou pollicomentonnier (102). 

Nous constatons que Rémi présente des signes appartenant au syndrome frontal 

avec la présence de réflexes archaïques comme le grasping reflex ainsi que le 

réflexe d'aimantation et des comportements d’imitation. Une diminution de la réponse 

verbale avec une pauvreté du langage est également présente. Une distractibilité et 

une inattention sont marquées chez Rémi. De plus, Rémi alterne entre des phases 

d’hyperactivité incohérente et des phases de ralentissement. Le tableau clinique de 

Rémi correspond à un syndrome frontal. Mais la fluctuation symptomatique et la 

réponse thérapeutique obtenue après instauration du Lorazépam orientent le 

diagnostic vers un syndrome catatonique qui partage une symptomatologie avec le 

syndrome frontal. De plus, la présence de maintiens de posture et la perte de contact 

sont des signes présents chez Rémi qui ne se retrouvent pas dans le syndrome 

frontal. 

 

c) Outil diagnostique 

Comme nous l’avons vu dans la première partie, l’absence de consensus quant à la 

définition de la catatonie chez l’enfant peut être un obstacle à un diagnostic précoce. 

Le syndrome catatonique présentant une variabilité symptomatique importante, il en 
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ressort que des outils diagnostiques peuvent être utilisés pour guider le diagnostic : 

échelle diagnostique et test thérapeutique aux benzodiazépines. Si la littérature fait 

état de plusieurs échelles d’évaluation de la catatonie chez l’adulte, à ce jour, une 

seule échelle a pu être développée et validée chez l’enfant : la PCRS (55). Nous 

nous sommes donc appuyés sur cette échelle afin d’évaluer la symptomatologie 

catatonique de Rémi. Cette échelle a également pu nous permettre de suivre 

l’évolution lors de l’introduction du traitement à la fois symptomatique et étiologique.  

Un test au Lorazépam a également été effectué chez Rémi pouvant ainsi guider 

notre démarche diagnostique et éliminer les diagnostics différentiels. 

L’échelle PCRS et le test au Lorazépam représentent donc des outils indispensables 

à la prise en charge d’un syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent. 

 

2. Discussion étiologique  

Une fois le diagnostic de catatonie posé, une démarche pour rechercher la cause a 

été entreprise.  

Une démarche étiologique avec examen clinique et paraclinique a donc été 

appliquée dans notre cas clinique. Plusieurs causes ont été suspectées parmi 

lesquelles : trouble du spectre autistique, schizophrénie à début précoce, syndrome 

dépressif, maladie auto-immune et épilepsie. 
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a) Etiologies psychiatriques 

(1) Trouble du spectre autistique 

La possibilité d’un trouble du spectre autistique comme étiologie du syndrome 

catatonique présenté par Rémi a d’abord été évoquée devant la présence d’un retard 

psychomoteur (retard d’acquisition de la position assise et de la marche), d’un retrait 

relationnel et d’un trouble du langage. Nous avons également considéré la 

prévalence plus importante des TSA à l’âge de Rémi. Cette étiologie néanmoins a 

été écartée devant l’amélioration des troubles des interactions et du langage à 

l’instauration du traitement par benzodiazépines. De plus, l’analyse de vidéos 

antérieures présentées par les parents montraient un garçon capable d’interagir avec 

le tiers, l’absence de mouvements anormaux, un discours marqué par des troubles 

phonologiques mais compréhensible et sans écholalie. 

 

(2) Schizophrénie 

La question d’une schizophrénie à début très précoce (c’est à dire débutant avant 

l’âge de 13 ans) a été soulevée devant les hallucinations visuelles rapportées par les 

parents ainsi que la présence d’un comportement catatonique. Ce sont deux des 

critères de la schizophrénie dans le DSM 5 qui peuvent être suffisants pour faire le 

diagnostic (10) (Annexe 4). De plus, dans les antécédents de Rémi, nous notions un 

retard des acquisitions motrices, des anomalies du langage et des troubles de la 

coordination motrice fine qui sont des signes évocateurs d’anomalies du 

développement psychomoteur pouvant être considérées comme des manifestations 

non spécifiques de la schizophrénie à début précoce dans la petite enfance. 
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Par la suite, aucun autre critère diagnostique de schizophrénie n’a été retrouvé. Lors 

de l’examen, l’exploration des hallucinations s’est avérée impossible devant la perte 

de contact et l’absence de langage oral. Néanmoins, nous n’avons pas observé 

d’attitude d’écoute.  

Aucune idée délirante n’était rapportée. Les parents ne rapportaient pas 

d’incohérence dans le discours ni aboulie ou émoussement affectif. De plus le 

caractère brutal et surtout fluctuant des symptômes n’était pas en faveur du 

diagnostic de schizophrénie. Enfin, l’amélioration clinique obtenue au fur et à mesure 

des adaptations thérapeutiques nous a également permis de pouvoir écarter ce 

diagnostic. Les anomalies du développement repérées peuvent être attribuées aux 

conséquences de l’épilepsie néonatale ayant engendrée une hypotonie. 

 

(3) Syndrome dépressif 

Le diagnostic de syndrome dépressif a également été évoqué devant l’importance 

des signes comportementaux à savoir : le retrait relationnel et le refus alimentaire. 

Les parents pouvaient également évoquer régulièrement ne pas reconnaître leur fils 

de par ses attitudes ou ses intérêts.  

Un trouble dépressif peut être diagnostiqué après mise en évidence d’au moins 5 

symptômes parmi les 9 présentés dans le DSM 5 (10) (Annexe 4). Dans le cas de 

Rémi nous avons pu relever : une diminution des intérêts, une anorexie, une 

agitation pouvant alterner avec un ralentissement psychomoteur. De plus, les 

attitudes de retrait ainsi que l’encoprésie et l’énurésie présentées par Rémi sont des 

signes pouvant évoquer un syndrome dépressif chez l’enfant. L’association de ces 

signes et la modification du comportement antérieur sont caractéristiques d’un 
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syndrome dépressif. Cependant l’absence de constance des signes ne permet pas 

de retenir le diagnostic de syndrome dépressif. 

 

b) Etiologies non psychiatriques 

(1) Encéphalite auto-immune 

Concernant les troubles non psychiatriques, nous soupçonnions une encéphalite 

auto-immune devant une phase prodromale (otalgie et diarrhée), la régression 

cognitive brutale, la présence d’hallucinations visuelles et l’absence de cause 

infectieuse retrouvée. Cependant, aucun anticorps n’était identifié.  

