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—iln’y arien a jeter. »

Umberto Eco, 1977*
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Résume :

Parmi les nombreuses atteintes de la Dystrophie Myotonique de type 1 (DM1), celles du
Systeme Nerveux Central (SNC) induisent des perturbations psychiques et comportementales
comme notamment de I’émoussement affectif, de I’apathie, de I’hypersomnolence, de la
fatigue, un déficit de cognition sociale et un déficit de théorie de I’esprit. Les patients
présentent également des difficultés a reconnaitre les expressions faciales relatives aux
émotions négatives (telles que la colére, le dégodt et la peur) chez autrui. Au vu de ces divers
symptomes, il nous a paru pertinent d’évaluer les traits de personnalité, le coping et la
régulation émotionnelle des patients atteints de DM1. Ces aspects n’ayant été par ailleurs que
peu étudies dans cette population. Notre personnalité influence la fagon dont nous percevons
le monde, dont nous ressentons les choses et dont nous nous comportons. Etudier la
personnalité de ces patients permet de comprendre leur fonctionnement psychologique le plus
habituel. Par I’étude du coping, nous souhaitions apporter des éléments de compréhension sur
la maniére dont les patients font face a cette maladie aux conséquences multiples et a
I’évolution progressive et imprévisible. Enfin, I’étude de la régulation émotionnelle, apporte
une intelligibilité sur la maniere dont les patients gerent leurs émotions aussi bien négatives
que positives. In fine, il s’agissait de proposer, a partir de ces éléments, une prise en charge
psychothérapeutique adaptée aux besoins des patients atteints de DM1.

Nous avons émis I’hypothése, en lien avec les symptomes typiques de la DM1
précedemment évoqués, d’un profil de personnalité spécifique a cette population. Nous
pensions que les dimensions « sociales » Extraversion (E) et Agréabilité (A), ainsi que les
dimensions Conscience (C) et Ouverture (O) seraient faibles et inversement que la dimension
Névrosisme (N) serait élevee chez ces patients. Concernant les stratégies de coping et de
régulation émotionnelle, nous avions postulé que I’apathie et la fatigue, symptémes typiques
de la DML, constitueraient des obstacles qui limiteraient la mise en place de stratégies aussi

bien de coping que de régulation émotionnelle.

Nous avons donc évalué la personnalité, le coping et la régulation émotionnelle de 60
patients atteints de DM1. Pour les traits de personnalité, nous avons constitué, a partir d’une
large base de données francaise préexistante, un groupe contréle tout-venants apparié en sexe,

en age et en niveau d’étude.



Concernant la personnalité, le résultat le plus frappant concerne la dimension de
personnalité N. Contrairement a ce que nous attendions (des scores élevés du fait de la
maladie et de ses répercussions), les patients atteints de DM1 inclus dans notre échantillon
obtiennent des scores similaires a ceux de notre groupe controle tout-venant. Ce résultat
apporte un élément explicatif des taux divergents de dépression rapportés dans la littérature.
Les autres traits de personnalité (E, A, C et O) sont émoussés chez les hommes atteints de
DM1, en comparaison aux hommes du groupe contrdle. Chez les femmes atteintes de DM1,
des cing dimensions de la personnalité, seule la dimension C est significativement plus basse,
en comparaison aux femmes du groupe controle.

Nos résultats relatifs au coping témoignent d’une utilisation variée des 10 stratégies que
nous avons évaluées. Etonnamment, nous n’avons trouvé aucun lien entre la sévérité de la
fatigue et le coping dans notre échantillon. Par contre, I’apathie et la motivation réduite
ressortent comme des obstacles qui limiteraient la mise en place de stratégies pour faire face a
la DM1.

Enfin, I’apathie et la fatigue ne semblent pas influencer la régulation émotionnelle dans
notre échantillon. De plus, la stratégie de régulation émotionnelle Réévaluation cognitive
(évaluation d’une situation permettant d’en atténuer ou d’en accroitre le caractére émotionnel)
ne semble pas étre impactée par la maladie, ce qui pourrait se révéler un atout important dans

la préservation de la qualité de vie des patients malgré la progression de leurs atteintes.

Les résultats de notre étude apportent des éléments de compréhension du
fonctionnement psychique des patients atteints de DM1 et soulignent I’importance de
I’évaluation de ces aspects afin d’ajuster la prise en charge a leurs besoins. En termes de
psychothérapie, un programme de Thérapie Comportementale et Cognitive (TCC) a été
développé spécifiquement pour ces patients et apporte des résultats prometteurs. D’autres
pistes de traitements psychothérapeutiques pourraient étre intéressantes a explorer,
notamment la thérapie d’acceptation et d’engagement (Acceptance and Commitment Therapy,
ACT).

Mots-clés : Dystrophie Myotonique de type 1; Personnalité ; Coping; Régulation

émotionnelle



Abstract:
Among the many impairments in DM1, those of the SNC lead to blunted affect, apathy,

hypersomnia, fatigue, social cognition deficit and theory of mind deficit. DM1 patients also
show difficulties in facial emotion recognition (such as anger, disgust, and fear). In the light
of these symptoms, it seems appropriate to assess personality traits, coping and emotion
regulation in DM1. Furthermore, few studies have been carried out on the psychological
aspects in DM1. Personality influences the way one perceives the world, feels and behaves.
Assessing personality traits of DM1 patients will help us understand the psychological
functioning of these patients. By studying coping in DM1, we aimed to explain how these
patients cope with their disease, its multiple complications and its unpredictable evolution.
Finally, emotion regulation assessment will highlight the way DM1 patients are dealing with
both negative and positive emotions. All this information will help us design DM1 adapted
psychological care.

We hypothesized, considering DM1 typical symptoms previously mentioned, that DM1
patients would show a specific personality profile. We thought that the scores of “social”
dimensions of personality E and A, as well as scores of C and O, would be low. Conversely,
we expected N scores to be high. Concerning coping and emotion regulation strategies, we
postulated that apathy and fatigue, typical symptoms of DM1, would constitute obstacles to

the implementation of both coping and emotion regulation strategies.

Personality traits, coping, and emotion regulation of 60 DM1 patients were assessed. In

addition, we compared patients’ personality traits results to a healthy matched group.

Regarding personality, our main result is that patients show similar N scores to the healthy
control group despite our expectations (high scores in relation with the severity of the disease
and its complications). This result could explain the variability of depression levels between
studies. Other personality traits (E, A, C, and O) were lower in DM1 men in comparison to
healthy men. DM1 women in contrast only scored lower than healthy women for C.

In the light of our coping results, it seems that DM1 patients are using a large variety of
coping strategies. Surprisingly, no link was found between fatigue severity and coping in our
DM1 sample. However, apathy and reduced motivation constitute obstacles for coping

strategies.



Finally, apathy and fatigue do not influence emotion regulation in our sample DM1.
Furthermore, Cognitive reevaluation strategy seems preserved from the disease’s
consequences. This strategy might be an important advantage in the preservation of quality of
life in DM1, despite the disease progression.

Our results highlight the importance of assessing psychological aspects in DML in order to
adapt the psychotherapeutic care to the patients’ needs. A DM1 specific Cognitive Behavioral
Therapy (CBT) showed promising results. Other psychotherapeutic approaches could be
explored, namely Acceptance and Commitment Therapy (ACT).

Keywords: Myotonic Dystrophy type 1 ; Personality ; Coping ; Emotion regulation.
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Introduction

La Dystrophie Myotonique de type 1 (DML1) est une maladie rare, bien que ce soit la
maladie neuromusculaire la plus répandue chez I’adulte (prévalence de 10 pour 100 000 ;
Norwood et al., 2009). Elle est notamment caractérisée par une atteinte musculaire (dont une
atrophie progressive du muscle), une somnolence et une fatigue excessives et des atteintes
cognitives (dont le syndrome dysexécutif et I’apathie) (Bouhour, Bost, & Vial, 2007).
Concernant les comorbidités psychiatriques, la prévalence de troubles n’est pas plus élevee
dans cette population en comparaison a la population générale, a I’exception du trouble
dépressif (Minier, Lignier, Bouvet, Gallais, & Camart, 2018). Les évaluations catégorielle et
dimensionnelle de la personnalité réalisées aupres de patients atteints de DM1, témoignent de
difficultés interpersonnelles et d’anxiété (Minier, Lignier, Bouvet, Gallais, & Camart, 2018).
Concernant le coping, ils ont deux fois plus recours aux stratégies centrées sur I’émotion en
comparaison a celles centrées sur le probleme. Néanmoins, la stratégie la plus utilisée au
quotidien est centrée sur le probléme et consiste a utiliser une aide matérielle ou des astuces
pour faire face aux limitations inhérentes a la maladie (Minier, Lignier, Bouvet, Gallais, &
Camart, 2018). A ce jour, il n’existe aucun traitement pharmacologique pour la DM1. Les
traitements disponibles sont un médicament contre la fatigue (psychoanaleptique), ainsi que
des prises en charges kinésithérapiques, orthopédiques et cardiaques si nécessaire. Plus
rarement, une psychothérapie peut étre proposee (Bouhour et al., 2007). L’étude
Observational Prolonged Trial In Myotonic dystrophy type 1 to Improve Quality of Life-
Standards, a Target Identification Collaboration (Optimistic) témoigne toutefois d’un intérét
grandissant pour le développement d’une prise en charge psychothérapeutique spécifique a la
DML1. En effet, cette étude européenne a évalué I’efficacité d’un programme de Thérapie
Comportementale et Cognitive (TCC)?, visant & améliorer la participation sociale (qui renvoie
aux activités sociales quotidiennes telles que recevoir ou rendre visite a des proches par
exemple) et la lutte contre la fatigue, chez des personnes atteintes de DM1 (Okkersen et al.,
2018 ; van Engelen et al., 2015).

L’objectif de cette recherche est d’apporter des éléments de compréhension concernant

les caractéristiques psychologiques des patients atteints de DM1, par I’évaluation de la

% La Thérapie Comportementale et Cognitive (TCC) est issue des théories de I’apprentissage (qui mettent
I’accent sur la modification des comportements observables) et des théories cognitives du traitement de
Iinformation (qui renvoient aux processus de pensée qui organisent la perception de I’individu). Comportements
et cognitions sont également en interaction avec les émotions qui constituent le troisieme champ d’intervention
des TCC (Cottraux, 2004).
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personnalité, du coping et de la régulation émotionnelle. Ces éléments pourraient, in fine,
permettre de proposer des éléments de prise en charge psychothérapeutique de ces patients.
Sont présentés, dans la premiére partie de ce travail de thése, la DML, ses différentes formes
et ses divers symptdémes. Notre approche de la personnalité s’inscrit dans le Modéle en Cing
Facteurs (ou Big Five; John (1990)) qui conceptualise la personnalité en cing grandes
dimensions (Extraversion, Agréabilité, Conscience, Névrosisme et Ouverture), présentes plus
ou moins intensément chez chaque individu. Pour I’évaluation du coping nous nous référons
au Modéle Transactionnel du Stress de Lazarus et Folkman (1984) qui porte une attention
particuliéere a I’interaction entre I’individu et son environnement dans le contexte d’une
situation stressante. Les stratégies de coping peuvent avoir deux fonctions: modifier le
probléme rencontré dans la situation ou bien réguler les réponses cognitives et émotionnelles
induites par celui-ci. Notre évaluation de la régulation émotionnelle repose, quant a elle, sur le
Modele Processuel de la Regulation émotionnelle (Gross, 1998 ; Gross & Thompson, 2007)
qui s’intéresse aux stratégies mises en place par I’individu pour moduler ses émotions.
Contrairement au coping, la régulation émotionnelle ne nécessite pas de se trouver en
situation de stress. Ces modeles sont développeés dans la partie théorique de notre étude. Nous
avons porté une attention particuliére aux différences liées au genre en termes de personnalite,
de coping et de régulation émotionnelle puisque le genre influence la prise en charge
psychothérapeutique. En effet, le genre va a la fois avoir un impact sur la recherche d’aide
(les hommes ont moins recours a une aide psychothérapeutique) et sur la préférence pour un
type de psychothérapie (Liddon, Kingerlee, & Barry, 2018). Notre partie théorique s’achéve
sur une revue des caractéristiques psychopathologiques, de personnalité et de coping dans la
DM1, présentée sous la forme d’un article publié (Minier, Lignier, Bouvet, Gallais, & Camart,
2018). Cette revue systématique de littérature porte sur les articles publiés depuis 1979, date
de la derniere revue sur ce sujet (Ambrosini & Nurnberg, 1979). Nous n’avons pas pu inclure
la régulation émotionnelle puisqu’aucune étude n’avait encore été menée sur ce sujet dans la
population DML.

A la suite de cette partie théorique, une partie empirique portant sur I’évaluation de la
personnalité, du coping et de la régulation émotionnelle dans un échantillon de patients
atteints de DML1 est présentée sous la forme de deux articles ; I’un soumis pour publication et
I’autre en preparation. Enfin, dans une derniére partie, nous discutons de nos resultats en
explorant également les liens entre ces différentes variables et les implications cliniques de

notre travail.
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Premiere partie : Eléments théorigues



Chapitre 1 : La Dystrophie Myotonique de type 1 (DM1)

1. La DM1, une maladie neuromusculaire

Une maladie neuromusculaire est caractérisée par une atteinte de I’unité motrice qui
entraine des troubles moteurs. L’unité motrice regroupe le muscle, le nerf, la jonction
neuromusculaire (zone ou I’information nerveuse envoyée depuis le systeme nerveux central
est transmise aux cellules musculaires) et le neurone moteur. Quand elle est détériorée, elle ne
permet pas une contraction normale du muscle. Sur son site, I’Association Francaise contre
les Myopathies-Téléthon donne une liste non exhaustive des maladies neuromusculaires les
plus fréquentes selon I’a4ge de début de la maladie (AFM-Téléthon, 2018). Il existe plus de
200 maladies neuromusculaires différentes. Elles se différencient par leurs causes, leur age de
début, leur sévérité et leur évolution. Chez I’adulte, la Dystrophie Myotonique de type 1
(DM1), ou maladie de Steinert, est la plus frequente. Avec une prévalence de 10 pour 100 000
(Norwood et al., 2009), la Commission Européenne (2011) estime a 75 000 le nombre de
personnes touchées en Europe. En 2015, I’observatoire francais des Dystrophies Myotoniques
(DM-Scope) répertoriait 2 356 patients atteints de DM1 en France.

L’origine d’une maladie neuromusculaire peut étre génétique, c’est le cas de la
Dystrophie Myotonique de type 1 (DM1). Une anomalie génétique entraine une mutation
d’un, ou plusieurs génes, et provogue un mauvais fonctionnement du neurone moteur (c’est le
cas par exemple dans I’amyotrophie spinale), du nerf périphérique (c’est le cas par exemple
dans la maladie de Charcot-Marie-Tooth) ou du muscle (c’est le cas par exemple dans la
DM1). Un méme géne peut étre responsable de plusieurs maladies. Certaines maladies
neuromusculaires sont d’origine non génétique. Elles peuvent étre dues a un
dysfonctionnement du systéme immunitaire (on parle de maladie auto-immune), a une
perturbation du systéme endocrinien, a une neurodégénerescence des neurones moteurs ou
encore a la prise d’un médicament.

On observe chez les patients atteints d’une maladie neuromusculaire une perte de force
due a un défaut de commande ou a une atrophie du muscle. La motricité des jambes et/ou des
bras est généralement alterée. Il est également possible que d’autres organes, et leurs
fonctions, qui dépendent des muscles, soient touchés (la parole, la déglutition, la digestion, la
respiration, etc.). Des douleurs ou des crampes musculaires, des troubles de I’équilibre et des
sensations de fourmillements peuvent également étre observees. Selon la maladie, ces

manifestations sont transitoires ou permanentes (Féderation Francaise de Neurologie, 2018).
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2. Les aspects médicaux

Dans leur article, Bouhour, Bost et Vial (2007) présentent les aspects médicaux propres
a la DM1. Cette maladie est due a une mutation du gene Dystrophie Myotonine Protéine
Kinase (DMPK) qui se situe sur le chromosome 19 (en 19g913-2). Ce géne permet le codage
de la protéine DMPK qui intervient notamment dans le fonctionnement du muscle. Cela
entraine une répétition anormale du triplet Cytosine-Thymine-Guanine (CTG) qui varie entre
50 et plusieurs milliers de répétitions. Chez le sujet sain, le triplet CTG se répete entre 5 et 37
fois. L’importance de la répétition du triplet CTG semble étre prédictrice de la sévérite
clinique de la maladie. Cependant, cette relation est nuancée par de nombreux cas qui
présentent une répétition importante sans pour autant montrer des atteintes conséquentes
(Bouhour, Bost, & Vial, 2007).

