rotation postérieure : le sommet de
I’oreille est basculé vers I'arriére de plus
de 15 degrés) sont plus fréquentes chez
les enfants autistes que chez les enfants
normaux ou handicapés mentaux, ou
que chez les freres et sceurs d’enfants
autistes (voir la figure 4). Des dysfonc-
tions des mouvements oculaires avaient
été associés al’autisme avant la décou-
verte de I'effet de lathalidomide, et I'ab-
sence d’expression faciale est I'un des
signes comportementaux utilisés dans
le diagnostic du trouble.

La neurobiologie
de I’autisme

Les symptdmes de I’autisme ne pro-
viennent sans doute pas tous de per-
turbations des nerfs craniens. Ces
anomalies du systeme nerveux, chez les
autistes, attestent plus probablement
une lésion cérébrale précoce, qui affecte
non seulement les nerfs craniens, mais
entraine également des effets secon-
daires sur le développement du cer-
veau. Autrementdit, les lIésions du tronc
cérébral perturberaient le développe-
ment normal ou la mise en place des
circuits d’autres régions cérébrales,
notamment celles qui sont responsables
des fonctions supérieures, qui condi-
tionnent les symptdmes comporte-
mentaux de I'autisme, tel le langage. Il
existe d’autres possibilités : par exemple,
les malformations des oreilles et les dys-
fonctionnements des nerfs craniens ne
sont peut-étre que les effets secondaires
d’une Iésion que nous ne comprenons
pas. Néanmoins, les anomalies des
autistes dont les causes de la maladie
sont inconnues sont identiques a celles
des autistes victimes de la thalidomide,
etI’on pense que de nombreux cas d’au-
tisme, sinon tous, sont induits trés tot
au cours de la gestation, et particulie-
rement pendant les premieres étapes
du développement du systeme nerveux.

Le tronc cérébral, atteint par la tha-
lidomide, a été rarement étudié dans
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4. CET ENFANT AUTISTE semble normal, mais
un ceil exercé détecte quelques-unes des ano-
malies physiques caractéristiques du trouble :
les coins de la bouche sont abaissés (en haut),
les oreilles sont basses et presque carrées
(en bas).
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les travaux sur les lésions cérébrales
congénitales, et les neurobiologistes ne
lui assignent souvent que des fonctions
élémentaires, telles la respiration,
I'ingestion de nourriture, la coordina-
tion motrice... De surcroit, dans I'au-
tisme, les perturbations du langage, de
la planification et de I'interprétation
des signes sociaux relevent des régions
supérieures du cerveau, tels le cortex
cérébral et I’hippocampe, dans le cer-
veau antérieur.

Cependant, d’autres symptémes
— I’absence d’expression faciale, I’hy-
persensibilité aux contacts et aux sons,
et les perturbations du sommeil — ont
leur origine dans des régions cérébrales
associées a des fonctions primaires. En
outre, I'anomalie cérébrale le plus sou-
vent observée chez les personnes
autistes n’est pas une modification
du cerveau antérieur, mais plutdt une
réduction du nombre de neurones du
cervelet, un important centre de trai-
tement du cerveau postérieur qui régle
I’activité des muscles responsables
de la posture et du maintien.

Lesincertitudes sur les régions céré-
brales responsables de I'autisme sont
peut-étre dues a la faiblesse des théo-
ries actuelles sur la localisation des fonc-
tions. Par exemple, Eric Courchesne
et ses collegues de I’'Université de San
Diego ont montré que des régions du
cervelet sont activées lors de certaines
taches qui nécessitent des traitements
cognitifs de haut niveau. Toutefois,
les symptémes complexes de I’autisme
ne facilitent pas I’identification de
leur origine dans le systéme nerveux
(voir I’encadré de la page 92).

En 1995, nous avons poursuivi la
premiére étude sur la thalidomide en
examinant des échantillons de tronc
cérébral provenant d’une jeune femme
qui avait souffert d’autisme d’origine
inconnue : le noyau du nerf facial, qui
contr6le les muscles du visage, et le
noyau olivaire supérieur, qui est un
relais de I'information auditive, étaient
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Age de I'embryon

20
(en jours)

OREILLES

- . MANQUANTES
Lésions provoquées

par une exposition
a la thalidomide
acet age

3. LES MALFORMATIONS CONGENITALES dues a la thalidomide
varient selon la période a laquelle la mére a été exposée au médi-
cament. En 1994, une étude a montré que des personnes
autistes qui avaient été exposées a la thalidomide avaient des
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REDUCTION ET AUTRES MALFORMATIONS DE L'OREILLE
POUCES MANQUANTS OU REDUITS

|31|32|33|34|35|36|

POUCES AVEC UNE ARTICULATION
SUPPLEMENTAIRE

PHOCOMELE DES BRAS
PHOCOMELE DES JAMBES

(au-dessus).

oreilles mal formées, mais des membres normaux : le trouble appa-
raitrait donc entre le 20° et le 24¢ jour apres la conception, lorsque
le systeme nerveux de I’embryon commence son développement
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