Afin d’orienter notre décision thérapeutique, nous avons utilisé le « CAUS score » 

développé par l’équipe parisienne du Pr Cohen. Pour rappel, le « CAUS score » est 

un outil fiable permettant d’envisager le diagnostic de maladie auto-immune dans le 

cadre d’une catatonie pédiatrique sans identification d’anticorps lorsque le score est 

supérieur ou égal à 5 (58). Dans notre cas, nous cotions positivement à 5. 

Cependant, le jeune âge de Rémi et l’absence d’arguments paracliniques pour 

justifier l’utilisation de traitements immunomodulateurs plus agressifs ont été un frein 

à la poursuite de la démarche thérapeutique. Pour améliorer l’évaluation du score de 

causalité, les auteurs proposent un défi thérapeutique avec l’administration de fortes 

doses de corticoïdes pouvant confirmer l’existence d’une pathologie auto-immune 

sous jacente et donc l’intérêt d’un traitement immunosuppresseur. Nous avons donc 

effectué ce défi thérapeutique avec un test thérapeutique aux corticoïdes et une 

amélioration partielle est notée justifiant la réalisation de cures d’immunoabsorption. 

Ces cures ont rapporté une amélioration partielle de la symptomatologie. Nous allons 

voir par la suite que cette étiologie a pu être éliminée. Mais l’utilisation du CAUS 
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score nous a apparu être un outil important pour le clinicien suspectant une maladie 

auto-immune à anticorps négatifs et pour laquelle les équipes soignantes peuvent 

être prudentes quant à la prescription de traitements immunomodulateurs 

notamment chez l’enfant. 

 

(2) Epilepsie 

Devant l’antécédent de convulsions néonatales de Rémi, l’épilepsie comme étiologie 

du syndrome catatonique a aussi été envisagée. Elle a été également envisagée 

dans le cadre d’une EAI. Cependant les différents EEG réalisés durant les 

hospitalisations n’ont pas montré d’arguments en faveur de cette hypothèse. 

Parallèlement à notre raisonnement concernant une encéphalite auto-immune, une 

recherche de mutation des gènes impliqués dans l’épilepsie précoce a été effectuée 

et une mutation du gène SCN2A a été retrouvée. Le gène SCN2A code pour le canal 

sodique voltage-dépendant Nav 1.2, un canal sodique neuronale qui joue un rôle 

dans l’initiation et la conduction des potentiels d’action puis dans l’excitabilité 

neuronale (103). Les mutations du gène SCN2A sont impliquées dans l’épilepsie 

ainsi que chez les patients atteints de déficience intellectuelle ou de troubles du 

spectre autistique (104–106). Cette mutation explique les convulsions néonatales de 

Rémi. Cependant, le cas clinique présenté est le premier rapport de cas de 

syndrome catatonique associé à cette mutation. La catatonie est considérée comme 

un trouble du mouvement et la mutation du gène SCN2A est associée à des 

anomalies motrices comme la dyskinésie ou la chorée (103). Il est alors proposé de 

faire un lien entre cette mutation et le syndrome catatonique présenté par Rémi. Un 

traitement par Vigabatrine qui avait été efficace en période néonatale, est instauré, 
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permettant une régression du syndrome catatonique. 

Notre hypothèse concernant une encéphalite auto-immune semble donc peu 

probable devant l’absence de marqueurs spécifiques retrouvés, l’absence d’efficacité 

des cures d’immunoabsorption et la réponse thérapeutique à la Vigabatrine. Nous 

avons donc conclu que le syndrome catatonique de Rémi est lié à une mutation du 

gène SCN2A, codant pour la sous-unité α2 d'un canal sodique et retrouvée dans le 

cadre d’épilepsie précoce. 

 

3. Algorithme 

A la lumière de la littérature et des réflexions faites lors de l’étude du cas de Rémi, 

nous pouvons proposer un algorithme sur la conduite à tenir devant la suspicion d’un 

syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent. 
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Conclusion 

 

La catatonie est un syndrome rare mais potentiellement mortel chez les enfants et 

les adolescents. La présentation clinique semble comparable à celle observée chez 

l’adulte avec une plus grande fréquence de symptômes régressifs. Les troubles 

associés au syndrome catatonique pédiatrique s’apparentent à ceux retrouvés chez 

l’adulte. Cependant l’association aux troubles du spectre autistique et aux étiologies 

non psychiatriques est une des spécificités de la catatonie pédiatrique.  

Le cas clinique de Rémi met en évidence la nécessité d’une démarche diagnostique 

et étiologique précise. En effet, la catatonie présente une variété symptomatique non 

spécifique et devant faire éliminer les diagnostics différentiels. La démarche 

diagnostique doit s’appuyer sur l’utilisation d’outils valides et fiables dans la 

population pédiatrique comme l’échelle PCRS et le test thérapeutique aux 

benzodiazépines.  

Le clinicien doit également avoir en tête que la catatonie représente une entité 

syndromique. En effet, la catatonie possède une multitude de causes, psychiatriques 

et non psychiatriques, qui doivent toutes être recherchées. La démarche étiologique 

peut être compliquée car les signes catatoniques présentés par le patient peuvent 

masquer les signes de la maladie sous jacente. Cette recherche étiologique doit 

donc être pluridisciplinaire et a minima pouvoir associer pédopsychiatre et pédiatre. 

Elle doit s’appuyer sur un examen clinique et paraclinique précis.  

Le cas de Rémi met l’accent sur l’intérêt de stratégies de dépistage à mettre en place 

pour améliorer la prise en charge diagnostique et thérapeutique. Dans cet objectif, 
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nous avons proposé un algorithme décisionnel dont les professionnels pourront 

s’inspirer face à un syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent. 
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Annexe 1 : The Pediatric Catatonia Rating Scale (PCRS) (55)

 

 

4.2. Catatonic factors across diagnostic groups

The schizophrenic patient group and those with a history of
developmental disorders scored higher on factor 3 compared to
other patient groups. In line with this, Kruger et al. (2003) found
that adults with schizophrenia were more likely to present abnormal
involuntary movements and mannerisms when experiencing
catatonia compared to those diagnosed with mood disorder.
However, in the present study, the way that the distribution of
catatonic symptoms varied across diagnoses was not pathognomon-
ic, as factor 3 was also rather high in other diagnoses. The fact that
factors in general had weak diagnostic specificity shows that catato-
nia should be considered as a syndrome and supports recent changes
in the DSM-5 criteria (American Psychiatric Association, 2013;
Cohen et al., 1999).