Le mode de transmission de cette maladie héréditaire est autosomique dominante, ce qui
signifie que la chance de transmettre la maladie est de 50 % a chaque naissance,
indépendamment du sexe. De plus, la forme s’aggrave de génération en génération : on parle
d’un phénomeéne d’anticipation. De plus, le nombre de répétitions CTG transmis va dépendre
du sexe du parent transmetteur : si la répétition du triplet CTG est inférieure a 100, c’est la
transmission paternelle qui aura un effet amplificateur. Cependant, si la répétition du triplet
CTG est supérieure a 500, c’est la transmission maternelle qui augmentera le nombre de
répétitions CTG transmis. L’age a I’apparition des premiers symptdmes est également un
facteur aggravant. Cependant, les atteintes sont variées, imprévisibles et ne se ressemblent ni
entre les génerations, ni au sein d’une méme génération (Harper, Van Engelen, Eymard,
Wilcox, 2004).

Des divers signes cliniques de la maladie, c’est la cataracte précoce qui est bien souvent
le premier signe détecté de la maladie et qui en permettra le dépistage. Le fait qu’un membre
de la famille soit diagnostiqué peut également pousser d’autres membres a consulter. En effet,
les patients sont encouragés a informer leur cercle familial sur la maladie. Le diagnostic est
confirmé par une technique de génétique moléculaire permettant de repérer I’anomalie
génetique. Le dépistage de cette maladie héréditaire est particuliérement important lorsqu’une
procréation est envisagée. Il est possible qu’un parent soit porteur de I’anomalie génétique
tout en étant asymptomatique. La réalisation d’une fécondation in vitro et la réimplantation
des embryons sains (dans le cas d’un diagnostic pré-implantatoire) peut permettre d’assurer la

bonne santé de I’enfant. Lorsque la fécondation a déja eu lieu, un diagnostic pré-natal permet
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de savoir si I’embryon est atteint. Dans ce cas, une interruption médicale de grossesse est
possible. Toutes ces questions sont abordées avec un conseiller génétique.

L’évolution de la maladie est généralement progressive et lente. Cependant, une
infection ou des complications a la suite d’une opération peuvent accélérer la dégradation.
Des complications pulmonaires et cardiaques réduisent I’espérance de vie des patients atteints

de DML1 ; un risque de mort subite est a considérer.

2.1. Laforme asymptomatique de la maladie
Turner et Hilton-Jones (2010) ont décrit une forme asymptomatique de la DM1. Comme
évoque précédemment, il est possible qu’un individu soit porteur sain de I’anomalie
génétique. La répétition CTG se situe alors entre 38 et 49 : on parle de pré-mutation de
I’allele. Bien que I’individu ne présente aucun symptome, le risque de transmission est
présent. Le phénoméne d’anticipation fait que la répétition CTG sera plus importante et

risquera donc d’atteindre un seuil pathologique pour I’enfant.

2.2. Lesformes cliniques de la maladie

Dans la littérature, plusieurs classifications des formes cliniques de la DM1 sont
disponibles. Deux grandes catégorisations existent : (i) en trois niveaux de sévérité (leger,
classique et séveére) ou bien (ii) en quatre a cing formes (congénitale, infantile/juvenile, forme
adulte, forme tardive). Le manque de consensus sur une unique classification de la DM1 pose
probléme quant a la comparaison des résultats disponibles dans la littérature puisque les
études ne se référent pas a la méme catégorisation de la maladie. De Antonio et al. (2016), ont
tenté de répondre a ce probléme en realisant une étude sur une large cohorte de patients
francais (n = 2 167) recrutés grace a DM-Scope (observatoire national francais dedié a la
DML1). Leurs résultats vont dans le sens de la classification en cing formes. La distribution de
la répétition CTG est significativement différente entre ces formes. De plus, I’importance de
la répétition est associée a la gravité de la forme : la répétition se fait de moins en moins
importante de la forme la plus grave (congénitale) a la forme la plus bénigne (forme tardive).
Ces résultats viennent confirmer le parallélisme phénotype/génotype. Cependant, comme
évoqué precédemment, nombreux sont les cas qui viennent infirmer ce parallélisme, il semble
donc que I’age de début de la maladie soit plus fiable pour catégoriser la forme et la gravité de
la DM1, comme le concluent De Antonio et al. (2016). Le graphique ci-dessous (figure 1)
représente la distribution de la répétition CTG correspondant aux cing formes de la DML,
selon De Antonio et al. (2016).
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Figure 1. Distribution de la répétition CTG selon les cing
formes cliniques de la DM1, figure issue de I’article de De
Antonio et al. (2016)

De Antonio et al., (2016) proposent ensuite une classification en quatre types
d’ensemble de symptdmes (nommés « type A », «type B », «type C » et «type D »). Ces
quatre types dépendent de I’age et de la forme clinique mais ne sont pas pour autant propres a
chacune des formes, ils peuvent en recouvrir plusieurs. Nous proposons d’articuler ces quatre
types avec les descriptions faites par Bouhour, Bost et Vial (2007) de quatre formes cliniques
de la DM1 : bénigne, forme adulte, juvénile et congénitale, que nous présenterons ci-apres. La
forme infantile, présente dans la classification de De Antonio et al. (2016), n’est donc pas
présente dans cette classification. Les formes de Bouhour et al. (2007) sont différenciées par
I’dge de début de la maladie et sa sévérité clinique. La corrélation trouvée entre ces
différentes formes et la répétition de triplets CTG semble une fois encore démontrer un lien
entre la répétition CTG et la gravité de I’expression de la maladie. Cependant, comme évoqué

précédemment, nombreux sont les cas qui échappent a cette regle (Bouhour et al., 2007).
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2.2.1 La forme bénigne
La forme bénigne (répétition CTG < 150), décrite par Bouhour, Bost et Vial (2007), se
caractérise par une atteinte musculaire minime voire absente, une atteinte oculaire (une
cataracte) et une calvitie précoces. Le risque d’atteinte cardiaque doit étre surveillé bien qu’il
ne soit pas au premier plan dans cette forme. Les auteurs ne spécifient pas d’age moyen de
début pour cette forme. Elle semble correspondre a la forme tardive de De Antonio et al.
(2016).

2.2.2 La forme commune de I'adulte

La forme commune de I’adulte (répétition CTG entre 300 - 1 000), décrite par Bouhour,
Bost et Vial (2007), se caractérise par de multiples atteintes dont la présence et le degré
varient considérablement d’un patient a l’autre. Les premiers symptdmes apparaissent
géneralement vers I’age de 30 - 40 ans. Cette forme semble correspondre a la forme adulte de
De Antonio et al. (2016). Nous avons complété la description faite par Bouhour, Bost et Vial
(2007), par des études qui détaillent certains des aspects de la maladie. Ces études portaient
toutes sur des échantillons d’adultes atteints de DM1. Cependant, il n’était pas toujours tres
clair que la forme présentée par les échantillons de patients était bien la forme commune de

I’adulte.

Les atteintes musculaires

Au niveau musculaire, on observe notamment une faiblesse musculaire (myopathie),
une décontraction lente et difficile du muscle a la suite d’une contraction volontaire
(myotonie) et une diminution progressive de la masse du muscle (atrophie). La faiblesse des
muscles de la face et du cou entraine une réduction des mimiques (hypomimie), un
déversement de la lévre inférieure et une chute de la paupiére supérieure (ptosis). Les muscles
masticateurs sont également touchés. Les patients présentent également souvent une calvitie
et de grandes oreilles décollées, leur faciés atypique est évocateur du diagnostic de DM1. La
photo ci-dessous (figure 2), issue de I’article de Turner et Hilton-Jones (2010), illustre le
facies typique de la forme adulte : atrophie des muscles de la face et ptosis. Cette patiente
présente une répétition CTG d’environ 530. La photo également ci-dessous (figure 3) est issue
de I’article de Kaminsky et Pruna (2012) et représente un homme atteint de DM1 faisant voir
les aspects faciaux typiques de la maladie : calvitie, atrophie des muscles de la face, machoire

tombante.
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Figures 2. lllustration de la forme commune de Figures 3. lllustration de la forme

I’adulte (femme), photo issue de I’article de commune de I’adulte (homme), photo
Turner et Hilton-jones (2010) issue de I’article de Kaminsky et Pruna
(2012)

L’atteinte musculaire touche principalement les muscles distaux
(représentés sur la figure 4 ci-contre). Cette atteinte au niveau des
membres inférieurs provoque des chutes fréquentes: Wiles et al.
(2006) rapportent 10 fois plus de trébuchements et de chutes chez les
patients atteints de DM1 (n = 13) par rapport a un échantillon contréle
sain (n = 12). Dans les cas les plus problématiques, les patients
peuvent porter un releveur de pied ; cet appareil orthopédique assure
le maintien du pied en angle droit. Kierkegaard, Harms-Ringdahl,
Holmqvist et Tollbck (2011) ont comparé un groupe de patients
présentant des atteintes musculaires légéres/modérées (n = 36) a un
autre groupe présentant des atteintes musculaires séveres (n = 32 ;
sévérité évaluée avec la Muscular Impairment Rating Scale, MIRS?,
Mathieu, Boivin, Meunier, Gaudreault, & Begin, 2001). Au niveau de
la mobilité, le groupe avec atteintes séveres présente un taux de
dépendance de 100 % contre 51 % pour le groupe avec atteintes

Figure 4. Mustration des
muscles distamx

légéres/modérées (taux de 74 % sur I’échantillon entier, sans distinction d’atteinte

¥ Le MIRS est un outil qui permet de détecter et quantifier les symptomes musculaires typiquement associés a la
DML. 1l prend la forme d’une échelle ordinale de 1 (pas d’atteinte musculaire) a 5 (faiblesse proximale sévere).
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musculaire). Les atteintes musculaires séveres sont également associées a des retentissements
plus nombreux dans les domaines suivants : le handicap physique, les limitations dans les
activiteés et les restrictions dans la participation sociale. La participation sociale est en effet
inférieure a la norme pour 52 % de I’échantillon total. Ce pourcentage monte a 69 % dans le
groupe de patients avec atteintes séveres (38 % pour le groupe avec atteintes
légeres/modérées). Ces résultats montrent clairement I’impact de I’atteinte musculaire sur les

relations sociales des patients atteints de DM1.

Les atteintes du Systéme Nerveux Central (SNC)
Des atteintes du Systeme Nerveux Central (SNC) engendrent des déficits cognitifs, tels
gu’un syndrome dysexécutif (notamment des difficultés de construction visiospatiale, de
planification, d’attention en lien avec la mémoire de travail et de flexibilité mentale), de

I’émoussement affectif, de I’apathie, de la somnolence diurne et une fatigue excessive.

Les troubles cognitifs et |'efficience intellectuelle

La méta-analyse réalisée par Okkersen et al. (2017) sur les troubles cognitifs (n = 40
articles, soit n = 1 122 patients et n = 952 contréles) présents dans la DM1 rend compte de
profils hétérogenes : la cognition sociale (capacité a comprendre et gérer les interactions
sociales), la mémoire, le langage, les fonctions exécutives et les fonctions visuospatiales
(capacités visuoconstructives et mémoire spatiale) peuvent étre touchés. Les troubles les plus
séveres et/ou présents dans la population DM1 semblent altérer la mémoire verbale et la
perception visuospatiale. Les fonctions exécutives et la vitesse de traitement de I’information
sont probablement également touchées puisque les domaines cognitifs de niveau supérieur,
tels que I’intelligence, les fonctions visuospatiales et la cognition sociale, reposent sur ces
processus cognitifs. Par ailleurs, Baldanzi et al. (2016 ; n = 65 patients et leurs proches
aidants) trouvent dans leur étude une association entre les troubles cognitifs (spécifiquement
le déficit de mémoire spatiale, de flexibilité mentale et des capacités de compréhension et de
conceptualisation) et le manque de conscience des symptémes, ou anosognosie, dans la DML1.
De plus, 51,6 % de leur échantillon présente une mauvaise conscience de ses symptomes et de
leur impact sur divers domaines relatifs aux capacités physiques et plus largement a la vie
quotidienne des patients. Les domaines pour lesquels les patients ont le moins conscience de
leurs difficultés sont I’indépendance et les relations sociales. Baldanzi et al. (2016) concluent

leur étude en faisant le lien entre ce manque de conscience des troubles et le manque de
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compliance aux soins dans la DM1 deécrit dans la littérature (Kobayakawa, Tsuruya, &
Kawamura, 2012 ; Meola & Sansone, 2007).

Angeard-Durand, Héron, Gargiulo, et Eymard (2004) proposent dans leur article une
revue des études évaluant I’efficience intellectuelle globale des patients atteints de la forme
adulte de la DM1 (n = 5 études, soit n = 122 patients) : le Quotient Intellectuel (QI) global
moyen est de 88,67 (les scores varient entre 75,1 et 95,4). Bien que le QI global soit inférieur
a la norme, les auteurs ne parlent pas de deficience intellectuelle. Les patients présentent des
difficultés d’abstraction, de planification et un manque de flexibilité mentale qui se traduit par
de la rigidité et de la persevération (Delaporte, Bungerer, Picq, & Lauriot-prévost, 1996).
Angeard-Durand, Héron, Gargiulo, et Eymard (2004) concluent que ce sont les aires qui sous-
tendent I’organisation spatiale et/ou la planification de I’action qui sont touchées dans la
DM1. Au niveau cérébral, les auteurs évoquent, notamment, des diminutions métaboliques
dans les régions en jeu dans les fonctions exécutives (parties orbitofrontales et dorsolatérales
des aires frontales), qui permettent la sélection, I’inhibition et la planification. Dans leur
étude, Winblad, Lindberg, et Hansen (2006, n = 47 patients) mettent en évidence une

corrélation entre la repétition CTG et le déficit des fonctions exécutives.

La cognition sociale et la théorie de I'esprit

Des auteurs se sont intéresses a la capacité des patients atteints de DM1 a reconnaitre
les expressions faciales émotionnelles: ils présentent des difficultés a identifier les
expressions relatives aux émotions négatives, telles que la colére, le dégodt et la peur
(Kobayakawa, Tsuruya, Takeda, Suzuki, & Kawamura, 2010, n = 9 patients et n = 13 tout-
venants ; Takeda, Kobayakawa, Suzuki, Tsuruya, & Kawamura, 2009, n = 2 patientset n = 11
tout-venants ; Winblad, Hellstrom, Lindberg, & Hansen, 2006, n = 50 patients et n = 41 tout-
venants). Dans I’étude de Winblad et al. (2006), le déficit de reconnaissance des émotions
négatives est corrélé a I’importance de la répétition CTG (elle est associée au score de
reconnaissance des expressions faciales émotionnelles et au temps de latence des réponses
données). Les auteurs en concluent que le déficit de reconnaissance des émotions n’est pas
simplement une conséquence d’un déficit neurocognitif. D’autres auteurs posent I’hypothese
d’un lien entre ces difficultés et un dysfonctionnement du systéeme limbique qui induirait un
déficit de cognition sociale (Kobayakawa et al., 2010 ; Takeda et al., 2009). Par ailleurs,
Winblad et al. (2006) soulignent que le fait que les patients atteints de DML1 aient des

difficultés a reconnaitre les indices sociaux non verbaux constitue un obstacle a leur capacité
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d’adaptation aux demandes sociales implicites. Ces symptémes influencent ainsi les relations
sociales des patients qui souffrent d’un isolement social important (Gagnon et al., 2007).

Des études ont été menees sur la théorie de I’esprit, qui fait partie de la cognition
sociale, chez des patients atteints de DM1. La théorie de I’esprit est une aptitude cognitive qui
« désigne la capacité mentale d’inférer des états mentaux a soi-méme et a autrui et de les
comprendre. [...] Le principe de base étant celui de I’attribution ou de I’inférence, les états
affectifs ou cognitifs d’autres personnes sont déduits sur la base de leurs expressions
émotionnelles, de leurs attitudes ou de leur connaissance supposee de la réalité » (Duval et al.,
2011, p.41). Elle joue donc un réle primordial dans le bon fonctionnement des interactions
sociales. Dans I’étude de Kobayakawa, Tsuruya et Kawamura (2012, n = 9 patients et n = 12
tout-venants), les patients présentent des difficultés a comprendre les états mentaux d’autrui
dans le cadre de scénes d’interactions quotidiennes. Ils ont notamment plus de mal, en
comparaison aux participants tout-venants, a repérer les comportements inadaptés dans des
échanges interpersonnels (les auteurs ont utilisé le test de reconnaissance de faux pas* qui
consiste en de courtes histoires pour lesquelles le sujet doit déterminer si un protagoniste dit
quelque chose qu’il n’aurait pas da dire). Les patients présentent également des difficultés a
induire des états mentaux complexes a partir d’expressions emotionnelles faciales (utilisation
de photos de visages centrées sur les yeux). Dans I’étude de Serra et al. (2016, n = 20 patients
dont 75 % présentent la forme adulte de la DM1), un déficit est observé lorsque sont mesurés
les deux types de représentations mentales de la theorie de I’esprit : cognitive et émotionnelle.
En effet, un total de 80 % de leur échantillon (soit 16 patients sur 20) présente une
performance pathologique, avec une prédominance de taux pathologiques pour le test
mesurant I’aspect cognitif de la théorie de I’esprit. Au vu des scores obtenus, les auteurs
concluent pour une fréquence importante d’un niveau modéré de dysfonctionnement de la
théorie de I’esprit chez les patients atteints de DM1. Aucun des patients inclus ne présentait
par ailleurs de déficit général cognitif (score supérieur a 26 au Mini Mental State Examination
— MMSE ; Folstein, Folstein, & McHugh, 1975). Enfin, une corrélation entre le test de théorie
de I’esprit affective et la répétition CTG est observée. Les auteurs en concluent que
I’anomalie génetique pourrait étre la cause du dysfonctionnement de la théorie de I’esprit dans
la DM1. Kobayakawa, Tsuruya et Kawamura (2012) postulent, quant a eux, que le
dysfonctionnement de la cognition sociale pourrait étre induit par des lésions cérébrales. Dans
son travail de thése de psychologie, Michon (2016) a exploré les liens entre la théorie de

* Version japonaise du test de reconnaissance de faux pas développée par Kawamura et Koyama (2007)
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I’esprit et les gestes expressifs (notamment les sourires et les rires) chez des patients atteints
de DM1 (n = 15): ceux présentant un dysfonctionnement de théorie de I’esprit semblent
également étre ceux qui communiquent le moins leurs états internes a I’aide de gestes
expressifs. L auteure fait le lien avec I’atrophie des muscles de la face qui pourraient jouer un
réle dans le développement de ce deficit de théorie de I’esprit. Enfin, Laberge, Veillette,
Mathieu, Auclair et Perron (2007) ont démontré, au sein d’un échantillon de 200 patients
atteints de DML, un lien entre la répétition CTG et le soutien social : chaque répétition CTG
augmente la probabilité d’avoir un soutien social pauvre (augmentation d’environ 0,2 par

répétition, soit 22 % pour 100 répétitions).

’apathie

L’ apathie est depuis longtemps considérée comme un symptéme typique de la DM1
(Ambrosini & Nurnberg, 1979 ; Rohrer, 1916). Ce trouble de la motivation, induit par des
lesions du SNC, renvoie a une réduction a la fois de comportements, de cognitions et
d’émotions orientés vers un but. L’apathie est indépendante de troubles cognitifs ou de
détresse émotionnelle (Marin, Biedrzycki, & Firinciogullari, 1991). Une récente méta-analyse
concernant les troubles affectifs (la dépression, I’anxiété et I’apathie) chez les patients atteints
de DML, conduite par van der Velden et al. (2019, n = 36 articles, soit n = 1 809 patients, n =
350 contréles tout-venants et n = 389 contrdles atteints d’autres maladies musculaires) estime
a 55 % la prévalence d’apathie dans cette population. Les patients atteints de DM1 présentent
des taux d’apathie supérieurs a ceux observés dans les groupes contrdles tout-venants (taille
d’effet (g de Hedges) = 1,13) et dans les groupes controles atteints d’autres maladies
musculaires (taille d’effet (g de Hedges) = 1,12). Ainsi, comme I’avaient conclu Gallais et al.
(2015), I’apathie ne semble pas seulement résulter d’une fagon de faire face a une maladie
mais semble bien étre une composante inhérente a la DM1. De plus, dans I’étude de Gallais et
al. (2015), I’apathie n’est pas corrélée avec la fatigue, la dépression, ou encore I’anxiété. Cela
permet de bien la distinguer de ces entités qui sont parfois confondues. C’est par ailleurs la
seule étude recensée par van der Velden et al. (2019) qui a évalué les corrélations entre la
dépression et I’apathie dans la DM1. Rubinsztein, Rubinsztein, Goodburn et Holland (1998 ;
n = 36) avaient déja démontré que la somnolence diurne était indépendante de I’apathie.

Gallais et al. (2015) font le lien entre les différents versants de I|’apathie et les
comportements et attitudes classiqguement observés chez les patients atteints de DM1. Ainsi,
le déficit des comportements dirigés vers un but induirait notamment un manque d’envie et

une dépendance a autrui pour organiser une activité. Le déficit de la cognition orientée vers
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un but pourrait expliquer le manque d’implication, ainsi que la diminution de I’importance
que les patients accordent aux relations sociales, aux loisirs, etc. Et le déficit des émotions
conduirait a une perte de réponses émotionnelles (émoussement affectif) et ce aussi bien lors
d’évenements positifs que négatifs. Van Heugten, Meuleman, Hellebrekers, Kruitwagen-van
Reenen et Visser-Meily (2018, n = 66 patients et n = 55 aidants de ces patients) se sont
intéressé aux facteurs pouvant influencer la participation sociale chez les patients atteints de
DM1, et notamment le rdle des atteintes induites par le CNS, telles que I’apathie et la fatigue.
L’apathie ressort de leurs analyses comme un facteur de risque d’une participation sociale
réduite dans cette population.

L’apathie, en tant que symptéme typique de la DM1, occupe une place centrale dans
notre étude. Nous avons questionné son influence sur la facon dont les patients atteints de
DM1 font face a la maladie. L’apathie constitue-t-elle un obstacle a la mise en place de
stratégies de coping visant aussi bien a prendre en charge les conséquences de la DM1 qui
peuvent I’étre (par exemple, une opération de la cataracte), mais aussi visant a modifier leur
ressenti vis-a-vis de celles face auxquelles ils sont impuissants (par exemple, accepter le
caractére incurable de la maladie et sa progression lente et imprévisible) ? Nous nous sommes
également interrogés quant a I’influence de I’apathie sur la fagon dont les patients gerent leurs
émotions, aussi bien négatives que positives. Quel réle joue I’émoussement affectif dans la
régulation émotionnelle des patients DM1 ? Enfin, nous avons évalué I’impact de I’apathie
sur la personnalité des patients : les consequences de I’apathie observées au niveau de leurs
attitudes et de leurs comportements s’observent-elles également au niveau de leurs traits de
personnalité ? Les traits pro-sociaux de la personnalité sont-ils particuliérement touchés par
les difficultés interpersonnelles et la réduction de la participation sociale des patients ?
L’apathie et le manque d’intérét pour la nouveauté s’expriment-ils au niveau des traits de

personnalité ?

L’hypersomnolence et la fatigue excessive
En plus d’avoir un temps de sommeil nocturne plus long que la population générale
(Laberge, Gagnon, & Dauvilliers, 2013), 70 % a 90,8 % des patients atteints de DM1
souffriraient de fatigue séveére (Heatwole et al., 2012, n = 278 ; Kalkman et al., 2005, n = 598
patients atteints de maladies neuromusculaires dont 322 atteints de DM1). Par le terme fatigue
est ici désignée la fatigue ressentie, a différencier de la faiblesse musculaire. C’est I’un des
deux symptomes généralement rapportés comme les plus handicapants par les patients, au

méme niveau que les limitations de mobilite (Heatwole et al., 2012). Gallais, Gargiulo,
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Montreuil et Eymard (2013) ont effectué une revue de la littérature sur la fatigue dans la DM1
(n = 8 articles, soit n = 710 adultes et n = 32 enfants atteints de DM1). Elle s’accompagne de
difficultés de mise en action et d’un niveau d’activité réduit, en plus des difficultés de
planification et de concentration, qui peuvent étre également liées au syndrome dysexécutif.
La fatigue doit étre distinguée de la somnolence diurne qui est également un symptéme
récurrent associé a la maladie. Il semble que dans la DML1 la fatigue subjective (caractérisée
par une difficulté a initier ou maintenir une activité) soit indépendante de la fatigue objective
(induite par un effort). La plainte des patients concernant la fatigue ne serait donc pas
entierement expliquée par I’aspect objectif de celle-ci, d’autres facteurs étant en jeu. Les
auteurs se réferent a un modéle de la fatigue qui a été développé dans les maladies
neuromusculaires (n = 198 patients dont 70 atteint de DM1) par Kalkman, Schillings, Zwarts,
Engelen et Bleijenberg (2007) : la force musculaire, I’activité physique, les troubles du
sommeil et la douleur semblent étre des facteurs qui influencent et maintiennent la fatigue.
Parmi les maladies neuromusculaires étudiées lors de I’établissement de ce modeéle, I’absence
de corrélation entre activité physique et fatigue est spécifique a la DM1. Dans I’étude de
Kierkegaard et al. (2011), les atteintes musculaires sont associées a la fatigue (présente chez
52 % de I’echantillon total incluant 70 patients) mais aucune différence n’est observée selon
leur sévérité. Laberge, Gagnon et Dauvilliers (2013) proposent un état de la littérature sur la
somnolence diurne. lls spécifient que la somnolence diurne dans la DML est caractérisée par
une somnolence quasi-permanente qui ne diminue pas malgré le recours aux siestes. Les
auteurs ajoutent que cette somnolence apparait particulierement lorsque le patient se trouve
dans des situations monotones ou lorsque son attention n’est pas maintenue. Dans la DM1, la
somnolence diurne semble étroitement liée a la fatigue ce qui améne les auteurs a proposer
deux hypotheses : (i) ces deux entités cliniques ne sont pas distinctes dans la DM1 ou (ii) les
échelles mesurant la fatigue utilisées dans les études ne sont pas adaptées a cette population.
Laberge, Gagnon et Dauvilliers (2013) se sont ensuite intéressés aux répercussions de la
somnolence diurne sur divers aspects psychologiques. Les patients qui souffrent de
somnolence diurne excessive présentent une détresse psychologique plus importante et sont
moins sociables, optimistes, empathiques, organisés, persévérants, et motivés que ceux qui ne
sont pas atteints de somnolence diurne excessive.

La fatigue, en tant que symptéme typique mais aussi en tant que symptéme rapporté
comme le plus handicapant par les patients, occupe une place importante dans notre projet.
Tout comme nous I’avons fait pour I’apathie, nous avons évalué I’influence de la fatigue sur

le coping dans la DML1. La séveérité de la fatigue constitue-t-elle un obstacle a la mise en place
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active de stratégies pour prendre en charge les consequences de la maladie, aussi bien en
termes de traitements des répercussions somatiques (par exemple, une ablation de la vésicule
biliaire) mais aussi en termes de traitements préventifs (tels qu’une prise en charge
kinésithérapeutique ou cardiologique par exemple) ? Nous avons également evalué I’influence
de la fatigue sur les stratégies mise en place par les patients pour réguler leurs émotions
(positives et négatives), tant au niveau de leur ressenti qu’au niveau de leur expression. Enfin,
nous nous sommes interrogés sur I’influence de la fatigue sur la personnalité des patients. Les
traits pro-sociaux de la personnalité sont-ils impactés par la fatigue excessive et par les
difficultés de mise en action, qui induisent un niveau d’activité réduite ? De méme, la
curiosité, I’ouverture a la nouveauté et les capacités d’organisation sont-elles réduites chez les
patients souffrant de fatigue excessive ? Enfin, est-ce que la fatigue participe a une propension

a ressentir des émotions négatives chez les patients atteints de DM1 ?

Les atteintes cardiaques
Les atteintes cardiaques sont trés fréquentes dans la forme adulte de la DM1. Elles vont
d’anomalies électrocardiographiques asymptomatiques, pour 90 % d’entre eux, a un risque de
mort subite pour 4 et 10 % d’entre eux. Pour faire face a ce risque élevé, une stimulation

cardiaque préventive (pacemaker) est utilisée.

Les atteintes respiratoires
Une atteinte respiratoire, notamment due a I’atteinte du muscle diaphragmatique et aux
troubles du sommeil, peut étre présente. Les patients présentent de nombreux troubles du
sommeil liés a des troubles respiratoires (hypoventilation nocturne, apnée du sommeil, etc.).
Selon Laberge, Gagnon et Dauvilliers (2013), un tiers des patients atteints de DM1

présenteraient une apnée du sommeil sévere qui nécessite une ventilation assistée.

Les atteintes endocriniennes
Au niveau endocrinien, 70 % des hommes présentent une azoospermie (absence de
spermatozoide dans le sperme) et 15 a 20 % des femmes présentent des douleurs précédant,
accompagnant et suivant les regles (dysmenorrhées) et une ménopause précoce. En cas de

grossesse, il existe egalement un risque d’avortement spontané et d’accouchement prémature.
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L’atteinte oculaire
Au niveau oculaire, une cataracte bilatérale précoce est un symptéme tres fréquent et est

souvent I’un des premiers symptomes repéré.

Les atteintes digestives
Des atteintes digestives peuvent étre presentes, se traduisant par une géne au moment de
la déglutition (dysphagie), des reflux gastro-cesophagien, des constipations et des calculs

biliaires.

Les autres atteintes
Enfin, 80 % des hommes présentent une calvitie précoce. Cette manifestation est

rarement observée chez la femme.

L’ensemble de symptdmes regroupés sous la terminologie «type B» dans la
description de De Antonio et al., (2016) est fréquent dans les formes plus tardives de la
maladie (formes adulte et tardive) et se caractérise par des déficiences cardiaques, une

cataracte précoce, du diabéte et un surpoids voire une obésité.

2.2.3 La forme juvénile
La forme juvenile (pas d’information sur I’importance de la répétition CTG), décrite par
Bouhour, Bost et Vial (2007), débute dans I’enfance et se caractérise par une atteinte
cognitive importante qui engendre des difficultés d’apprentissage, un retard scolaire et des
problemes d’insertion sociale. Le risque d’atteinte cardiaque avec risque de mort subite
nécessite un suivi cardiologique. L’atteinte musculaire est minime. Cette forme semble

correspondre a la forme du méme nom de De Antonio et al. (2016).

Le «type C » decrit par De Antonio et al., (2016), qui se caractérise exclusivement par
une décontraction lente et difficile du muscle suite a une contraction volontaire (myotonie),

est particulierement présent dans les formes juvénile et adulte.

2.2.4 La forme congénitale
La forme congénitale (répétition CTG > 1500), décrite par Bouhour, Bost et Vial
(2007), apparait chez le nouveau-né dont la mére est atteinte de DM1. Turner et Hilton-Jones
(2010) speécifient que la transmission paternelle a été décrite pour cette forme mais reste
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extrémement rare. Cette forme est la plus grave avec pour pronostic une létalité dans 16 % des
cas. A la naissance, on observe une hypotonie, des troubles de la succion et de la déglutition
ainsi qu’une détresse respiratoire. Plus tard, un retard du développement moteur est fréquent
bien que la marche soit acquise. Un retard mental est observé chez 66,60 % des patients
atteints. Cette forme semble correspondre a la forme du méme nom de De Antonio et al.
(2016).

L’ensemble de symptémes «type A » décrit par De Antonio et al., (2016) se retrouve
dans les formes les plus précoces de la DM1 (congénitale et infantile) et regroupe les
symptdomes suivants : troubles cognitifs, faiblesse musculaire, dysmorphie faciale,

insuffisance respiratoire et infertilité.

Enfin, le « type D » peut étre observe dans les cing formes de la DML et se caractérise

par les symptomes suivants : dysphagie, hypersomnie et troubles gastro-intestinaux.

3. La qualité de vie des patients adultes atteints de DM1

La qualité de vie est réduite chez les patients atteints de DM1, en comparaison a la
population générale, a la fois dans ses aspects physiques mais aussi mentaux (Antonini et al.,
2006 ; Laberge, Mathieu, et al., 2013 ; Peric et al., 2013 ; Rose et al., 2012). Peric et al.
(2013) ont exploré les différents facteurs favorisant une bonne qualité de vie chez les patients
atteints de DM1 (n = 120) : un jeune age, un haut niveau d’études, un début récent de la
maladie, une légere atteinte musculaire, une acceptation de la maladie, une humeur dépressive
moindre, peu de fatigue et de légeéres atteintes physiques qui entrainent donc des
conséquences moindre (pas de difficultés de déglutition, de ronflements, de cataracte, de
constipation, etc.). Au contraire, la mauvaise qualité de vie semble étre prédite par un age plus
avancé, une mauvaise acceptation de la maladie et la dépression. D’aprés les résultats de
Fujino et al. (2017, n = 60), un haut taux d’apathie est également associé a une mauvaise
qualité de vie. De plus, les résultats de Laberge et al. (2013, n = 200) ajoutent a la liste de
facteurs prédicteurs d’une mauvaise qualité de vie le fait de ne pas avoir d’emploi et une
insatisfaction en rapport avec la participation sociale. Laberge, Gagnon et Dauvilliers (2013, n
= 200) soulignent I’importance des répercussions de la somnolence diurne sur la participation
sociale et la qualité de vie des patients. Les patients souffrant de somnolence diurne

excessive ont notamment un taux d’emploi plus faible que celui de ceux qui ne souffrent pas
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de somnolence diurne. Laberge et al. (2009) spécifient par ailleurs que la somnolence diurne a
une influence plus importante sur la participation sociale et la qualité de vie que la fatigue
seule. Enfin, les résultats de Antonini et al. (2006, n = 20) mettent en exergue une corrélation
négative entre la qualité de vie et le deficit d’attention (en lien avec les troubles dyséxecutifs).