4.3. ROC analysis

The PCRS scored low in a group of inpatients with psychiatric disor-
ders without catatonic syndrome. The use of the scale in a control group
is relevant to ensure that aberrantmotor functioning symptomsdue to a
developmental disorder or substance-induced are not systematically
rated as catatonic symptoms. However, in order to test the validity of
the PCRS in screening catatonia among inpatient youths, subjects and
controls should have been selected following a similar process. Indeed,
we cannot determined here if the differences observed between cata-
tonic and control subjects with respect to socio-demographic and clini-
cal characteristics result from the clinical specificities of pediatric
catatonia, the characteristics of the psychiatric disorder associated, or
selection bias due to distinct selection process. The finding from ROC
analysis should therefore be regarded as preliminary and, importantly,
the threshold at 9 cannot be generalized to other samples without fur-
ther investigations.

4.4. Strengths and limitations

The results of this study should be interpreted in the context of its
limitations. First, the number of subjects recruited was low, despite
the 22-year recruitment period; this can be due to the relatively low
prevalence of catatonia in youths (Cohen et al., 2005; Thakur et al.,
2003). Therefore, the low subjects-to-item ratio may have affected the
quality of the factorial analysis. Second, these data did not allow for
the assessment of inter-rater and test-retest reliability. Third, the rela-
tion between specific catatonic dimensions and psychiatric disorders
could reflect symptom overlap, as the clinical assessment was cross-
sectional. We used the psychiatric diagnosis retained at discharge
while catatonic symptoms were collected at admission to limit the po-
tential bias. Fourth, our study presents sources of heterogeneity that
may not be generalizable. In particular, our clinical sample of acutely
ill patients recruited in a university teaching hospital can be particularly
enriched in subjects withmore severe forms of catatonia. As shown for
the BFCRS in adults (Wilson et al., 2015), the reliability of the PCRS
might substantially vary according to the severity of catatonic
symptoms. Future research should examine whether the psycho-
metric features of the PCRS are comparable in youths with milder
forms of catatonia, such as brief toxic-related catatonic episodes
reported in emergency unit (Masi et al., 2002; Maxwell et al.,
1993). However, unlike previous studies (except (Wilson et al.,
2015), our data included both somatic- and psychiatric-related
catatonic episodes and then covered diverse aspects of the
syndrome. Fifth, as mentioned above, finding from the sensitivity
analysis is difficult to interpret. Basically, ROC analysis was
performed to make sure that the PCRS does not score excessively in
non-catatonic youths with or without antipsychotics.

4.5. Clinical and research implications

Most importantly, the notion that catatonic symptoms do not differ
considerably between diagnoses in youths has to be kept inmind for clin-
ical evaluation in psychiatric settings. Next studies could help determine
whether thepresence of certain catatonic symptoms is useful for prognos-
tic assessment. One can also ask whether a better knowledge of catatonic
dimensions and their clinical correlatesmight guide therapeutic interven-
tions. As almost one-quarter of catatonic inpatient adolescents do not re-
spond to a second line of treatment (Raffin et al., 2015), it would be
helpful to identify these subjects on the basis of their symptoms. Thus,
posturing predicted a lower response to benzodiazepine in adults
(Ungvari et al., 1999) and adolescents (Raffin et al., 2015) with catatonic
syndrome. Finally, repeated assessment of symptomsbefore and through-
out pharmacological treatment could highlight the mechanisms of motor
disturbances that underpin the dimensions of catatonic symptoms.

5. Conclusion

In this study, we tested the psychometric characteristics of a pediatric
catatonic scale without preliminary assumptions about underlying psychi-
atric or somatic diagnoses. The internal and external validity of the PCRS
was acceptable. Factor analyses showed a four-factor solution in line with
previous findings in adults: a “negative withdrawal” factor, a “catalepsy”
factor, an “abnormalmovements” factor andan “echophenomenon” factor.
However, unlike adults, no “hyperactive/excitement”dimensionof cataton-
ic symptoms was identified. The structure of catatonia symptoms was
found to be roughly comparable across the different groups (i.e., affective
disorders, schizophrenia, and developmental disorders), confirming that
catatonia should be regarded as a syndrome in young patients as well.
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Appendix A. The Pediatric Catatonic Rating Scale

1. Catalepsy:

Passive induction of a posture held
against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

11. Withdrawal:

Refusal to make eye contact and not
responding to nonverbal
communication

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

2. Stupor:

Extreme hypoactivity, immobile,
minimally responsive to stimuli

0 = Absent
1 = Sits abnormally still, may interact

briefly
2 = Virtually no interaction with

external world
3 = Non-reactive to painful stimuli

12. Mutism:

No, or very little, verbal response, not
applicable if there is an established
aphasia

0 = Absent
1 = Verbally unresponsive to

majority of questions,
incomprehensible whispers

2 = Speaks less than 20 words/5 min
3 = No speech

(continued on next page)
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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4.2. Catatonic factors across diagnostic groups

The schizophrenic patient group and those with a history of
developmental disorders scored higher on factor 3 compared to
other patient groups. In line with this, Kruger et al. (2003) found
that adults with schizophrenia were more likely to present abnormal
involuntary movements and mannerisms when experiencing
catatonia compared to those diagnosed with mood disorder.
However, in the present study, the way that the distribution of
catatonic symptoms varied across diagnoses was not pathognomon-
ic, as factor 3 was also rather high in other diagnoses. The fact that
factors in general had weak diagnostic specificity shows that catato-
nia should be considered as a syndrome and supports recent changes
in the DSM-5 criteria (American Psychiatric Association, 2013;
Cohen et al., 1999).

4.3. ROC analysis

The PCRS scored low in a group of inpatients with psychiatric disor-
ders without catatonic syndrome. The use of the scale in a control group
is relevant to ensure that aberrantmotor functioning symptomsdue to a
developmental disorder or substance-induced are not systematically
rated as catatonic symptoms. However, in order to test the validity of
the PCRS in screening catatonia among inpatient youths, subjects and
controls should have been selected following a similar process. Indeed,
we cannot determined here if the differences observed between cata-
tonic and control subjects with respect to socio-demographic and clini-
cal characteristics result from the clinical specificities of pediatric
catatonia, the characteristics of the psychiatric disorder associated, or
selection bias due to distinct selection process. The finding from ROC
analysis should therefore be regarded as preliminary and, importantly,
the threshold at 9 cannot be generalized to other samples without fur-
ther investigations.