Peric et al. (2015) ont réalisé une étude sur I’évolution de la qualité de vie des patients
atteints de DM1 sur une période de cing ans (n = 84 patients inclus au début de I’étude et n =
62 a son terme). Malgré la progression de I’atteinte musculaire (mesurée a I’aide de la MIRS)
qui fait passer d’un tiers de patients initialement inclus avec atteinte sévere a deux tiers au
terme de I’étude, la qualité de vie s’améliore. Ces résultats vont a I’encontre de ceux trouveés
dans la littérature qui présentent une corrélation négative entre sévérité de I’atteinte
musculaire et qualité de vie. Peric et al. (2015) proposent I’hypothése suivante pour expliquer
leurs résultats : les patients se sont adaptés a leur situation et ont ajusté leurs priorités, leurs
valeurs et leurs attentes. On parle d’effet de «recalibration » (ou response shift). Cette
hypothése est étayée par certains résultats disponibles dans la littérature. En effet, d’autres
auteurs ont émis I’hypothése que les troubles dyséxecutifs, la réduction de I’initiative,
I’apathie et les traits (voire troubles) de la personnalité évitante réduiraient la conscience
qu’ont les patients des conséquences de la maladie, ce qui aurait un effet protecteur sur leur
qualité de vie (Sansone et al., 2010). Un autre élément d’explication, proposé par Peric et al.
(2015), serait la stabilité du taux de mariage dans leur cohorte. Malgré I’évolution de la
dépendance des patients a leurs proches, le pourcentage de divorces et de veuvages
n’augmente pas de maniere significative durant leur étude (réalisée sur cing ans). Les auteurs
mentionnent une précédente étude qui concluait que le soutien social pouvait aider les patients
atteints de DML a faire face aux difficultés a venir (Timman, Tibben, & Wintzen, 2010). Dans
cette méme étude, la satisfaction maritale était associée a un meilleur bien étre psychosocial

chez les patients.

4. Les prises en charge de la DM1

4.1. Les prises en charge médicales
En France, dés lors que le diagnostic est posé, un suivi annuel est mis en place par une
équipe pluridisciplinaire dans les différents centres de références maladies neuromusculaires
(voir Annexe 1), afin de surveiller la progression des différentes atteintes. Ce suivi comprend
un bilan musculaire, cardiaque, respiratoire, endocrinien et oculaire. Au niveau musculaire,

des prises en charge kinésithérapique et orthopédique peuvent étre préconisées. Au niveau
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cardiaque, la pose d’un pacemaker est parfois nécessaire. Il n’existe pas a ce jour de
traitement pharmacologique, seul un médicament contre la fatigue (psychoanaleptique) peut
étre prescrit (Bouhour et al., 2007).

4.2. Les prises en charge sociales et psychologiques

En plus des différentes prises en charges médicales, il est parfois proposé un suivi
psychologique aux patients (Bouhour et al., 2007). Graham, Simmons, Stuart et Rose (2015)
défendent dans leur article I’application de la therapie d’acceptation et d’engagement
(Acceptance and Commitment Therapy, ACT>) et des TCC dans les maladies musculaires.
Selon eux, ces approches pourraient permettre une amélioration de la qualité de vie et de
I’humeur malgré la progression des atteintes, notamment musculaires. En effet, les résultats
de Nordin et Rorsman (2012) sont encourageants quant aux bénéfices de I’utilisation de
I’ACT aupreés de patients atteints de scléroses en plaques (SEP) : elle permet une réduction
des symptomes dépressifs, ainsi qu’une meilleure acceptation de la maladie. Cette étude
contr6lée et randomisée, incluant 21 patients, visait a comparer un groupe d’ACT a un groupe
de relaxation (entrainements tous deux d’une durée de 5 jours). Ces deux approches apportent
un bénefice similaire en termes de traitement des symptomes dépressifs et anxieux. Les TCC
ont par ailleurs déja fait leurs preuves dans la SEP : une étude comparant un programme de 8
séances individuelles de TCC (n = 48) a un programme de 8 séances individuelles de thérapie
de soutien (n = 46) montre que les TCC permettent une réduction plus importante de la
détresse, des pensees dysfonctionnelles en rapport a des exigences personnelles élevees, ainsi
gu’une meilleure expression et gestion des affects négatifs (Moss-Morris et al., 2013). Une
étude européenne (menée par des centres de références maladies neuromusculaires en France,
en Allemagne, en Hollande et en Angleterre), nommée Observational Prolonged Trial In
Myotonic dystrophy type 1 to Improve Quality of Life- Standards, a Target Identification
Collaboration (Optimistic), a évalué, dans la population DM1, I’efficacité d’un programme
TCC comprenant 10 a 14 séances (n = 128 dont n = 37 patients francais), en comparaison aux
soins courants (n = 127 donc n = 34 patients francais) (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et
al., 2015). Les résultats de cette etude contr6lée et randomisee témoignent d’une efficacité des

® La thérapie d’acceptation et d’engagement (ACT) appartient au mouvement de la « troisiéme vague » des TCC
qui se centre sur les perceptions de I’individu vis-a-vis de ses événements psychologiques (pensées, émotions,
sensations).Ainsi I’objectif de cette approche n’est pas de modifier le contenu des pensées ou de faire disparaitre
les émotions difficiles mais de modifier la relation qu’entretient I’individu avec ces pensées et émotions
(Monestés & Villatte, 2011).
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TCC sur I’activité (rapportée par le patient et mesurée objectivement & I’aide d’un actimétre®),
la participation sociale, ainsi que sur la fatigue et la somnolence diurne. Au terme de I’étude,
les auteurs n’ont pas trouvé de différence significative entre les deux groupes concernant la
qualité de vie. Enfin, aucune évolution n’est observée pour les mesures d’apathie (Okkersen et
al., 2018).

Par ailleurs, Graham, Kemp, Radakovic et Kapur (2018) défendent également les effets
thérapeutiques qui pourraient résulter d’une prise en charge neuropsychologique des patients
atteints de dystrophie myotonique. Ces effets pourraient se manifester dés I’évaluation
cognitive qui précede et aider a faire le choix d’interventions de réhabilitation cognitive
(comme par exemple I’entrainement a la résolution de probléme, le découpage des activités
ou encore I’utilisation d’aides matérielles pour planifier seraient 8 méme de compenser les
conséquences d’un trouble dysexécutif). Cette évaluation permettrait de modifier la vision des
difficultés des patients par eux-mémes, par leurs proches, mais aussi par les professionnels de
santé qui les prennent en charge.

Enfin, des chercheurs québécois observent des effets positifs d’un programme
d’entrainement en force de 12 semaines (n = 11 hommes atteints de la forme adulte
classique), en termes de diminution significative de la fatigue, de la somnolence et de

I’apathie (Gallais, Hébert, Gagnon, Roussel, & Duchesne, 2019).

4.3. Limplication des proches dans la prise en charge

La prise en considération des proches aidants des patients est d’autant plus importante
que la DM1 est une maladie evolutive. Cup et al. (2011) ont mené une étude qualitative sur
I’effet de la maladie sur les couples. Avec chacun des cing couples inclus dans I’étude ont été
réalisés 15 entretiens (dont certains effectués séparément et d’autres en couple). Ces entretiens
portaient sur le sens que prend la maladie dans la vie du couple. Il ressort de leur analyse que
les patients sont préoccupés par la progression de la maladie qui vient diminuer leurs
capacités physiques et cognitives. lls évoquent également la réduction de leurs activités
quotidiennes et de leur participation sociale comme conséquence de cette progression de la
maladie. Leurs partenaires sont également préoccupés par cette évolution qui nécessite qu’ils
les prennent de plus en plus en charge. Les conjoints se voient dans I’obligation de venir
pallier au manque d’initiative, inhérent a I’apathie, de leurs proches malades. Les couples

rapportent ne pas se sentir compris par leurs parents proches, par leurs amis mais également

® Dispositif placé dans un boftier, porté au poignet ou & la cheville par un individu, permettant d’enregistrer ses
mouvements pendant plusieurs jours.
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par le corps médical. La prise en charge pluridisciplinaire actuellement proposée (qui se veut
une approche compléte en réponse a la diversité des symptdmes présents dans la DM1) est
vécue comme fractionnée : chaque spécialiste se limite a une atteinte sans que cela permette
une comprehension globale du vécu des patients. Cup et al. (2011) préconisent une approche
qui prenne en compte le vécu subjectif du patient et de ses proches et, pour les couples,
d’inclure véritablement le partenaire dans la prise en charge. En plus de la valorisation des
aptitudes des patients et de leurs conjoints, une aide des professionnels de santé et de

I’information sont nécessaires pour réduire la charge des aidants.

4.4. Les limites des prises en charges actuelles

Gagnon et al. (2007) déplorent que le suivi pluridisciplinaire des patients ne soit
qu’annuel. lls préconisent une prise en charge plus fréquente pour permettre une meilleure
prévention et orientation des patients et de leurs proches, en fonction des besoins de chacun.
Cette prise en charge permettrait également de réduire I’isolement social souvent présent chez
les patients. Dans la forme adulte de la DML, la progression des diverses atteintes impacte
considérablement les activités quotidiennes et la mobilité des patients. Une prise en charge
plus précoce et plus rapprochée de ces atteintes pourrait éviter que les patients ne se
sédentarisent et que leurs relations sociales ne se réduisent qu’aux membres de leur famille
nucléaire. De plus, I’inactivité professionnelle va venir renforcer cet isolement. En effet, plus
de la moitié des patients n’ont pas obtenu un dipléme d’études secondaires, ce qui rend leur
insertion professionnelle laborieuse et leur situation financiere difficile. Nous aborderons
(voir chapitre 5) les autres facteurs pouvant alimenter I’isolement social dans la DM1.

Toutefois, le manque de conscience des troubles et de compliance aux soins observés
chez les patients atteints de DM1 (Baldanzi et al., 2016 ; Kobayakawa et al., 2012 ; Giovanni
Meola & Sansone, 2007) sont également des élements limitant a considérer lors de la prise en

charge de ces patients.
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5. Conclusion de la littérature concernant la DM1

Ainsi, la DML1 est une maladie neuromusculaire évolutive et multisystémique aux
atteintes variées et variables d’un patient a I’autre. Les différents symptémes de cette maladie
ont un retentissement important sur la qualité de vie et les relations sociales des patients. Dans
ce travail de thése, une attention particuliére est portée aux atteintes du SNC (notamment leur
retentissement sur I’activité et les relations sociales des patients). Notre recherche s’est
focalisée sur un échantillon de patients adultes atteints de DM1 sans avoir pu déterminer pour
tous, faute d’informations, la forme exacte de la maladie. 1l semble toutefois qu’aucun d’entre
eux ne présente la forme congénitale ou juvénile. Ce travail de thése s’applique a décrire
certaines caractéristiques psychologiques (les traits de personnalité, ainsi que les stratégies de
coping et de régulation émotionnelle) au sein de cet échantillon. Il s’agit de mieux
comprendre le fonctionnement psychique de ces patients et son lien avec les symptomes de la
maladie. In fine, I’étude de ces caractéristiques pourrait permettre de proposer des éléments de
prise en charge psychothérapeutique des patients atteints de DM1.
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Synthese de la littérature concernant la DM1

La DM1 est une maladie neuromusculaire qui a pour origine une anomalie génétique.
Les differentes formes de la maladie sont définies par la gravité des atteintes, qui est
déterminée par I’age d’apparition des premiers symptémes et qui est associée a la grandeur
de la répétition CTG. L’expression de la forme commune de I’adulte de la DM1 est
multisystemique : les atteintes peuvent ainsi toucher le muscle, le SNC (avec notamment des
troubles cognitifs, un déficit de la cognition sociale et de la théorie de I’esprit, de I’apathie,
ainsi gu’une somnolence diurne et une fatigue excessive). Des atteintes cardiaques,
endocriniennes, oculaires, digestives et une calvitie peuvent également étre observées.
Toutefois, la présence et I’intensiteé de ces atteintes varient d’un individu a I’autre (Antonio et
al., 2016 ; Bouhour et al., 2007). Par ailleurs, les facteurs suivants impacts négativement la
qualité de vie des patients: I’4ge avancé, la mauvaise acceptation de la maladie, la
dépression, I’apathie, I’absence d’emploi, I’insatisfaction dans la participation sociale et la
somnolence diurne (Fujino et al., 2017 ; Laberge, Gagnon, et al., 2013 ; Laberge, Mathieu, et
al., 2013 ; Peric et al., 2015).

La prise en charge des patients atteints de DM1 consiste en un suivi pluridisciplinaire
annuel. Lorsque cela est nécessaire, des prises en charge Kkinésithérapeutiques et
orthopédiques, la pose d’un pacemaker et la prescription d’un psychoanaleptique pour lutter
contre la fatigue peuvent étre mis en place (Bouhour et al., 2007). L’étude européenne
Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015) sur I’application d’une TCC
spécifique au traitement de la fatigue et a la gestion des interactions sociales témoigne par
ailleurs d’un intérét nouveau pour le développement de psychothérapies adaptées a la
population DML1. Les relations interpersonnelles ont une place importante dans la maladie.
En effet, les difficultés sociales des patients, notamment dues a I’émoussement affectif,
I’hypomimie des expressions du visage (qui entrave la bonne expression faciale des
émotions), I’apathie et le déficit de cognition sociale et de théorie de I’esprit inhérentes a la
DM1, influencent la qualité et la fréquence de leurs relations. Ainsi, Cup et al. (2011)
soulignent I’importance d’inclure les proches (notamment les partenaires), qui accompagnent

les patients dans la progression du handicap, dans la prise en charge.
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Chapitre 2: La personnalité, selon le Modele en Cinqg
Facteurs, et la DM1

1. De lI'intérét d’étudier la personnalité dans la DM1

Ce travail de these s’inscrit dans le mouvement d’intérét pour le versant psychologique
de la DML1. Par le bais de I’étude de la personnalité dans cette population nous visons a
comprendre les caractéristique psychologiques des patients adultes atteints de DM1. Notre
personnalité influence la fagon dont nous percevons le monde, dont nous ressentons les
choses et dont nous nous comportons. Etudier la personnalité des patients atteints de DM1
permettra donc d’accéder a leur vécu subjectif, ainsi que de comprendre leur fonctionnement
psychologique le plus habituel. In fine, il s’agit d’apporter des éléments de compréhension
pour proposer une prise en charge adaptée. En effet, les traits de personnalité ont une
influence sur la prise en charge psychothérapeutique. Un score élevé en Extraversion’ est par
exemple associé a de meilleurs résultats au terme d’une prise en charge individuelle
(Thalmayer, 2018, n = 306 personnes suivies en psychothérapie individuelle, de couple ou
familiale). Dans ce chapitre est présenté le Modéle en Cing Facteurs de la personnalité, ou Big
Five. Dans un premier temps, nous décrivons ce modéle, son émergence, les définitions des
cing dimensions dont il est constitué et les différences liees au genre trouvées dans la
population genérale. Nous avons spécifiquement fait le choix d’étudier les différences de
personnalité liée au genre dans la population DM1 car le genre semble également induire des
différences en termes de prise en charge psychothérapeutique (Liddon et al., 2018). Dans un
second temps, nous nous intéressons aux études utilisant les Big Five dans la population
DML1. Notre propre étude sur les traits de personnalité des patients atteints de DM1 est

présentée dans le chapitre 8 (Lignier et al., manuscrit soumis pour publication).

2. Le Modele en Cinq Facteurs, ou Bjg Five

Le Modéle en Cing Facteurs (Five Factors Model ou Big Five), faisant aujourd’hui
consensus dans I’évaluation de la personnalité (Plaisant, Guertault, et al., 2010), s’inscrit
dans une conception dite dimensionnelle (par comparaison avec les approches catégorielles)
de la personnalité. Dans cette approche, la personnalité est envisagée comme un ensemble de

" Trait de personnalité issu du Modéle en Cing Facteurs qui se place se place entre la dominance et I’énergie.
Cette dimension est associée aux émotions positives, ainsi qu’a la recherche de récompense et de sensations. Elle
témoigne d’un recours aux ressources et contacts sociaux.
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dimensions fondamentales (dans le sens ou elles sont présentes chez tout un chacun), ou
« traits » (notion introduite par Allport et Allport, 1921), dont I’intensité et I’expression varie
selon les individus. Les traits de personnalité permettent de différencier les individus et de
rendre compte de leur facon particuliére de fonctionner sur le plan affectif, comportemental et
cognitif (Rolland, 2004). Au sein méme de cette approche, il existe différents modéles de la
personnalité et ses traits, lesquels ont proposé des outils spécifiques opérationnalisant leur
modele, afin de pouvoir évaluer la personnalité des individus. Le Modéle en Cing Facteurs se
base, entre autres, sur I’hypothese lexicale selon laquelle la plupart des caractéristiques
importantes et socialement pertinentes de la personnalité d’une personne dans une culture

donnée sont encodeées dans le langage naturel (Allport, 1937).

2.1. L'émergence du Modéle en Cing Facteurs, ou Big Five

John, Naumann et Soto (2008) ont détaillé chacune des étapes de I’émergence du
Modele en Cing Facteurs. Plaisant et al. (2010) proposent un article en frangais qui reprend
les éléments principaux de cet historique. Dans les années 1930, Allport et Odbert (1936) ont
recensé tous les termes permettant de décrire les différences inter-individuelles en termes de
personnalité disponibles dans le dictionnaire anglais. A partir des 17 953 termes trouveés, ils
définirent quatre catégories : (i) les traits de personnalité (« tendances, déterminants généraux
et personnels des comportements habituels et stables de I’adaptation de I’individu a son
environnement » ; Plaisant, et al. 2010, p.482), tels que « sociable », « peureux », etc., (ii) les
états temporaires, les humeurs et les activités (ils insistent sur le caractére actuel de ces états ;
ce ne sont pas des modes récurrents), par exemple «effrayé », « joyeux », etc., (iii) les
jugements évaluant les conduites personnelles et la réputation des personnes (les auteurs
soulignent la dimension sociale de ces jugements ; ce ne sont pas des jugements moraux), par
exemple «respectable », «irritable », etc. et (iv) les termes pouvant étre utiles dans la
description des caractéristiques physiques qui sont ordinairement considérées en lien avec la
personnalité (par exemple, « mince », « rauque », etc.), les capacités et les talents (tels que
« rapide », «artiste », etc.), ainsi que les termes métaphoriques, par exemple « Achillean »®
faisant référence au mythe grecque d’Achille (les auteurs spécifient que le rapport entre ces
termes et la personnalité peut étre contestable).

Cattell (1947) va reprendre une partie de la liste de termes d’Allport et Odbert (1936) et

dégager, en regroupant manuellement les synonymes et antonymes parmi 4 500 traits, 35

& L adjectif « Achillean » peut a la fois signifier étre presque invincible, avec seulement une petit faiblesse, ou
bien se laisser guider par ses émotions, plutdt que sa raison.
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variables. Puis, en utilisant des analyses factorielles obliques, il obtiendra 12 facteurs de
personnalité. Le questionnaire de Cattell (Sixteen Personality Factor Questionnaire ; 16PF ;
Cattell, Eber, & Tatsuoka, 1970) inclura ces facteurs primaires, auxquels 4 autres facteurs
viendront s’ajouter®, et cing facteurs globaux (Extraversion, Anxiété, Fermeté-Intransigeance,
Indépendance et Controle de soi).

La structure factorielle proposée par Fiske (1949) sera la premiere a ressembler au
modele contemporain des Big Five. Les cing facteurs proposés par Fiske (1949) étaient
nommes : (i) Adaptabilité sociale, (ii) Contrdle émotionnel, (iii) Conformité, (iv) Curiosité
intellectuelle et (v) Assurance et éloquence®®. De nombreux chercheurs vont répliquer cette
méme structure en cing facteurs (Borgatta, 1964 ; Digman & Takemoto-Chogk, 1981 ;
Norman, 1963 ; Tupes & Christal, 1992). Bien que les auteurs utilisent des termes différents
pour les nommer, ces cing facteurs semblent bien recouvrir les mémes concepts (Goldberg,
1981). Par exemple, Le Contréle émotionnel (inébranlable, autonome, tranquille, expression
émotionnelle mesurée) de Fiske (1949) est semblable a la Stabilité émotionnelle (calme, non
névrosé, pas facilement contrarié) versus Névrosisme de Norman, (1963), a I’Emotivité
(nerveux, emotif, facilement contrarié¢) de Borgatta (1964), a la Force du Moi versus
Désorganisation émotionnelle (peureux, flexible, instabilité émotionnelle) de Digman &
Takemoto-Shogk (1981), ou encore a la Stabilité émotionnelle (non névrosé, calme, stabilité
émotionnelle, autonome) de Tupes & Christal (1992).

Par ailleurs, Norman (1967) viendra enrichir la catégorisation d’Allport et Odbert
(1936) en proposant de separer les états temporaires et les activités (deuxiéme catégorie
d’Allport et Odbert, 1936) en deux catégories distinctes. Il va également ajouter les catégories
« rbles sociaux » (qui renvoient aux réles assumés par I’individu) et « effets sociaux » (qui
renvoient aux effets de I’individu sur les autres). Au final, sa classification comporte sept
catégories : (i) traits de personnalité, (ii) etats temporaires, (iii) activités, (iv) réles sociaux,
(v) effets sociaux, (vi) jugements sociaux et (vii) caractéristiques physiques.

Allen et Potkay (1981) vont critiquer cette conceptualisation différenciant trait (qui fait
référence aux comportements récurrents) et état (qui renvoie aux comportements ponctuels

qui surviennent dans des situations inhabituelles) qu’ils jugent trop floue et arbitraire. En

° Cordialité-Chaleur (A), Raisonnement (B), Stabilit¢ émotionnelle (C), Dominance (E), Vivacité (F),
Conscience et respect des conventions (G), Assurance en société (H), Sensibilité-Subjectivité (1), Vigilance (L),
Abstraction-Imagination (M), Intériorisation (N), Inquiétude-Appréhension (O), Ouverture au changement (Q1),
Autonomie a I’égard du groupe (Q2), Perfectionnisme (Q3) et Tension (Q3)

10" “social Adaptability, Emotional Control, Conformity, Inquiring Intellect, Confident Self-Expression”
(Thurstone, 1934), traduit par nos soins.
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effet, ces deux concepts se chevauchant, le classement dans I’une ou I’autre catégorie est trop
subjectif et varie d’un évaluateur a I’autre.

En 1981, le terme des «Big Five » sera introduit par Goldberg (1981). Dans son
approche, les cing facteurs sont évalués a I’aide de traits sous forme d’adjectifs. Il va
développer plusieurs listes de traits, la plus complete comporte 100 adjectifs unipolaires (100-
Trait Descriptive Adjectives ; 100-TDA). La particularité de ces listes est leur transparence :
les adjectifs sont regroupés par facteur de maniére a ce que le sujet puisse comprendre quels
adjectifs sont attribués a chacun des facteurs.

D’autres auteurs ont utilisé des questionnaires composés de phrases descriptives plutét
que d’adjectifs. C’est le cas de Costa et McCrae qui se sont basés sur les clusters du 16PF de
Cattell (1970) pour créer le Neuroticism Extraversion Openness-Personality Inventory (NEO-
Pl, Costa & McCrae, 1985). La version initiale de cet outil permet donc la mesure des
dimensions de la personnalité Névrosisme, Extraversion et Ouverture aux expériences. Les
dimensions Agréabilité et Conscience, qui complétent ordinairement les Big Five, ne
ressortaient alors pas dans leurs premiéres analyses. Il faudra attendre 1992 pour que le NEO
soit révise et inclut les cing dimensions (nommeées « domaines »), elles méme constituées de
six facettes chacune (NEO-Personality Inventory-Revised, NEO-PI-R, Costa & McCrae,
1992). Avec ses 240 items, le NEO-PI-R permet une analyse tres fine de la personnalité. Le
NEO-Five Factor Inventory (NEO-FFI ; Costa & McCrae, 1992) est une version abrégée qui
comporte 60 items et qui permet une analyse moins riche, ne comportant pas I’évaluation des
facettes, mais avec un temps de passation nettement plus court. Costa et McCrae (1992) ont,
par ailleurs, démontré que leur questionnaire mesure bien les mémes concepts que |I’approche
des Big Five basée sur des adjectifs. La figure ci-dessous tirée de I’article de Plaisant et al.
(2010) représente les cing domaines du NEO-PI-R, les facettes associées a chacun des
domaines et les adjectifs utilisés pour définir les traits de personnalité les plus corrélés avec

chacune des facettes.
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Figure 5. Représentation des cing domaines du NEO-PI-R, de leurs facettes et des adjectifs
utilisés pour définir les traits de personnalité les plus corrélées avec chacune des facettes.
Adaptation d’une figure issue de I’article de Plaisant et al. (2010). Nous avons modifié les
noms des facettes afin qu’ils correspondent a la version francaise du NEO-PI-3. La

traduction qui avait été réalisée par les auteurs ne correspondait pas.

John (1990) va proposer une approche a partir de prototypes (chaque dimension est
définie par des caractéristiques manifestes plutdt que par ses limites) pour décrire les cing
dimensions de la personnalité. Pour ce faire, il a fait classer par 10 évaluateurs, experts des
Big Five, les 300 termes de I’Adjective Check List (ACL ; Gough & Heilbrun, 1983), outil
d’évaluation de la personnalité développé par I’Institute of Personality and Social Research
(Université de Berkeley, Etats-Unis), dans les cing grandes dimensions de la personnalité. Ils
avaient la possibilité d’utiliser une sixieme catégorie « sans décision ». La validité inter-juge
fut tres élevée avec 112 des 300 termes classes dans la méme dimension par au moins 90 %
des évaluateurs. Ce sont donc ces 112 termes qui ont éte gardés pour definir les cing
prototypes. Une analyse factorielle des résultats de 280 participants est venue confirmer ces
prototypes : chacun des 112 adjectifs était bien classé dans le facteur qui lui avait été attribué
hypothétiquement par les 10 experts (John, 1990). Le Big Five Inventory (John, Donahue, &
Kentle, 1991), résultant de ce travail, permet I’évaluation des cing dimensions comme
définies dans cette approche. Cet inventaire se démarque des autres échelles d’évaluation de
la personnalité par sa forme bréve : 44 items avec 8 a 10 items par dimensions. Les items
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prennent la forme de courtes phrases ou groupes de mots basés sur les prototypes ayant la plus
grande saturation factorielle avec les cing dimensions. Le BFI a été traduit dans plusieurs
langues. En francais, les auteurs I’ont nommé « BFI-Fr » (Plaisant, Courtois, Reéveillére,
Mendelsohn, & John, 2010b ; validation réalisée auprés de 2 499 etudiants). Une version
francaise hétéro-évaluative est également disponible (Lignier, Petot, Plaisant, & Zebdi, 2015,
valiation réalisée aupres de 250 étudiants qui ont décrit 405 personnes agées de 18 a 59 ans).
Cet inventaire est un compromis entre les adjectifs de Goldberg qui donnent peu
d’explications (I’utilisation de phrases dans le BFI permet de clarifier et/ou de contextualiser
I’adjectif, par exemple « créatif », inclus dans la dimension O, donne lieu a I’item «est
créatif, plein d’idées originales ») et le NEO de Costa et McCrae qui est beaucoup plus
complexe de par son nombre important d’items qui permet une description plus détaillée de la

personnalité, en comparaison au BFI.

John et Soto (2007, n = 829) ont comparé trois outils d’évaluation de la personnalité : la
version abrégée du TDA de Goldberg en 40 items (Saucier, 1994), le NEO-PI-R de Costa et
McCrae (1992) et le BFI de John et al. (1991). Le tableau ci-dessous en présente les résultats.
Les consistances internes sont satisfaisantes pour tous les outils (« moyen = 0,83). Bien que
les corrélations de validité convergente corrigées, entre les trois échelles, pour chacune des
facettes soient excellentes (r moyen = 0,93), les auteurs pointent des divergences entre les
outils. Elles concernent la dimension Névrosisme (r = 0,82), pour la comparaison BFI versus
TDA, et la dimension Extraversion (r = 0,87), pour la comparaison BFI versus NEO-FFI, qui
obtiennent des corrélations inférieures a 0,90. Enfin, il apparait que le TDA et le NEO-PI-R
obtiennent les moins bons résultats avec une seule dimension sur cing (Conscience) qui
obtient une corrélation supérieure a 0,90. Les autres dimensions obtiennent des corrélations
variant de 0,76 (Névrosisme) a 0,83 (Extraversion et Agréabilité). Bien que proches, ces outils

ne mesurent pas tout a fait les mémes concepts.
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Tableau 1. Fiabilité et coefficients de consistance interne de trois outils de mesure des Big Five : Big
Five Inventory, NEO Five-Factor Inventory et Trait Descriptive Adjectives (tableau issu de John et

Soto 2007 ; traduit par nos soins)

Outils E A C N @) Moyenne
Consistance interne
BFI 0,86 0,79 0,82 0,87 0,83 0,83
NEO - FFI 0,82 0,75 0,82 0,87 0,76 0,81
TDA 0,88 0,84 0,84 0,83 0,83 0,84
Moyenne 0,85 0,80 0,83 0,85 0,81 0,83
Corrélations de validité convergente non corrigée (entre les outils)
BFI - TDA 0,90 0,75 0,79 0,70 0,79 0,80
BFI - NEO - FFI 0,73 0,76 0,80 0,81 0,72 0,77
TDA — NEO - FFI 0,70 0,66 0,75 0,64 0,62 0,68
Moyenne 0,80 0,73 0,78 0,73 0,72 0,75
Corrélations de validité convergente corrigée (entre les outils)
BFI - TDA 0,99 0,93 0,96 0,82 0,95 0,95
BFI - NEO - FFI 0,87 0,99 0,97 0,94 0,90 0,95
TDA - NEO - FFI 0,83 0,83 0,91 0,76 0,78 0,83
Moyenne 0,94 0,95 0,95 0,86 0,90 0,93
Coefficients de validité convergente standardises par AFC
BFI - TDA 0,99 0,91 0,91 0,84 0,97 0,95
BFI - NEO - FFI 0,83 0,98 0,95 0,93 0,90 0,93
TDA - NEO - FFI 0,76 0,84 0,87 0,78 0,74 0,80
Moyenne 0,92 0,93 0,92 0,86 0,91 0,91

Note : BFI, Big Five Inventory (John et al., 1991); TDA, Trait Descriptive Adjectives (Goldberg, 1992; version
40-item, Saucier, 1994); NEO-FFI, NEO Five-Factor Inventory (Costa & McCrae, 1992); AFC, Analyse
Factorielle Confirmatoire. Les moyennes sont en gras. Toutes les moyennes ont été calculées avec des

transformations z’ de Fisher.
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2.2. Lescing dimensions de la personnalité

Pour décrire les cing dimensions de la personnalité nous nous référerons a la
conceptualisation par prototypes de John (1990). Il a fait le choix de nommer chacune des
dimensions avec une lettre associée a des termes explicatifs. Les cing dimensions sont donc :
(i) E : Extraversion, Energie, Enthousiasme, (ii) A : Agréabilité, Altruisme, Affection, (iii) C :
Conscience, Contréle, Contrainte, (iv) N : Emotions Négatives, Névrosisme, Nervosité et (v)
O : Ouverture, Originalité, Ouverture d’esprit.

E (Extraversion, Energie, Enthousiasme) se place entre la dominance et I’énergie, cette
dimension refléte la tendance a étre sociable et a prendre la téte dans les situations sociales
(en lien avec I’affirmation de soi). Cette dimension est associée aux emotions positives. Elle
est également associée a la recherche de récompense et de sensations, avec une détection et
une réponse rapide aux signaux de récompense. Enfin, elle témoigne d’un recours aux
ressources et contacts sociaux.

A (Agréabilité, Altruisme, Affection) réfere a la tendance a étre confiant et respectueux
d’autrui et modeste. Cette dimension est opposée a I’hostilité, I’indifférence, I’égocentrisme et
la jalousie. Elle est liée au systéme du care-giving (« donner des soins ») qui renvoie a la
formation de relations avec les pairs, aux amitiés, a I’investissement de la relation, a
I’empathie et a I’altruisme. Ces deux premiéres dimensions peuvent étre considérées comme
les dimensions «sociales » des Big Five dans le sens ou elles font référence aux aspects
interpersonnels de la personnalité.

C (Conscience, Controle, Contrainte) est relatif a la capacité d’organisation et a suivre
des regles. Elle fait également référence a la capacité a retarder les récompenses pour
atteindre un but (en lien avec le systeme d’autorégulation). Cette dimension renvoie au
perfectionisme, a la volonté de réussir et a la prudence.

N (Emotions Négatives, Nevrosisme, Nervosité) réfere a la tendance a ressentir de
I’anxiété et autres émotions négatives (tension, nervosité, tristesse, etc.). Il existe de trés fortes
corrélations entre N et les troubles somatiques et psychiatriques. Cette dimension renvoie au
systeme peur-évitement, a I’irritabilité, la dévalorisation et la vulnérabilité.

Enfin, O (Ouverture, Originalité, Ouverture d’esprit) fait référence a la tendance a étre
ouvert a de nouvelles idées et sentiments et a aimer réfléchir. Un haut score obtenu a cette
dimension témoigne d’une vie émotionnelle riche, de la curiosité intellectuelle et de la
flexibilité. Cette dimension renvoie également aux valeurs qui vont étre plus ou moins

conventionnelles (attitude non dogmatique, opposition au conformisme, etc.). Elle est liée au
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systeme d’exploration de la réalité extérieure qui comprend les notions d’adaptation flexible a

I’environnement a travers les apprentissages, la flexibilité cognitive et la maturation.

3. Les différences de personnalité liées au genre

Les différences de personnalité liées au genre, bien établies dans la population générale
n’ont, a notre connaissance, encore jamais été évaluées dans la population DM1.