4.4. Strengths and limitations

The results of this study should be interpreted in the context of its
limitations. First, the number of subjects recruited was low, despite
the 22-year recruitment period; this can be due to the relatively low
prevalence of catatonia in youths (Cohen et al., 2005; Thakur et al.,
2003). Therefore, the low subjects-to-item ratio may have affected the
quality of the factorial analysis. Second, these data did not allow for
the assessment of inter-rater and test-retest reliability. Third, the rela-
tion between specific catatonic dimensions and psychiatric disorders
could reflect symptom overlap, as the clinical assessment was cross-
sectional. We used the psychiatric diagnosis retained at discharge
while catatonic symptoms were collected at admission to limit the po-
tential bias. Fourth, our study presents sources of heterogeneity that
may not be generalizable. In particular, our clinical sample of acutely
ill patients recruited in a university teaching hospital can be particularly
enriched in subjects withmore severe forms of catatonia. As shown for
the BFCRS in adults (Wilson et al., 2015), the reliability of the PCRS
might substantially vary according to the severity of catatonic
symptoms. Future research should examine whether the psycho-
metric features of the PCRS are comparable in youths with milder
forms of catatonia, such as brief toxic-related catatonic episodes
reported in emergency unit (Masi et al., 2002; Maxwell et al.,
1993). However, unlike previous studies (except (Wilson et al.,
2015), our data included both somatic- and psychiatric-related
catatonic episodes and then covered diverse aspects of the
syndrome. Fifth, as mentioned above, finding from the sensitivity
analysis is difficult to interpret. Basically, ROC analysis was
performed to make sure that the PCRS does not score excessively in
non-catatonic youths with or without antipsychotics.

4.5. Clinical and research implications

Most importantly, the notion that catatonic symptoms do not differ
considerably between diagnoses in youths has to be kept inmind for clin-
ical evaluation in psychiatric settings. Next studies could help determine
whether thepresence of certain catatonic symptoms is useful for prognos-
tic assessment. One can also ask whether a better knowledge of catatonic
dimensions and their clinical correlatesmight guide therapeutic interven-
tions. As almost one-quarter of catatonic inpatient adolescents do not re-
spond to a second line of treatment (Raffin et al., 2015), it would be
helpful to identify these subjects on the basis of their symptoms. Thus,
posturing predicted a lower response to benzodiazepine in adults
(Ungvari et al., 1999) and adolescents (Raffin et al., 2015) with catatonic
syndrome. Finally, repeated assessment of symptomsbefore and through-
out pharmacological treatment could highlight the mechanisms of motor
disturbances that underpin the dimensions of catatonic symptoms.

5. Conclusion

In this study, we tested the psychometric characteristics of a pediatric
catatonic scale without preliminary assumptions about underlying psychi-
atric or somatic diagnoses. The internal and external validity of the PCRS
was acceptable. Factor analyses showed a four-factor solution in line with
previous findings in adults: a “negative withdrawal” factor, a “catalepsy”
factor, an “abnormalmovements” factor andan “echophenomenon” factor.
However, unlike adults, no “hyperactive/excitement”dimensionof cataton-
ic symptoms was identified. The structure of catatonia symptoms was
found to be roughly comparable across the different groups (i.e., affective
disorders, schizophrenia, and developmental disorders), confirming that
catatonia should be regarded as a syndrome in young patients as well.
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Appendix A. The Pediatric Catatonic Rating Scale

1. Catalepsy:

Passive induction of a posture held
against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

11. Withdrawal:

Refusal to make eye contact and not
responding to nonverbal
communication

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

2. Stupor:

Extreme hypoactivity, immobile,
minimally responsive to stimuli

0 = Absent
1 = Sits abnormally still, may interact

briefly
2 = Virtually no interaction with

external world
3 = Non-reactive to painful stimuli

12. Mutism:

No, or very little, verbal response, not
applicable if there is an established
aphasia

0 = Absent
1 = Verbally unresponsive to

majority of questions,
incomprehensible whispers

2 = Speaks less than 20 words/5 min
3 = No speech

(continued on next page)
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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3. Posturing:

Active and/or spontaneous maintenance
of a posture against gravity

0 = Absent
1 = Less than 1 minute
2 = Greater than one minute, less than

15 minutes
3 = More than 15 minutes

13. Mannerisms:

Odd caricature of normal actions
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

4. Waxy flexibility:

Slight and even resistance to positioning
by examiner

0 = Absent
3 = Present

14. Echopraxia:

Mimicking another's movements
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

5. Staring:

Fixed gaze, little or visual scanning of
environment, decreased blinking

0 = Absent
1 = Poor eye contact, decreased

blinking
2 = Gaze held longer than 20 s,

occasionally shifts attention
3 = Fixed gaze, non-reactive

15. Echolalia:

Mimicking another's speech
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

6. Negativism:

Opposing or not responding to
instructions or external stimuli

0 = Absent
1 = Mild resistance and/or

occasionally contrary
2 = Moderate resistance and/or

frequently contrary
3 = Severe resistance and/or

continually contrary

16. Incontinence:

Nocturnal enuresis, daytime urinary
incontinence, or fecal incontinence

0= Absent (or no recent worsening)
1 = Nocturnal and/or occasionally

diurnal
2 = Frequently diurnal
3 = Constant

7. Stereotypes:

Repetitive, abnormally frequent,
non-goal directed movements

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

17. Verbigeration:

Repetition of phrases or sentences, like
a scratched record

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

8. Excitement:

Extreme hyperactivity, constant motor
unrest which is apparently non
purposeful. Not to be attributed to
akathisia or goal directed agitation

0 = Absent
1 = Excessive motion
2 = Constant motion, hyperkinetic

without rest periods
3 = Full-blown catatonic excitements,

endless frenzied motor activity

18. Schizophasia:

Scrambled speech, word salad,
seemingly random words and phrases
linked

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

9. Automatic compulsive movements:

Involuntary muscle activity exhibited in
posture, attitudes, mimic or gesture due
to inhibition or forced motor action

0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

19. Acrocyanosis:

Cyanosis of the extremities
0 = Absent
1 = Occasional
2 = Frequent
3 = Constant

10. Rigidity:

Maintenance of a rigid position despite
efforts to be moved, exclude if
cogwheeling or tremor present

0 = Absent
1 = Mild resistance
2 = Moderate
3 = Severe, cannot be repostured

20. Refusal to eat, drink:

Severe decrease of daily food or drink
intake

0 = Absent
1 = Minimal per os intake for less

than 1 day
2 = Minimal per os intake for more

than 1 day
3 = No per os intake for one day or

more
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cognitives ont été rapportées et décrites, touchant différents
champs d’apprentissages (mémoire, langage, autonomie) chez
l’enfant et l’adolescent. La survenue de ces symptômes est plus
souvent brutale sans état pré-morbide, même si une évolution
insidieuse est possible. Cet aspect cognitif est développé dans
le chapitre suivant.

Le point clé est que ces symptômes psychiatriques sont aty-
piques [11] et fluctuants. Le terme atypique insiste sur l’idée que
ces symptômes sont rares chez l’enfant et l’adolescent et que
leur association l’est d’autant plus. Le concept d’« atypicité » a
déjà été évoqué au sein des maladies neuro-métaboliques avec
parfois des présentations de type schizophrénie [61,74–76]. En
effet, Bonnot et al. proposent de considérer comme symptômes
atypiques [74] : les hallucinations visuelles [77] (plus que les
hallucinations acoustico-verbales), les états confusionnels, la
catatonie [8], la fluctuation des symptômes, la résistance aux
psychotropes [76] et la régression cognitive.

Ces caractéristiques de symptômes se retrouvent dans les
pathologies auto-immunes, comme les travaux de Kayser et al.
l’ont démontré [11].

À noter que certaines formes d’encéphalites peuvent se
chroniciser mimant ainsi des tableaux de schizophrénie ou de
troubles de l’humeur [4–7]. Ainsi le risque d’aggravation par
les psychotropes est majeur et nécessite d’être vigilant en cas
de non-évolution favorable ou de non-réponse sous antipsycho-
tique ou thymorégulateur. De plus, la présentation neurologique
peut passer inaperçue ou être interprétée comme des effets
secondaires des psychotropes ou une pathologie neurologique
concomitante [78].

8.  Les  aspects  cognitifs

La régression cognitive a aussi une place importante dans ces
tableaux cliniques complexes. En effet, elle est quasi constante
avec une régression brutale des acquisitions et avec des sévé-
rités variables, pouvant aller jusqu’à des tableaux de troubles
désintégratifs [10]. Un des domaines les plus concerné par la
régression est celui du langage. En effet, les patients connaissent

un déclin progressif de leurs acquis de langage et de discours
avec des alogies, des écholalies, des persévérations, voire un
mutisme [44–47]. Ces troubles du langage et du discours per-
sistent souvent tout au long des différentes étapes de la maladie.
Une autre notion importante concernant ces troubles cognitifs
est que les séquelles sont souvent présentes et persistantes plu-
sieurs mois après la phase aiguë et un traitement efficace [2,48].
Titulaer et al. insistent sur le fait que les enfants sont plus sujets
aux troubles du langage (régression des acquis) et aux troubles
neurologiques (développés ci-dessus) que les adolescents [46].
Finke et al. décrivent des déficits cognitifs persistants après plu-
sieurs années de l’épisode initial, et ceci principalement dans
les domaines de la mémoire et des fonctions exécutives [79].
C’est la raison pour laquelle, le profil cognitif doit être évalué à
plusieurs reprises au cours des encéphalites auto-immunes afin
de pouvoir apprécier la cinétique des troubles cognitifs.

8.1.  CAUS  score

Afin d’aider à la décision diagnostique, un outil diagnostic le
CAUS score, inspiré du principe d’évaluation des effets indési-
rables des médicaments [80,81], a été développé par l’équipe de
Consoli et al. Son but est d’établir si une étiologie organique est
à considérer en cas de catatonie [8]. Son utilisation s’est éten-
due aux pathologies auto-immunes par la même équipe [10]. Ce
score comporte 5 items à coter entre 0 et 2 (0 = aucun, 1 = faible,
2 = élevé) :

•  l’existence de cas similaires dans la littérature médicale ;
• la présence de signes cliniques ;
• la présence de signes biologiques ;
• la présence d’autres signes para-cliniques ;
• la réponse à un traitement spécifique de la pathologie sous-

jacente suspectée.

Les détails de cotation du CAUS score sont détaillés dans
le Tableau 2. La finalité est d’obtenir un score de probabilité
d’organicité sous-jacente et donc d’orienter la thérapeutique.

Tableau 2
Details de la cotation du CAUS.

Causality Assessment Score (CAUS)

Item 1 Existence de cas similaire dans la littérature médicale D’autres cas similaires ont-ils été décrits et publiés ? 0 = aucun 1 = faible 2 = élevé
Item 2 Présence de signes cliniques Le patient présente-t-il des symptômes non

psychiatriques spécifiques ?
Cutané (ex : érythème en aile de papillon. . .), ou
ophtalmologique (ex : cataracte juvénile. . .),
neurologique (régression cognitive, épilepsie. . .), etc.

0 = aucun
1 = faible
2 = élevé

Item 3 Présence de signes biologiques Le patient présente-t-il des anomalies biologiques
(hématologiques, bilan thyroïdien, anticorps
spécifiques, fonction rénale. . .) ?

0 = aucun
1 = faible
2 = élevé

Item 4 Présence d’autres signes para-clinique Existence d’anomalies (spécifiques ou aspécifiques)
en imagerie (Scanner, IRM, Pet-SCAN. . .) ?

0 = aucun
1 = faible
2 = élevé

Item 5 Réponse à un traitement spécifique de la pathologies
sous-jacente suspectée

Le patient est-il amélioré cliniquement après avoir
reçu un traitement pour l’étiologie suspectée ? Par
exemple, traitement anti-épileptique en cas de
suspicion d’encéphalopathie épileptique

0 = aucune amélioration
1 = amélioration partielle
2 = amélioration notable

Total 0–10
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Annexe 3 : Echelle BFRCS (16) Bush et al. 

the nosology that associates catatonia most strongly 
with schizophrenia. 

There is no agreement as to the number of signs 
that are both necessary and sufficient to diagnose 
catatonia. From one to four signs have been 
required (8,  9, 15, 20-22). To increase case-finding, 
before the results of larger studies can be compared, 
we advocate the continued use of two signs on the 
BFCSI as sufficient to diagnose catatonia. A more 
restrictive definition would exclude milder cases 
from analysis, and the use of alternative diagnostic 
criteria may inappropriately exclude cases which 
display multiple catatonic signs (cf. Table 2). 

(Acknowledgments and references are found at 
the end of Part 11: this issue.) 