Dans la population genérale, Schmitt, Realo, VVoracek et Allik (2008) ont analysé les
différences de personnalité liées au genre a partir de données obtenues au BFI dans 55 pays (n
= 17 637). Les femmes inclues dans leur étude présentent des scores supérieurs aux hommes
pour toutes les dimensions sauf O. La différence la plus importante est observée pour la
dimension N : elle est significative dans 49 des 55 nations étudiées. Dans 34 des 55 nations,
les scores de A sont supérieurs chez les femmes. En ce qui concerne la dimension E, la
difference est observée dans 25 des 55 pays. Dans 23 des 55 nations, les scores obtenus par
les femmes a la dimension C sont supérieurs. Pour ce qui est de la dimension O, les résultats
sont moins tranchés. En effet, les hommes obtiennent des scores significativement supérieurs
dans seulement 8 des 55 nations, tandis que les femmes présentent des scores
significativement plus élevés dans 4 pays. Ces résultats peuvent étre complétés avec ceux de
I’étude de Costa, Terracciano et McCrae (2001). Ils ont utilisé, dans 26 pays, le NEO-PI-R qui
permet une analyse plus détaillée de la personnalité et donc des différences liées au genre. lls
trouvent que les femmes ont des scores supérieurs aux dimensions N et A, ainsi qu’aux
facettes Chaleur (E) et Ouverture aux sentiments (O). Les hommes présentent quant a eux des
scores supérieurs aux femmes pour les facettes Confiance (A) et Ouverture aux ldees (O).

Afin de mieux comprendre I’origine de ces différences, Schmitt, Realo, Voracek et
Allik (2008) ont mesuré les valeurs issues des différentes cultures, ainsi que des indicateurs
d’égalité des sexes et socioéconomiques des pays. Les sociétés occidentales plus
individualistes présentent des différences liées au genre plus importantes que celles observées
dans des cultures non-occidentales et plus collectivistes. L’ individualisme ou le collectivisme
d’un pays est ici déterminé par le degré d’intégration de I’individu dans le groupe. En ce qui
concerne la dimension socioéconomique, il semblerait que I’espérance de vie, la connaissance
et I’éducation, ainsi qu’un niveau décent de vie jouent un réle important dans les différences
de personnalité liées au genre. Etonnamment, les sociétés les plus progressistes et modernes
semblent étre celles ou I’on observe les différences les plus importantes, en comparaison a des

societes plus traditionnelles. Ainsi, bien que les réles sociaux attribués selon le genre different
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de maniére importante, les hommes et les femmes sont plus semblables en termes de
personnalité. Au vu des résultats de Schmitt, Realo, Voracek et Allik (2008), il semblerait que
I’égalité des sexes n’atténue pas les différences liées au genre.

Enfin, Schmitt, Realo, Voracek et Allik (2008) exposent I’hypothéese d’une interaction
géne-environnement sur la personnalité. 1l existerait des prédispositions genétiques aux traits
de personnalité qui seraient propres au genre et qui feraient donc partie du dimorphisme
sexuel. Selon le Modele Diathése-stress (Meehl, 1962 ; Monroe & Simons, 1991), des
prédispositions innées peuvent étre activées ou supprimées par I’environnement et les
évenements de vie. Schmitt, Realo, Voracek et Allik (2008) postulent donc que I’importance
des différences de personnalité observees dans les sociétés modernes peut étre due a une
tendance biologique : les environnements les plus riches augmenteraient le dimorphisme
sexuel en ce qui concerne la personnalité et inversement, les environnements plus limités et
plus stressants réduiraient ce dimorphisme. D’autres auteurs ont également avancé
I’lhypothese d’une base génétique aux traits de personnalité (Jang, McCrae, Angleitner,
Riemann, & Livesley, 1998; Loehlin, Mccrae, Costa, & John, 1998; Power & Pluess, 2015).

4. Les Big Fiveet la DM1

Seulement deux études ont eté menées sur la personnalité a I’aide des Big Five dans la
DML1. Bertrand et al. (2014) ont réalisé une étude aupres de 200 patients canadiens atteints de
DM1 ayant rempli le NEO-FFI (dont 80 hommes). Lorsque les données sont analysées en
prenant I’ensemble de ces patients, ils présentent des scores similaires a ceux de la population
génerale pour I’ensemble des cing dimensions. On observe toutefois des particularités dans la
distribution des score avec un certain pourcentage de scores tres élevés (T-score > 65) et tres
bas (T-score < 35) a chacune des dimensions dans la cohorte. Ces pourcentages sont présentés

dans le tableau ci-dessous.
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Tableau 2. Pourcentages des scores trés élevés et trés bas, en comparaison a la population générale, au
NEO-FFI dans la cohorte de Bertrand et al. (2014)

Pourcentage de I’échantillon présentant Pourcentage de I’échantillon présentant

Dimension
des scores tres bas des scores tres élevés
E 5% 4 %
A 11 % 4 %
C 6 % 2%
N 6 % 8 %
O 19 % 0%

Les auteurs ont trouvé des correlations positives entre le fait d’avoir un emploi et les
dimensions A et C. Le nombre de répétition CTG et I’atteinte musculaire sont corrélés a la
fois a des scores élevés a la dimension N et a de scores faibles aux dimensions C, A et O.
Aucune corrélation n’étant trouvée avec I’age du début et la durée de la maladie, les auteurs
en concluent que ces caractéristiques ne semblent pas liées a une adaptation a la maladie mais
bien a I’atteinte neurologique de la DM1.

Des analyses plus poussées ont montré que 27 % de I’échantillon de Bertrand et al.
(2014) présente a la fois des scores élevés en N et faibles en A. Ces patients sont considérés
comme a risque de troubles psychiatriques (risque évalué a I’aide de la Symptom Checklist-
90-5, SCL-90-5 ; Derogatis, 1977). En comparaison a ceux qui ne presentent pas de risque de
troubles psychiatriques, ces patients ont également une répétition CTG et une atteinte
musculaire plus importantes. De plus, 89 % des patients a risque de troubles psychiatriques
présentent le phénotype adulte de la maladie. Bertrand et al. (2014) ont donc également
analyse les scores de personnalité obtenus selon le phénotype. Deux sous-groupes ont ainsi
été crées : (i) les patients atteints d’une forme légere de la DM1 (n= 42 dont 19 ont rempli le
NEO-FFI), qui correspond a une forme atténuée de la forme classique de I’adulte (répétition
CTG réduite et premiers symptdémes apres 40 ans) ; cette forme semble étre comparable a la
forme bénigne de Bouhour et al. (2007) et a la forme tardive de De Antonio et al.

(2016) (voir Chapitre 1 : La forme bénigne) et (ii) les patients atteints de la forme classique de

I’adulte (n= 158 dont 93 ont remplis le NEO-FFI) ; cette forme semble étre similaire a la
forme commune de I’adulte de Bouhour et al. (2007) et la forme adulte De Antonio et al.

(2016) (voir Chapitre 1 : La forme commune de I’adulte). Les patients atteints de la forme

classique de I’adulte présentent aux dimensions O et C des scores inférieurs & ceux atteints de

la forme légére (respectivement p < 0,003 et p < 0,001).
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Laberge et al. (2013) se sont notamment intéresses aux liens entre les Big Five (évaluées
avec le NEO-FFI) et la santé mentale et physique chez 112 patients canadiens atteints de DM1
(évaluées a I’aide du Short Form (36) Health Survey, SF-36 ; Ware & Sherbourne, 1992). lls
trouvent que la dimension N et des scores faibles a la dimension C sont corrélés avec la santé
mentale des patients (respectivement p < 0,001 et p < 0,05). Concernant les résultats relatifs a
la dimension C, les auteurs font le lien entre ce trait de personnalité et I’apathie qui est un
symptome typique de la DM1. La mauvaise santé mentale est également corrélée a la
somnolence (p < 0,01) et a I’insatisfaction relative a la participation sociale (p < 0,05). Des
scores faibles en N sont quant a eux associés a une mauvaise santé physique (p < 0,05) ; qui
est elle-méme également corrélée a la détresse psychologique (p < 0,001), la fatigue (p <
0,01), I’atteinte musculaire (p < 0,01), I’absence d’emploi depuis un an (p < 0,05) et un faible

QI (p < 0,05).

5. Conclusion de la littérature concernant la personnalité

Peu d’études ont été menées sur la personnalité des patients atteints de DM1. Nous nous
basons, dans ce travail de thése, sur la conception par prototypes des Big Five de John

(1990)™. Au vu des définitions des cing dimensions (voir Chapitre 2 : Les cing dimensions de

la personnalité), les questions suivantes émergent : les patients atteints de DM1 présentent-ils

un profil de personnalité particulier ? Les symptémes de la maladie sont-ils associés aux traits
de personnalité ? Les dimensions «sociales » E et A sont-elles réduites par I’apathie, la
fatigue, le déficit de cognition sociale et de théorie de I’esprit, ou encore I’isolement social ?
Les dimensions C et O sont-elles également faibles du fait de I’apathie, de la fatigue et des
troubles dysexécutifs ? Enfin, la dimension N est-elle élevée chez les patients de par la gravité
du diagnostic de la DM1, de son évolution imprévisible, de la fatigue, des difficultés
interpersonnelles que cette maladie induit, de I’isolement social qui en résulte et du manque
de traitements disponibles ? Dans la littérature existante sur la personnalité des patients
atteints de DML, il apparait qu’ils présentent des scores aux Big Five en moyenne dans la
norme. Toutefois, une partie des patients obtiennent des scores de N élevés, en comparaison a
la population générale, ainsi que simultanément des scores de A bas (27 % de I’échantillon de
Bertrand et al. (2014)). De plus, il semble que la gravite de la maladie (mesurée par

I’importance de la répétition CTG et de I’atteinte musculaire) soit corrélée avec la dimension

1 (i) E : Extraversion, Energie, Enthousiasme, (ii) A : Agréabilité, Altruisme, Affection, (iii) C : Conscience,
Contrdle, Contrainte, (iv) N : Emotions Négatives, Névrosisme, Nervosité et (v) O : Ouverture, Originalité,
Ouverture d’esprit)
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N et de bas scores aux dimensions A, C et O (Bertrand et al., 2014). Ainsi, la sévérité de la
maladie serait en lien avec les traits de personnalité des patients atteints de DM1. Nous
proposons de Vérifier ces résultats dans notre propre étude de la personnalité auprés de
patients francais atteints de DM1 en chapitre 8. Si ces éléments sont confirmés, ils devront
étre pris en compte dans la prise en charge de ces patients, et notamment si une
psychothérapie est engagée. Par ailleurs, il existe des différences liées au genre, dans la
population générale, concernant le rapport a la psychothérapie : les hommes sont moins
enclins que les femmes a chercher de I’aide lorsqu’ils souffrent de difficultés psychologiques
(8 = 0,125, p < 0,05). En ce qui concerne les types de psychothérapie, ils montrent une
préférence plus marquée que les femmes pour les groupes de soutien (8 = -0,163, p < 0,01 ;
Liddon et al.,, 2018). Les différences de personnalité liées au genre dans la population
génerale semblent étre bien établies dans la littérature. Ainsi, les femmes présentent des
scores superieurs aux hommes pour toutes les dimensions a I’exception de la dimension O
(Schmitt et al., 2008). Afin d’apporter une description détaillée de la personnalité dans la
population DM1, nous proposons dans notre article en chapitre 8 une analyse des différences

liees au genre.
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Synthese de la littérature concernant la personnalité

Parmi les différents modéles dimensionnels de la personnalité existants, le Modéle en
Cing Facteurs, ou Big Five, fait aujourd’hui consensus (Plaisant, Guertault, et al., 2010). Il
repose sur I’hypothese lexicale selon laquelle la plupart des caractéristiques importantes et
socialement pertinentes de la personnalité d’une personne, dans une culture donnee, sont
encodées dans le langage naturel (Allport, 1937). Dans sa conception des Big Five par
prototypes, John (1990) a fait le choix de nommer chacune des cing grandes dimensions avec
une lettre associée a des termes explicatifs : (i) E : Extraversion, Energie, Enthousiasme, (ii)
A . Agréabilité, Altruisme, Affection, (iii) C: Conscience, Contr6le, Contrainte, (iv) N:
Emotions Negatives, Névrosisme, Nervosité et (v) O: Ouverture, Originalité, Ouverture
d’esprit. Le Big Five Inventory (John et al., 1991) permet I’évaluation de ces cing dimensions
comme définies dans cette approche.

Dans la population générale, et ce a travers le Monde, des différences de personnalité
lieces au genre sont observees : les femmes obtiennent des scores significativement plus
éleves a toutes les dimensions a I’exception de O, en comparaison aux hommes (Schmitt et
al., 2008).

Dans la population DM1, seulement deux études portant sur les Big Five ont été
réalisées. Dans la premiere, bien que I’échantillon présente en moyenne des scores similaires
a ceux obtenus dans la population générale pour les cing dimensions, 27% de celui-ci obtient
a la fois des scores bas a la dimension A et élevés a la dimension N (Bertrand et al., 2014).
La gravité de la maladie semble également étre en lien avec la personnalité. En effet,
Bertrand et al. (2014) ont réalisé des analyses en composant deux groupes selon le phénotype
de la maladie : ceux atteints de la forme la plus sévére obtiennent des scores
significativement plus élevés aux dimensions O et C, en comparaison & ceux présentant une
forme plus légéere de la maladie. La seconde étude menée aupres de patients atteints de DM1
a mis en exergue une association de score €levé a la dimension N ainsi que de scores faibles a
la dimension C avec une mauvaise santé mentale. De bas scores a la dimension N sont quant

a eux corrélés a une mauvaise santé physique (Laberge, Mathieu, et al., 2013).

54




Chapitre 3: Les stratégies de faire face, ou coping, et la
DM1

1. De lI'intérét d’étudier le coping dans la DM1

Le coping est un concept de psychologie de la santé fréquemment utilisé auprés de
personnes atteintes de maladies somatiques afin d’étudier leur fagon de faire face a la maladie,
ses conséquences et son evolution. Par I’étude du coping dans la population DM1, nous
souhaitons donc apporter des éléments de compréhension sur la maniére dont les patients font
face a cette maladie aux conséquences multiples et & I’evolution progressive et imprévisible.
Ces éléments pourraient permettre une meilleure adaptation de la prise en charge des patients
atteints de DM1 et notamment un travail psychothérapeutique sur les stratégies de coping les
plus adaptées. Parmi les différents symptémes inhérents a la DM1, des atteintes au niveau du
SNC engendrent différents symptdmes et notamment de I’émoussement affectif, de I’apathie,
de la fatigue, un déficit de cognition sociale ou encore un déficit de théorie de I’esprit
affective™®, comme détaillé précédemment. L’étude des processus émotionnels, tel que le
coping semble donc particulierement pertinente dans cette population. Dans ce chapitre est
détaillé le Modele Transactionnel du Stress, dans lequel est inclus le coping (Lazarus &
Folkman, 1984). Comme cela a été fait pour la personnalité, nous nous pencherons sur les
difféerences de coping liées au genre dans la population générale. Ce choix spécifique
d’étudier les possibles différences liées au genre en termes de coping dans la DML, et de les
comparer a celles observées dans la population générale, repose sur le fait que le genre
influence également le recours a une prise en charge psychothérapeutique (les hommes
demandent moins souvent de I’aide lorsqu’ils souffrent de difficultés psychologies) et la
préférence d’un type de prise en charge (les hommes préferent les groupes de soutien)
(Liddon et al., 2018). Les liens entre personnalité et coping sont également abordés. Enfin, les
études ayant évalué les stratégies de coping dans la DM1 sont présentées. Le chapitre 9 est

consacré a la présentation de notre propre étude sur le coping dans la DM1.

12 |_a théorie de I’esprit affective renvoie a la capacité mentale d’inférer des états affectifs d’autres personnes « a
partir de leurs expressions émotionnelles, de leurs attitudes ou de leur connaissance supposée de la réalité »
(Duval et al. 2011, p.41).
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2. Le Modele Transactionnel du Stress de Lazarus et Folkman

Bruchon-Schweitzer et Boujut (2014) présentent le Modéle Transactionnel du Stress
dans leur livre dédié a la psychologie de la santé. Ce modele, theorisé par Lazarus et Folkman
(1984), met I’accent sur la transaction qui est faite entre I’individu et son environnement dans
une situation stressante. Une maladie, telle que la DM1, et ses conséquences peuvent étre
considérées comme autant de situations stressantes auxquelles la personne doit s’adapter. Les
auteurs définissent le stress comme «une transaction particuliére entre la personne et
I’environnement, dans laquelle la situation est évaluee par I’individu comme taxant ou
excédant ses ressources et pouvant menacer son bien-étre » (Lazarus & Folkman, 1984, cités
par Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014, p.437). Par le terme transaction sont ici désignées
toutes les activités du sujet: perceptives, cognitives, émotionnelles, comportementales,
physiologiques, etc. Cette conception cognitive du stress prend en compte le versant subjectif
de I’évaluation du contexte. L’évaluation peut étre définie comme « la fagon dont la personne
percoit la situation, en fonction de ses valeurs, de ses attentes et de son histoire » (Bruchon-
Schweitzer & Boujut, 2014, p.436). Le Modéle Transactionnel du Stress comporte deux
phases : (i) la phase d’évaluation et (ii) la phase de coping. La figure ci-dessous (figure 6),
issue de Bruchon-Schweitzer et Boujut (2014), représente le modele initial du stress et du

coping de Lazarus et Folkman (1984).