5. Posturing/catalepsy: 

Spontaneous maintenance of posture(s), including mundane 
(e.g. sitting or standing for long periods without reacting). 
0 =Absent. 
1 =Less than 1 min. 
2=Greater than one minute, less than 15 min. 
3 =Bizarre posture, or mundane maintained more than 15 min. 

6. Grimacing: 

Maintenance of odd facial expressions. 
0 =Absent. 
1 =Less than 10 s. 
2 =Less than 1 min. 
3 =Bizarre expression(s) or maiiltained more than 1 min. 

7. Echopraxia/echolalia: 

0 =Absent. 

2=Frequent. 
3 =Constant. 

Appendix 1. Bush-Francis Catatonia Rating Scale 

screening. 1 =Occasional. 
0 Use the 0-3 scale for items 1-23 to rate severity. 

0 Use the presence or absence of items 1-14 for Mimicking of examiner’s mOvements/sPeech. 

1, Excitement: 

Extreme hyperactivity, constant motor unrest which is appar- 
ently non-purposeful. Not to be attributed to akathisia or goal- 
directed agitation. 
0 =Absent. 
1 =Excessive motion, intermittent. 
2 =Constant motion, hyperkinetic without rest periods. 
3 = Full-blown catatonic excitement, endless frenzied motor 
activity. 

2. Immobility/stupor: 

Extreme hypoactivity, immobile, minimally responsive to 
stimuli. 
0 =Absent. 
1 =Sits abnormally still, may interact briefly. 
2 =Virtually no interaction with external world. 
3 =Stuporous, non-reactive to painful stimuli. 

3. Mutism: 

Verbally unresponsive or minimally responsive. 
0 =Absent. 
1 =Verbally unresponsive to majority of questions; incompre- 
hensible whisper. 
2 = Speaks less than 20 word+ min. 
3 =No speech. 

8. Stereotypy: 

Repetitive, non-goal-directed motor activity (e.g. finger-play; 
repeatedly touching, patting or rubbing self ); abnormality not 
inherent in act but in its frequency. 
0 =Absent. 
1 =Occasional. 
2 =Frequent. 
3 =Constant. 

9. Mannerisms: 

Odd, purposeful movements (hopping or walking tiptoe, salut- 
ing passers-by or exaggerated caricatures of mundane move- 
ments); abnormality inherent in act itself. 
0 =Absent. 
1 =Occasional. 
2 =Frequent. 
3 =Constant. 

10. Verbigeration: 

Repetition of phrases or sentences (like a scratched record). 
0 =Absent. 
1 =Occasional. 
2 =Frequent, difficult to interrupt. 
3 =Constant. 

4. Staring: 

Fixed gaze, little or no visual scanning of environment, 
decreased blinking. 
O=Absent. 
1 =Poor eye contact, repeatedly gazes less than 20 s between 
shifting of attention; decreased blinking. 
2 =Gaze held longer than 20 s, occasionally shifts attention. 
3 =Fixed gaze, non-reactive. 

11. Rigidity: 

Maintenance of a rigid position despite efforts to be moved, 
exclude if cog-wheeling or tremor present. 
0 =Absent. 
1 =Mild resistance. 
2 =Moderate. 
3 =Severe, cannot be repostured. 
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   Catatonia: rating seale 

12 Negativism: 

Apparently motiveless resistance to instructions or attempts to 
move/examine patient. Contrary behavior, does exact opposite 
of instruction. 
O =  Absent. 
I =Mild resistance and/or occasionally contrary. 
2 = Moderate resistance and/or frequently contrary. 
3 =Severe resistance and/or continually contrary. 

0 =Absent. 
3 =Present. 

13. Waxy flexibility: 

During reposturing of patient, patient offers initial resistance 
before allowing himself to be repositioned, similar to that of a 
bending candle. 
O=Absent. 
3 =Present. 

14. Withdrawal: 

Refusal to eat, drink and/or make eye contact. 
0 =Absent. 
1 =Minimal PO intake/interaction for less than 1 day. 
2=Minimal PO intake/interaction for more than 1 day. 
3=No PO intake/interaction for 1 day or more. 

15. Impulsivity: 

Patient suddenly engages in inappropriate behavior (e.g. runs 
down hallway, starts screaming or takes off clothes) without 
provocation. Afterwards can give no, or only a facile 
explanation. 
O=Absent. 
1 =Occasional. 
2 =Frequent. 
3 =Constant or not redirectable. 

16. Automatic obedience: 

Exaggerated cooperation with examiner’s request or spontan- 
eous continuation of movement requested. 
O=Absent. 
1 =Occasional. 
2 =Frequent. 
3 =Constant. 

17. Mitgehen: 

“Anglepoise lamp” arm raising in response to light pressure of 
finger, despite instructions to the contrary. 
0 =Absent. 
3 =Present. 

18. Gegenhalten: 

Resistance to passive movement which is proportional to 
strength of the stimulus, appears automatic rather than wilful. 
0 =Absent. 
3 =Present. 

19. Ambitendency: 

Patient appears motorically “stuck” in indecisive, hesitant 
movement. 

20. Grasp reflex: 

Per neurological exam. 
0 =Absent. 
3 =Present. 

21. Perseveration: 

Repeatedly returns to same topic or persists with movement. 
0 =Absent. 
3 =Present. 

22. Combativeness: 

Usually in an undirected manner, with no, or only a facile 
explanation afterwards. 
0 =Absent. 
1 =Occasionally strikes out, low potential for injury. 
2 =Frequently strikes out, moderate potential for injury. 
3 =Serious danger to others. 

23. Autonomic abnormality: 

Circle: temperature, BP, pulse, respiratory rate, diaphoresis. 
0 =Absent. 
1 =Abnormality of one parameter [exclude pre-existing 
hypertension]. 
2 =Abnormality of two parameters. 
3 =Abnormality of three or more parameters. 

Appendix II. Standardized examination for catatonia 

0 The method described here is used to complete 
the 23-item Bush-Francis Catatonia Rating Scale 
(BFCRS) and the 14-item Bush-Francis Catatonia 
Screening Instrument (BFCSI). Item definitions on 
the two scales are the same. The BFCRS measures 
the severity of 23 signs on a 0-3 scale, while the 
BFCSI measures only the presence or absence of 
the first 14 signs. 
0 Ratings are to be made solely on the basis of 
observed behavior during the examination, with the 
exception of completion of the items for ‘with- 
drawal’ and ‘autonomic abnormality’, which may 
be based on directly observed behavior and/or chart 
documentation. 
0 As a general rule, only rate items which are 
clearly present. If uncertain as to the presence of 
an item, rate the item as ‘0’. 