Coping centré Emotion
g F rabl 3
@ Menace sur le probléme sl —— positive
Perte »

Défi Coplpg centré
— sur 'émotion

¥

Défavorable > Detresse

Personne :
Dispositions
Croyances
Buts

Situation :
Demandes
Ressources

Figure 6. Modeéle initial du stress et du coping de Lazarus et Folkman (1984),

figure issue de Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014
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2.1. Laphase d’évaluation

Lors de la premiere phase, dans le Modéle Transactionnel du Stress, I’individu va
déterminer les efforts d’ajustement qu’il lui parait nécessaire de déployer dans la situation
stressante dans laquelle il se trouve. Cette phase d’évaluation est elle-méme constituée de
deux « sous-phases » : (i) I’évaluation primaire et (ii) I’évaluation secondaire.

L’évaluation primaire, aussi appelée stress percgu, renvoie a I’évaluation, par I’individu,
de la situation (sa nature, sa signification, etc.) et de ses différentes caractéristiques (sa
gravité, son ambiguité, sa durée, etc.). Le stress percu résulte donc de I’interaction entre
I’individu et son environnement. Les caractéristiques stressantes de ce dernier (comme les
évenements de vie ou tracas quotidiens par exemple) sont nommés stresseurs. lls peuvent étre
déterminés par des facteurs individuels cognitifs, motivationnels et/ou conatifs ou bien par des
facteurs situationnels tels que I’imprévisibilité, I’imminence, I’ambiguité ou encore
I’incontrolabilité.

Lors de I’évaluation secondaire (seconde sous-phase), I’individu va apprécier ses
ressources et sa capacité a faire face a la situation. L’évaluation de ces ressources va
déterminer le contréle percu qui renvoie a la « croyance en la maitrise d’un probléme ou d’un
stresseur particulier » (Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014, p.448). Le contr6le percu est en
interaction avec cette phase de stress pergu : il est donc spécifique a la situation et transitoire.
Les ressources peuvent étre personnelles ou sociales. De ces deux types de ressources
découlent deux types de contrdles : (i) le contrdle percu, qui renvoie a la confiance qu’a le
sujet envers ses propres capacites et (ii) le contrdle social percu, qui renvoie a la confiance
qu’a P’individu en autrui pour lui venir en aide. Le contrle social percu comporte deux
composantes ; la premiére est la disponibilité, estimée par I’individu, de son entourage pour
lui venir en aide. Elle permet de réduire I’impact de la situation sur la personne (Cohen &
Wills, 1985). La seconde composante est la satisfaction qu’a I’individu de son soutien social.
Elle ne dépend pas du nombre de relations mais de leurs degres d’intimité. Le contrdle social
percu ne repose pas forcément sur des ressources sociales réelles. Un individu peut étre
objectivement trés entouré mais évaluer comme insuffisant son controle social pergu, et

inversement.

2.2. Laphase d’ajustement, ou de coping
Les stratégies d’ajustement, ou coping, sont définies par Lazarus (1991, p. 112) comme
la « mise en place d’efforts cognitifs et comportementaux destinés a gérer les demandes

externes et internes (et les conflits entre les deux) qui sont évaluées comme épuisantes ou

57



excédant les ressources de la personne ». Le coping repose donc sur I’estimation des
ressources préalablement réalisée lors de la phase d’évaluation. Il peut avoir deux fonctions :
(i) modifier le probleme et (ii) réguler les réponses cognitives et émotionnelles induites par
celui-ci. Lazarus et Folkman (1984) spécifient que la fonction du coping ne va pas déterminer
sa forme. En effet, elles peuvent toutes les deux donner lieu a des cognitions (réévaluation de
la situation ou établissement d’un plan d’action par exemple), des affects (expression ou
répression d’émotions par exemple) ou des comportements (recherche d’informations ou
consommation de substance par exemple). Les deux fonctions du coping vont par contre se
retrouver dans les deux styles de stratégies. Le premier style, centre sur le probleme, regroupe
les stratégies qui consistent en une baisse des exigences de la situation et/ou a une
augmentation de ses propres ressources. Le coping centré sur le probléme peut faire référence
a de la résolution de probleme (recherche d’information, élaboration de plan d’action par
exemple) ou a I’affrontement de la situation (efforts et actions directs de modification du
probleme). Le second style, centré sur I’émotion, regroupe les stratégies qui visent a gérer les
réponses émotionnelles en régulant la tension induite par la situation. Par exemple, I’individu
peut avoir recours a une prise de distance par rapport a la situation, a de I’auto-accusation ou
encore a de I’évitement. Cependant, la catégorisation d’une stratégie dans I’un ou I’autre style
est subjective. En effet, une méme stratégie peut avoir plusieurs fonctions de coping selon le
contexte dans lequel elle est utilisée (Graziani, Rusinek, Servant, Hautekeete-Sence, &
Hautekeete, 1998).

Certains auteurs ajoutent la recherche de soutien social aux deux styles de coping
précédemment décrits. La recherche de soutien social renvoie aux « efforts du sujet pour
obtenir la sympathie ou I’aide d’autrui » (Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014, p.477).
Néanmoins, lorsque ces efforts ont pour but d’obtenir des informations ou une aide materielle
ils peuvent alors étre considérés comme du coping centré sur le probleme. Et lorsqu’ils ont
pour but d’obtenir un soutien plus émotionnel, tel qu’une écoute ou de la réassurance afin de
réduire des émotions négatives, ils peuvent étre assimilés a du coping centré sur I’émotion
(Carver, Scheier, & Weintraub, 1989). Le statut de la recherche de soutien social n’est donc
pas tranché : est-ce un troisieme style de coping, une stratégie de coping centree sur le
probleme ou bien une stratégie centree sur I’émotion ?

Il existe de nombreux outils permettant de mesurer le coping. Certaines échelles
permettent de mesurer les stratégies générales (centrées sur le probléeme, centrées sur
I’émotion et la recherche de soutien social par exemple) ; c’est le cas de la version de la Ways
of Coping Checklist-Revised (WCC-R) de Vitaliano, Russo, Carr, Maiuro et Becker (1985).
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D’autres échelles, comme la COPE de Carver et al. (1989), permettent de mesurer des
stratégies plus spécifiques. La version de la Ways of Coping Checklist-Revised (WCC-R) de
Graziani et al. (1998), permet également de mesurer 10 stratégies spécifiques. Enfin, il existe
des échelles développées specifiquement pour certaines populations. La Coping with Health
Problems and Injuries Scale (CHIP) de Endler, Parker et Summerfeldt (1998)*° a été
initialement créée pour des patients atteints de cancer mais peut étre utilisée dans d’autres
pathologies somatiques (Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014).

Le choix de la stratégie de coping ainsi que son efficacité vont dépendre a la fois du
contexte et de la personne. Il semblerait que si I’individu pense pouvoir changer la situation, il
aura plutdt recours au coping centré sur le probléeme. Et inversement, s’il se sent impuissant
face a la situation, il aura plutét recours au coping centré sur I’émotion (Bruchon-Schweitzer
& Boujut, 2014). Quant a I’efficacité, il n’y a pas de bonnes ou de mauvaises stratégies. Dans
le cadre d’une maladie chronique, par exemple, de nombreux parametres sont a prendre en
compte tels que la sévérité de celle-ci, sa durée et son évolution, sa létalité, I’existence de
traitement et leur accessibilité. De méme, les différences interindividuelles jouent un réle dans
I’efficacité : dans une situation similaire, certaines stratégies vont étre bénéfiques pour une
personne et ne le seront pas pour une autre (Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014). Ces
différences semblent étre liées aux traits de personnalité ; par exemple, chez un individu

présentant un score élevé & la dimension N, le recours a la stratégie Autocontrdle'* engendre

des affects négatifs (Connor-Smith & Flachsbart, 2007 ; voir Big Five et coping). Cela
expliquerait le fait que chaque individu utilise une gamme de stratégies définies qu’il semble
préférer aux autres et le fait que cette gamme soit stable dans le temps (Vollrath, Torgersen, &
Alngs, 1995). Enfin, les individus faisant preuve de plus de flexibilité dans le changement de

stratégies semblent mieux faire face aux situations stressantes (Cheng, 2001).

2.2.1 Les différences de coping liées au genre
Il existe des différences liees au genre dans I’utilisation des différentes stratégies de
coping dans la population générale. Pourtant, a notre connaissance, ce type de différence n’a
encore jamais été étudié dans la population DML1.

B3 Cette échelle permet la mesure du coping palliatif («tentatives du patient pour atténuer les aspects
désagréables de son état », p.487, Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014), du coping instrumental (« chercher de
I’information et un avis médical », p.487, Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014), de la distraction (« tentatives du
patient pour penser a des choses plus agréables et a rechercher la compagnie d’autrui » p.487, Bruchon-
Schweitzer & Boujut, 2014) et du coping émotionnel (« focalisation sur les affects associées a I’état de santé »
p.487, Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014).

4 Efforts pour contréler, moduler ses actes et sentiments.
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Dans la population générale, il semblerait que dans des situations stressantes, jugées
d’intensité similaire, les femmes ont plus souvent recours au coping centré sur I’émotion et a
la recherche de soutien social que les hommes. Inversement, ceux-ci ont plus tendance a
utiliser le coping centré sur le probleme (Matud, 2004, n = 2 816 adultes ; Ptacek, Smith, &
Dodge, 1994, n = 114 étudiants ; Ptacek, Smith, & Zanas, 1992, n = 186 étudiants). Toutefois,
Ben-Zur et Zeidner (1996) ont montré qu’un contexte de stress quotidien, tel que la guerre,
semble inverser ces différences. Dans leur étude, ils ont comparé le coping d’un échantillon
de 600 adultes (dont 62 % de femmes) durant la guerre du Golfe a celui d’un échantillon de
822 adultes (dont 53 % de femmes) interrogés trois mois apres la fin du conflit. Les femmes
avaient, en contexte de guerre, plus tendance a utiliser du coping centré sur le probleme et les
hommes a avoir recours au coping centré sur I’émotion.

Ptacek, Smith et Zanas (1992) évoquent deux hypotheses pour expliquer ces
differences. La premiére fait référence a la socialisation: les hommes et les femmes
apprendraient a gérer les situations stressantes différemment. Selon les attentes stéréotypées
liées au genre, les hommes devraient gérer le stress de maniere pratique, et donc en ayant
plutdt recours a des stratégies centrées sur le probleme. Tandis que les femmes, étant
d’avantage poussées a exprimer leurs émotions et avoir un comportement plus passif,
devraient faire face au stress soit sur un mode émotionnel (en ayant recours a des stratégies
centrées sur I’émotion), soit en recherchant du soutien social. De plus, les femmes seraient
encourageées a utiliser le soutien social émotionnel alors que les hommes seraient décourages a
y avoir recours (Strokes & Wilson, 1984, n = 179 étudiants). La seconde hypothese sur les
différences de coping entre les hommes et les femmes postule que ce serait les situations
rencontrées et les roles endossés dans celles-ci par les hommes et les femmes qui en seraient a
I’origine. Cette hypothése repose sur plusieurs études, menées dans les années 1980, dans
lesquelles les femmes rencontraient plus de situations stressantes liées a la santé et la famille
tandis que les hommes rencontraient plus de situations stressantes liées au travail et a I’argent
(Billings & Moos, 1981, n = 194 couples ; Folkman & Lazarus, 1980, n = 100 adultes). Leurs
résultats témoignent d’une predominance du contexte dans le choix de la stratégie de coping a
utiliser et les différences liées au genre seraient ainsi expliquées par la nature des situations.
Ainsi, selon cette théorie, dans un méme type de situation, et si le méme type de rdle est
endossé, aucune différence liée au genre ne serait observée. Ces deux hypothéses ne sont pas
antinomiques : la socialisation peut avoir un impact indirect sur les situations rencontrées et

les réles endossés.

60



La premiere hypothése, relative a la socialisation, est supportée par les résultats de
Ptacek et al. (1992). En effet, ils ne trouvent pas de différences quant aux types de situations
que vivent les hommes et les femmes (n = 186 étudiants). Selon leurs résultats, les différences
ne peuvent donc pas étre imputées a la nature des situations rencontrées. Les auteurs
mentionnent que ce résultat peut étre biaisé par I’age moyen de leur échantillon qui est
exclusivement constitué d’étudiants. Par ailleurs, leurs résultats montrent que les femmes
vivent des événements stressants, ou du moins les évaluent comme tels, de maniere plus
réguliére que les hommes. Ce résultat est également retrouve dans d’autres études (Almeida &
Kessler, 1998, n = 166 couples ; McDonough & Walters, 2001, n = 13 896 adultes inclus dans
leur étude longitudinale de 6 ans). De plus, les hommes s’attendent plus a vivre des situations
stressantes ce qui renforce leur contr6le percu. Concernant le coping, les hommes utilisent
plus de stratégies centrées sur le probléeme et notamment comme premiére stratégie employée
pour faire face a la situation. Les femmes, quant a elles, ont plus recours aux stratégies
centrées sur I’émotion et au soutien social. Elles ont également recours a plus de stratégies
différentes pour faire face a une méme situation en comparaison aux hommes. Ptacek et al.
(1992) font état de similarité entre les hommes et les femmes : de maniere générale, le coping
centré sur le probléeme est plus utilisé en comparaison a ceux centrés sur I’émotion et la
recherche de soutien social. C’est particulierement le cas lorsque la situation est évaluée
comme stimulante.

La seconde hypothese, stipulant que les différences liées au genre sont en lien avec le
type de situations rencontrées, ainsi qu’au réle endossé par I’individu, est supportée par
I’étude de Rosario, Shinn, Mgrch, et Huckabee (1988). Ils n’observent pas de différence dans
les stratégies de coping chez les hommes et les femmes de leurs différents échantillons (n =
141 thérapeutes et autres professionnels organisant des groupes, n = 82 travailleurs aupres
d’enfants et n = 76 étudiants) dans des situations stressantes similaires. Les études de Sigmon,
Stanton et Snyder (1995, n = 152 et n = 251 étudiants) apportent également des éléments
allant dans le sens de cette hypothése. En effet, leurs résultats montrent que les hommes et les
femmes qui occupent des places similaires ont en générale tendance a avoir recours au coping
centre sur le probléeme. A role égal et face aux mémes types de situations, les hommes et les
femmes utiliseraient donc le méme style de coping. Cependant, une autre partie des résultats
de cette méme étude iraient plutét dans le sens de I’hypothese de socialisation. En effet, des
différences liées au genre sont observées dans I’utilisation du coping centré sur I’émotion : de
maniere générale les femmes utilisent plus ce style de coping. Cependant, les hommes ont

plus recours a des stratégies d’évitement que les femmes. L’étude de Sigmon, Stanton et
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Snyder (1995) apporte également des informations sur les différences d’évaluation liées au
genre. Lorsque I’on interroge les femmes sur leur maniere habituelle de faire face aux
situations stressantes, elles répondent de maniére plus stéréotypée et plus négative que ne le
font les hommes. Elles rapportent notamment avoir moins souvent le sentiment de controler la
situation, se sentir plus régulierement menacees et notent la situation comme plus désagréable
que les hommes. Par contre, lorsque I’on leur demande d’évaluer une situation spécifique,
elles I’évaluent plus positivement que les hommes.

Banyard et Graham-Bermann (1993) proposent une troisieme hypothése selon laquelle
le pouvoir social lié au statut serait déterminant dans les différences liées au genre. Le pouvoir
jouerait un réle de médiateur sur le stress et le processus de coping. Les femmes ayant
souvent un statut professionnel inférieur a celui des hommes, elles ressentiraient plus souvent
le sentiment de ne pas avoir les ressources nécessaires pour faire face aux situations
stressantes. Ainsi, elles les évalueraient également comme plus stressantes et immuables que
les hommes. Selon les auteurs, cela expliquerait notamment leur recours plus fréquent a la
recherche de soutien social.

Schmaus, Laubmeier, Boquiren, Herzer et Zakowski (2008), dans leur étude aupres de
130 étudiants, se sont intéressés aux différences observées au niveau des réactions
physiologiques face au stress entre les hommes et les femmes. Pour ce faire ils ont visionné
une vidéo de I’Holocauste en mesurant notamment le rythme cardiaque et les affects positifs
et négatifs. Lors du premier visionnage, aucune différence n’a été trouvée. Mais lors de la
seconde exposition aux images de I’Holocauste, deux jours apres le premier visionnage, les
femmes ont présenté des rythmes cardiaques plus élevés que les hommes. Elles rapportaient
également plus d’affects négatifs que les hommes (mesurés avec la Positive and Negative
Affect Schedule, PANAS ; Watson, Clark, & Tellegen, 1988). Les auteurs en concluent que

les femmes semblent étre plus vulnérables a I’exposition a des stress repétes que les hommes.