Procedure: Examines: 
Observe patient while trying to Activity level 
engage in a conversation. Abnormal 

movements 
Abnormal speech 
Echopraxia Examiner scratches head in exagger- 

ated manner 
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3. Examine arm for cogwheeling. 
Attempt to reposture, instructing 
patient to ‘keep your arm loose’- 
move arm with alternating lighter 
and heavier force. 

4. Ask patient to extend arm. Place 
one finger beneath hand and try to 
raise slowly after stating, ‘Do NOT 
let me raise your arm’. 

5. Extend hand stating ‘Do NOT shake 
my hand’. 

6. Reach into pocket and state, ‘Stick 
out your tongue, I want to stick a 
pin in it.’ 

7. Check for grasp reflex. 

Negativism 
Waxy flexibility 
Gegenhalten 

Mitgehen 

Ambitendence 

Automatic 
obedience 

Grasp reflex 

8. Check chart for reports of previous 
24-h period. In particular check for 
oral intake, vital signs, and any 
incidents. 

9. Attempt to observe patient indir- 
ectly, at least for a brief period, each 
day. 
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Annexe 4 : DSM 5 

Critères diagnostiques de catatonie (10) : 

• pour la catatonie associée à un trouble mental : 

A. Le tableau clinique est dominé par au moins 3 des symptômes suivants :   

1. Stupeur (c’est-à-dire absence d’activité psychomotrice; pas de relation 

active avec l’environnement)   

2. Catalepsie (c’est-à-dire induction d’une posture maintenue passivement et 

contre la gravité)   

3. Flexibilité cireuse (c’est-à-dire résistance légère ou nette lors du 

positionnement induit par l’examinateur)   

4. Mutisme (c’est-à-dire absence ou quasi-absence de réponse verbale) 

5. Négativisme (c’est-à-dire opposition ou absence de réponse à des 

instructions ou à des stimuli extérieurs) 

6. Prise de posture (c’est-à-dire maintien actif, contre la gravité, d’une posture 

adoptée spontanément) 

7. Maniérisme (c’est-à-dire caricatures bizarres ou solennelles d’actions 

ordinaires) 

8. Stéréotypies (c’est-à-dire mouvements non dirigés vers un but, répétitifs et 

anormalement fréquents) 

9. Agitation, non influencée par des stimuli externes 

10. Expressions faciales grimaçantes 

11. Echolalie (c’est-à-dire répétition des paroles d’un autre) 

12. Echopraxie (c’est-à-dire reproduction des mouvements d’un autre) 

 

• pour la catatonie due à une autre affection médicale :   

Même critère A que pour la catatonie liée à un trouble mental 
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B. Mise en évidence d’après l’anamnèse, l’examen physique, ou les examens 

complémentaires que le trouble est la conséquence physiopathologique directe d’une 

autre affection médicale. 

C. La perturbation n’est pas mieux expliquée par un autre trouble mental  

D. La perturbation ne survient pas exclusivement au cours d’un syndrome 

confusionnel.  

E. Le trouble entraîne une détresse cliniquement significative ou une altération du 

fonctionnement social, professionnel ou dans d’autres domaines importants. 

 

Critères diagnostiques des troubles du spectre autistique (10) : 

A. Déficits persistants de la communication et des interactions sociales observés 

dans des contextes variés. Ceux-ci peuvent se manifester par les éléments suivants, 

soit au cours de la période actuelle, soit dans les antécédents :   

1. Déficits de la réciprocité sociale ou émotionnelle allant, par exemple, 

d’anomalies de l’approche sociale et d’une incapacité à la conversation 

bidirectionnelle normale, à des difficultés à partager les intérêts, les émotions et les 

affects, jusqu’à une incapacité d’initier des interactions sociales ou d’y répondre.  

2. Déficits des comportements de communication non verbaux utilisés au 

cours des interactions sociales, allant, par exemple, d’une intégration défectueuse 

entre la communication verbale et non verbale, à des anomalies du contact visuel et 

du langage du corps, à des déficits dans la compréhension et l’utilisation des gestes, 

jusqu’à une absence totale d’expressions faciales et de communication non verbale.  

3. Déficits du développement, du maintien et de la compréhension des 

relations, allant, par exemple, de difficultés à ajuster le comportement à des 

contextes sociaux variés, à des difficultés à partager des jeux imaginatifs ou à se 

faire des amis, jusqu’à l’absence d’intérêt pour les pairs. 

B. Caractère restreint ou répétitif des comportements, des intérêts ou des activités, 

comme en témoignent au moins deux des éléments suivants soit au cours de la 

période actuelle, soit dans les antécédents :   
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1. Caractère stéréotypé ou répétitif des mouvements, de l’utilisation des objets 

ou du langage (par exemple, stéréotypies simples, activités d’alignement des jouets 

ou de rotation des objets, écholalie, phrases idiosyncrasiques) 

2. Intolérance au changement, adhésion inflexible à des routines ou à des 

modes comportementaux verbaux ou non verbaux ritualisés  (par exemple, détresse 

extrême provoquée par des changements mineurs, difficulté à gérer les transitions, 

modes de pensée rigides, ritualisation des formules de salutation, nécessité de 

prendre le même chemin ou de manger les mêmes aliments tous les jours) 

3. Intérêts extrêmement restreints et fixes, anormaux soit dans leur intensité 

soit dans leur but (par exemple, attachement à des objets insolites ou préoccupation 

à propos de ce type d’objets, intérêts excessivement circonscrits ou persévérants) 

4. Hyper ou hyporéactivité aux stimulations sensorielles ou intérêt inhabituel 

pour les aspects sensoriels de l’environnement (indifférence apparente à la douleur 

ou à la température, réactions négatives à des sons ou à des textures spécifiques, 

action de flairer ou de toucher excessivement les objets, fascination visuelle pour les 

lumières ou les mouvements) 

C. Les symptômes doivent être présents dès les étapes précoces du développement. 

D. Les symptômes occasionnent un retentissement cliniquement significatif en 

termes de fonctionnement social, scolaire/professionnel, ou dans d’autres domaines 

importants. 

E. Ces troubles ne sont pas mieux expliqués par un handicap intellectuel ou un 

retard global du développement. 
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Critères diagnostiques de la schizophrénie (10) : 

A. Deux (ou plus) parmi les symptômes suivants, chacun devant être présents dans 

une proportion significative du temps au cours d’une période d’un mois (ou moins en 

cas de traitement efficace). Au moins l'un des symptômes 1, 2 ou 3 doit être présent : 

1. Idées délirantes 

2. Hallucinations 

3. Discours désorganisé (par exemple incohérence ou déraillements 

fréquents) 

4. Comportement grossièrement désorganisé ou catatonique 

5. Symptômes négatifs (c’est à dire aboulie ou diminution de l'expression 

émotionnelle) 

B. Durant une proportion significative de temps depuis le début du trouble, le niveau 

de fonctionnement dans un domaine majeur tel que le travail, les relations 

interpersonnelles, ou l’hygiène personnelle est passé d’une façon marquée en 

dessous du niveau atteint avant le début du trouble (ou, quand le trouble apparait 

pendant l’enfance ou l’adolescence, le niveau prévisible de fonctionnement 

interpersonnel, scolaire, ou professionnel n’a pas été atteint). 

C. Des signes continus du trouble persistent depuis au moins 6 mois. Pendant cette 

période de 6 mois les symptômes répondent au critère A (c’est à dire les symptômes 

de la phase active) doivent avoir été présents au moins un mois (ou moins en cas de 

traitement efficace) qui répondent au critère A (c.-à-d. symptômes de la phase 

active) ; dans le même laps de temps des symptômes prodromiques ou résiduels 

peuvent également se rencontrer. Pendant ces périodes prodromiques et résiduelles, 

les signes du trouble peuvent ne se manifester que par des symptômes négatifs ou 

par deux ou plus des symptômes listés dans le critère A présents sous une forme 

atténuée (par exemple, croyances étranges ou expériences de perceptions 

inhabituelles). 

D. Un trouble schizo-affectif ou dépressif ou un trouble bipolaire avec manifestations 

psychotiques ont été exclus parce que 1) soit il n’y a pas eu d’épisode maniaque ou 

dépressif caractérisé concurremment avec la phase active des symptômes, 2) soit si 
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des épisodes de trouble de l’humeur ont été présents pendant la phase active des 

symptômes, ils étaient présents seulement pendant une courte période de temps sur 

la durée totale des phases actives et résiduelles de la maladie.  

E. Le trouble n’est pas imputable aux effets physiologiques d’une substance (par 

exemple, une drogue donnant lieu à abus, ou un médicament) ou à une autre 

pathologie médicale. 

F. S’il existe des antécédents de trouble du spectre de l’autisme ou de trouble de la 

communication débutant dans l'enfance, le diagnostique surajouté de schizophrénie 

est posé seulement si des symptômes  hallucinatoires et délirants importants, en 

plus des autres symptômes de schizophrénie nécessaires au diagnostic, sont aussi 

présents pendant au moins un mois (ou moins en cas de traitement efficace). 

 

Critères diagnostiques d’un trouble dépressif (10) : 

A. Au moins 5 des symptômes suivants sont présents pendant une même période de 

deux semaines et représentent un changement par rapport au fonctionnement 

antérieur :  

au moins un de ces symptômes est soit (1) une humeur dépressive, soit (2) une 

perte d’intérêt ou de plaisir. 

NB : Ne pas inclure les symptômes qui sont clairement imputables à une autre 

condition médicale. 

  1. Humeur dépressive présente quasiment toute la journée, presque tous les 

jours, signalée par la personne (p. ex., se sent triste, vide, sans espoir) ou observée 

par les autres (p. ex., pleure). (Eventuellement irritabilité chez l’enfant et l’adolescent) 

  2. Diminution marquée de l’intérêt ou du plaisir pour toutes ou presque toutes 

les activités quasiment toute la journée, presque tous les jours (signalée par la 

personne ou observée par les autres)  

  3. Perte ou gain de poids significative en l’absence de régime (p. ex., 

modification du poids corporel excédant 5 % en un mois), ou diminution ou 

augmentation de l’appétit presque tous les jours. (Chez l’enfant, prendre en compte 

l’absence de prise de poids attendue)  
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  4. Insomnie ou hypersomnie presque tous les jours  

  5. Agitation ou ralentissement psychomoteur presque tous les jours (constaté 

par les autres, non limité à un sentiment  subjectif de fébrilité ou de ralentissement)  

  6. Fatigue ou perte d’énergie presque tous les jours  

  7. Sentiment de dévalorisation ou de culpabilité excessive ou  inappropriée 

(qui peut être délirante) presque tous les jours (pas seulement se reprocher ou se 

sentir coupable d’être malade)  

  8. Diminution de l’aptitude à penser ou à se concentrer ou indécision presque 

tous les jours (signalée par la personne ou observée par les autres)  

 9. Pensées de mort récurrentes (pas seulement une peur de mourir), idées 

suicidaires récurrentes sans plan précis, tentative de suicide ou plan précis pour se 

suicider. 

B. Les symptômes induisent une détresse cliniquement significative ou une altération 

du fonctionnement social, professionnel ou dans d’autres domaines importants. 

C. L’épisode n’est pas imputable aux effets physiologiques d’une substance ou à une 

autre affection médicale. 
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Résumé :  
 
Contexte : La catatonie est un syndrome transnosographique pouvant s’observer chez 
l’enfant et l’adolescent. Près de 150 ans après sa première description clinique, elle reste 
encore mal diagnostiquée et mal traitée. 
 
Méthode : Une recherche bibliographique de la littérature médicale a été effectuée et 
confrontée à l’étude d’un cas de catatonie chez un enfant de 4 ans porteur d’une mutation 
génétique. 
 
Résultats : Les réflexions autour du cas clinique ont montré que la catatonie est une entité 
syndromique dont les aspects cliniques aspécifiques rendent son diagnostic complexe et de 
nombreux diagnostics différentiels peuvent être évoqués en particulier chez l’enfant. Il paraît 
donc essentiel de pouvoir guider le clinicien dans sa démarche diagnostique notamment par 
l’utilisation d’échelle diagnostique et de test thérapeutique. Son intrication dans plusieurs 
pathologies psychiatriques et non psychiatriques, a montré l’intérêt d’une recherche de 
manière multidisciplinaire et méthodique de signes pouvant évoquer une maladie sous-
jacente. Ces démarches diagnostiques et étiologiques ont eu un impact direct sur la 
thérapeutique à mettre place. 
 
Conclusion : Ce cas clinique met en avant la nécessité d’une démarche diagnostique et 
étiologique claire et rigoureuse accompagnée d’outils fiables pour la prise en charge du 
syndrome catatonique chez l’enfant et l’adolescent. 
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