3. Les Bjg Fiveet le coping

Selon Bolger et Zuckerman (1995), la personnalité interviendrait a plusieurs niveaux sur
les modalités de coping. Les premiers niveaux concernent I’influence de la personnalité sur la
fréquence d’exposition aux situations stressantes, ainsi que sur le type et I’intensité de la
réaction de I’individu face a celles-ci. En effet, des scores élevés a la dimension N sont
associés a une fréquence plus importante de situations stressantes ainsi qu’a une réaction

émotionnelle et physiologique importante. Pour ce qui est de la fréquence, il est possible que
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les personnes présentant un N élevé interpréetent plus de situations comme stressantes en
comparaison a des personnes obtenant des scores moins élevés a cette dimension (Gunthert,
Cohen, & Armeli, 1999, n = 197 étudiants ; Suls & Martin, 2005, revue de littérature) Au
contraire, les personnes présentant des scores éleves a la dimension E évaluent plus
positivement les situations, ce qui réduit I’intensité de leurs réactions et faciliterait le recours a
leurs ressources pour faire face. Des scores élevés a la dimension C meénent, quant a eux, a
des comportements qui vont prévenir les situations stressantes et donc réduire I’exposition a
de telles situations (Penley & Tomaka, 2002, n = 97 étudiants ; Vollrath, 2001, n = 234
articles).

La personnalité intervient également a la fois au niveau du choix de la stratégie de
coping et de son efficacité pour faire face a la situation stressante. Les résultats de la méta-
analyse de Connor-Smith et Flachsbart (2007 ; n = 165 études soit 33 094 participants)
concernant les associations existantes entre les dimensions de la personnalité et les stratégies

de coping sont présentées dans le tableau ci-dessous.

Tableau 3. Corrélations moyennes et pondérées entre les dimensions de la personnalité et les stratégies

de coping (issues de la méta-analyse de Connor-Smith et Flachsbart, 2007)

Personnalité Stratégie de coping N participants (échantillons)  r moyen ; 95%, ClI

E Résolution de problémes 14 844 (70) 0,20;0,18,0,21
Soutien social émotionnel 1936 (11) 0,25; 0,21, 0,29
Soutien social matériel 2237 (12) 0,22 ; 0,18, 0,26
Soutien social mixte 10 533 (35) 0,24 ; 0,22, 0,26

A Soutien social émotionnel 1663 (9) 0,12 ; 0,08, 0,17
Soutien social mixte 7 207 (20) 0,11 ;0,09, 0,14
Déni 1 358 (6) -0,12; -0,17, -0,06
Utilisation d’une substance 3279 (11) -0,18 ; -0,21, -0,15
Coping religieux 1901 (9) 0,12 ; 0,08, 0,17

C Résolution de problémes 10 454 (41) 0,30; 0,28, 0,32
Déni 1 358 (6) -0,17; -0,22, -0,12
Concentration sur les émotions 6 800 (19) -0,14; -0,16, -0,11
négatives
Utilisation d’une substance 6 810 (14) -0,18; -0,20, -0,15

N Résolution de problémes 18 940 (97) -0,13; -0,14, -0,12
Soutien social émotionnel 2 599 (15) 0,11; 0,08, 0,15
Veeux pieux 2 957 (19) 0,35; 0,32, 0,38
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Retrait 910 (7) 0,29 0,23, 0,34

Evitement 563 (4) 0,13; 0,05, 0,21
Déni 3407 (21) 0,18 ; 0,15, 0,21
Concentration sur les émotions 9 994 (54) 0,41 ; 0,39, 0,43
négatives
Utilisation d’une substance 7110 (24) 0,28 ; 0,26, 0,30
(0] Résolution de problémes 10 512 (38) 0,14:; 0,12, 0,16
Veeux pieux 396 (2) 0,11;0,01,0,21
Retrait 606 (4) 0,10; 0,02, 0,18
Coping religieux 2297 (11) -0,12 ; -0,16, -0,08

Ces résultats mettent en exergue des associations entre toutes les dimensions de la
personnalité et différentes stratégies de coping. Notamment, la dimension E, qui fait écho a la
stabilité et la recherche de contact avec autrui, est positivement associée a I’ensemble des
stratégies relatives au soutien social. Tandis que la dimension N, qui reflete une certaine
sensibilité a la menace, est positivement associée a [I’utilisation de stratégies de
désengagement™ (Veeux pieux, Retrait, Evitement et Déni). Ces résultats viennent toutefois
nuancer la force du lien entre personnalité et coping : les liens étant faibles a modérés entre
ces deux concepts. Cependant, les auteurs ne réfutent pas I’intérét d’étudier ces effets directs
de la personnalite sur le coping et également ses effets indirects ; tels que son influence sur la
fréquence d’exposition aux situations stressantes, ainsi que sur le type et I’intensité de la
réaction de I’individu face a celles-ci. lls soulignent d’ailleurs I’importance de mener de
nouvelles recherches sur les dimensions N, E et C, qui présentent les liens les plus forts avec
le coping. Par ailleurs, Connor-Smith et Flachsbart (2007) se sont également intéressés aux
modérateurs des liens entre coping et personnalité. 1l ressort de leurs résultats que I’age et
I’importance du niveau de stress moderent ces liens : la relation entre personnalité et coping
est plus forte dans les échantillons les plus jeunes et ceux avec un haut degré de stress (les
exemples d’échantillons avec un haut degré de stress donneés par les auteurs sont ceux faisant
face a un divorce ou une maladie grave).

Concernant I’influence de la personnalité sur I’efficacité du coping, un score élevé a la
dimension N associé aux stratégies Soutien social et Auto-contrdle produit plus d’affects

négatifs que les mémes associations avec des scores bas a la dimension N (Bolger &

5 Les stratégies de coping peuvent étre catégorisées en termes d’engagement versus désengagement. Les
stratégies d’engagement faisant référence a celles visant a activement modifier le stresseur ou la réaction de
I’individu face a celui-ci.
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Zuckerman, 1995, n = 94 étudiants ; Gunthert et al., 1999, n = 197 étudiants). Un score éleve
a la dimension N va par ailleurs produire un effet bénéfique de I’utilisation de stratégies de
désengagement a court terme, mais cela en amplifiera les effets négatifs au long terme. De
plus, les effets bénéfiques a court terme vont pousser la personne a continuer a utiliser ce type
de stratégie (Bolger & Zuckerman, 1995 ; DelLongis & Holtzman, 2005).

Par ailleurs, Vollrath (2001), dans sa revue de littérature, expose trois mécanismes qui
semblent lier personnalité et coping. Le premier concerne des ambitions qui dépasseraient les
compétences d’une personne et la pousseraient a avoir des buts irréalisables. La personne se
retrouverait ainsi dans des situations face auxquelles elle n’aurait pas les ressources
nécessaires, ce qui serait source de stress. Vollrath (2001) pose I’hypothese qu’une telle
ambition et la persistance dans ces situations pourraient étre en lien avec la dimension C.
Cette hypothese repose sur le fait que I’ambition et le perfectionnisme sont des composantes
de la dimension C. Le second mécanisme concerne les comportements a risque favorisés par
différentes dimensions de la personnalité. Vollrath (2001) fait référence aux études qui font
état d’un lien entre d’une part la dimension E et I'impulsivité et d’autre part les
comportements a risque (Headey & Wearing, 1989, n = 649 adultes ; McCown, 1991, n = 3
015 adultes se rendant dans un centre medical ; Svebak & Kerr, 1989, n = 25 personnes allant
participer & une course d'endurance et n = 64 étudiants en éducation sportive). Ces
comportements sont source de stress. Notamment la facette Recherche de sensation (E) est
prédictrice de comportements tels que la pratique de sports dangereux, la conduite automobile
dangereuse, la consommation de drogues et les rapports sexuels risqués (Vollrath, Knoch, &
Cassano, 1999, n = 683 étudiants). Un score bas a la dimension C est par ailleurs lié a des
comportements a risque par rapport a la santé, tels que fumer ou avoir des relations sexuelles
non protégées par exemple (Lemos-Giraldez & Fidalgo-Aliste, 1997, n = 1 187 étudiants ;
Vollrath et al., 1999). Enfin le troisieme mécanisme repose sur les relations sociales
conflictuelles. La dimension A joue un réle important dans ce mécanisme : un score bas a
cette dimension va favoriser de I’hostilité, des comportements provocateurs et agressifs qui
vont mener a des conflits interpersonnels et a un soutien social réduit (Antonioni, 1998, n =
351 étudiants et n = 110 managers ; Graziano, Jensen-campbell, & Hair, 1996, n = 263 et n =
124 étudiants).

La question des liens entre personnalité et coping se posent au sein de la population
DML1. Dans I’étude de Bertrand et al. (2014) portant sur la personnalité des patients atteints de

DM1, une partie de I’échantillon présente des scores de N élevés. Or, il semblerait que cela
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traduise une sensibilité a la menace et s’accompagne d’une augmentation de I’intensité des
réponses physiologiques et émotionnelles. De plus, les patients présentant un N élevé
pourraient évaluer leur situation comme plus négative que ceux qui présentent un N plus
faible. En ce qui concerne la dimension C, elle semble étre, dans I’échantillon de Bertrand et
al. (2014), associée a la gravité de la maladie : des scores faibles a celle-ci sont associés a une
sévérité plus importante des troubles (mesurée par la répétition CTG et I’atteinte musculaire).
Les patients les plus atteints pourraient donc avoir des difficultés a prévenir les situations
stressantes. Cette hypothese peut étre mise en lien avec les troubles dysexécutifs des patients.
Les traits de personnalité pourraient également avoir des liens indirects avec la capacité
a faire face a la maladie. L’utilisation des stratégies Soutien social et Autocontréle pourraient
engendrer des affects négatifs chez les patients présentant des scores élevés a la dimension N.
Enfin, des scores bas a la dimension A sont également associes dans I’échantillon de Bertrand
et al. (2014) a la sévérité de la maladie. Or, cela pourrait favoriser I’hostilité chez ces patients,
ce qui engendrerait des conflits interpersonnels et pourrait limiter le recours au soutien social.
Cet élément étant renforcé par les difficultés interpersonnelles déja présentes dans cette
population. Si ces hypothéses sont confirmees, ces éléments seront a prendre en compte dans
la prise en charge des patients atteints de DM1. Un travail sur la prévention des situations
stressantes chez les patients présentant de faibles scores a la dimension C, ou encore sur la
gestion des interactions interpersonnelles chez les patients présentant des scores bas a la

dimension A pourrait par exemple étre mis en place.

4. Le coping et la DM1

Seulement trois études ont été réalisées sur le coping dans la DM1. Au vu de la
littérature actuelle, il semblerait que chez les patients atteints de DML les stratégies centrées
sur I’émotion soient deux fois plus utilisées que celles centrées sur le probleme (Ahlstrom &
Sjoden, 1996, n = 60 ; Natterlund & Ahlstrom, 1999, n = 119 patients présentant une faiblesse
musculaire dont 46 patients atteints de DM1). Cependant, les stratégies les plus employées au
quotidien sont deux stratégies centrées sur le probléme : recours a des Mouvements
musculaires compensatoires ou astuces (par 97 % de I’échantillon d’Ahlstrom et Sjoden,
1996) et Utilisation d’un appareil ou de ressources techniques (par 72 % de I’échantillon
d’Ahlstrom et Sjoden, 1996). Les stratégies centrées sur I’émotion telles que la Comparaison
sociale et les Préoccupations anxieuses sont associées a une mauvaise qualité de vie. Les

stratégies centrées sur le probleme telles qu’Accepter de I’aide ou laisser les autres faire a sa
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place ou encore Utiliser un appareil ou une ressource technique sont également associées a
une mauvaise qualité de vie. Seulement deux stratégies, une de chaque type, sont associées a
une meilleure qualité de vie : I’ Acceptation de la maladie (stratégie centrée sur I’émotion) et
Essayer un traitement alternatif (stratégie centrée sur le probleme) (Ahlstrom & Sjoden,
1996). Une troisieme étude, realisée par Nieto, Raichle, Jensen et Mir6 (2012), a portée sur la
relation entre le coping et la douleur dans la DM1 et la FSHD*® (n = 107 patients inclus dont
37 atteints de DML1). Leurs résultats montrent que la stratégie Demander de I’aide (stratégie
centrée sur le probléeme) semble associée a la fois a une augmentation de I’intensité de la
douleur et de son impact fonctionnel au cours du temps. En ce qui concerne les stratégies
centrées sur I’émotion, la stratégie Repos semble associée a une augmentation de I’intensité
de la douleur. Nieto et al. (2012) émettent I’hypothese que le fait de laisser les autres faire a sa
place en leur demandant de I’aide et d’avoir recours au repos conduit a une baisse de I’activité
des patients et a un déconditionnement physique. Ils soulignent que ce cercle vicieux est

classiquement décrit dans la littérature concernant la douleur chronique.

5. Conclusion de la littérature concernant le coping

Une maladie telle que la DM1 entraine des situations particulierement stressantes. C’est
une maladie qui évolue progressivement, de maniére imprévisible. Ses répercussions sont
généralement percues comme difficilement modifiables, notamment de par le manque de
traitement disponible. Les patients atteints de DM1 auraient-ils, pour cette raison un style de
coping centré sur I’émotion, comme I’ont supposé Ahlstrém et Sjoden (1996) ? Ou bien, au
contraire est-ce que les difficultés émotionnelles inhérentes a la maladie constitueraient un
frein quant a I'utilisation de stratégies centrées sur I’émotion ? De plus, I’évolution du
handicap dans le cadre de cette maladie nécessite un soutien et une aide des proches des
patients. Ont-ils pour cela particulierement recours a la recherche de soutien social ? Ou bien
ce recours est-il empéche par leurs difficultés interpersonnelles ? Du point de vue de la prise
en charge, I’étude des stratégies de coping dans cette population pourrait permettre de définir
celles qui sont le plus bénéfiques pour les patients et donc, celles a développer. De plus, il
existe des différences liées au genre dans le rapport a la psychothérapie (Liddon et al., 2018).
Il nous semble donc pertinent de nous pencher sur les différences liées au genre dans le choix
de stratégies de coping chez les patients atteints de DM1. Les hommes et les femmes font ils

face & la maladie de la méme maniére ? Ou bien, comme cela est observé dans la population

18 Dystrophie Facio-Scapulo-Humérale (FSHD)
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génerale (Matud, 2004 ; Ptacek et al., 1994, 1992), les femmes ont-elles plus souvent recours
au coping centré sur I’émotion ainsi qu’a la recherche de soutien social que les hommes ?
Inversement, les hommes atteints de DM1 ont-ils plus souvent recours aux stratégies centrées
sur le probleme ? Si de telles différences existent, elles seront a prendre en compte dans
I’adaptation de la prise en charge des patients. Ainsi, en plus des particularités éventuelles
liées a la maladie, le genre du patient pourra déterminer les stratégies de coping a favoriser
chez lui. Nous proposons donc, dans notre article en chapitre 9, une analyse du coping en
fonction du genre dans la DM1. Une évaluation des liens entre deux symptomes typiques de

la maladie, a savoir la fatigue et I’apathie, et le coping y est également présentee.
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Synthese de la littérature concernant le coping

Le coping constitue la seconde phase du Modele Transactionnel du Stress théorisé par
Lazarus et Folkman (1984). Il découle de I’estimation des ressources préalablement réalisee
lors de la premiéere phase. Le coping peut étre classé en deux styles: (i) centré sur le
probléme et (ii) centré sur I’émotion. Certains auteurs y ajoutent la recherche de soutien
social. Le choix de la stratégie ainsi que son efficacité vont déprendre a la fois du contexte et
de la personne (Bruchon-Schweitzer & Boujut, 2014). En ce qui concerne I’efficacité du
coping dans le cadre d’une maladie chronique, en plus de I’influence des différences
interindividuelles, de nombreux parameétres sont a prendre en compte tels que la sévérité de
celle-ci, sa durée et son évolution, sa létalite, I’existence de traitements et leur accessibilité.

Par ailleurs, il existe des différences dans I’utilisation du coping liées au genre : les
femmes ont plus recours aux stratégies centrées sur I’émotion et au soutien social, tandis que
les hommes font plus usage des stratégies centrées sur le probleme (Matud, 2004 ; Ptacek,
Smith, & Dodge, 1994 ; Ptacek, Smith, & Zanas, 1992).

Selon Bolger et Zuckerman (1995), la personnalité interviendrait a plusieurs niveaux
sur les modalités de coping : elle aurait un impact sur (i) la fréquence d’exposition aux
situations stressantes, (ii) sur le type et I’intensité de la réaction de I’individu face a celles-ci,
(iii) sur choix de la stratégie de coping et enfin sur (iv) son efficacité pour faire face a la
situation stressante. Dans la population générale, les liens entre coping et personnalité les
plus forts sont observes avec les dimensions N, E et C (Connor-Smith et Flachsbart, 2007).

Trois études ont été réalisées sur le coping auprés de patients atteints de DM1. Les
résultats des deux premiéres témoignent d’une utilisation deux fois plus importante des
stratégies centrées sur I’émotion, en comparaison a celles centrées sur le probléme (Ahlstrom
& Sjoden, 1996 ; Natterlund & Ahlstrom, 1999). Toutefois, ce sont deux stratégies centrées
sur le probleme qui sont les plus utilisées quotidiennement : recours a des Mouvements
musculaires compensatoires ou astuces et Utilisation d’un appareil ou de ressources
techniques (Ahlstrom & Sjoden, 1996). La troisieme étude s’est centrée sur la relation entre
le coping et la douleur : I’intensité de celle-ci est ainsi associée aux stratégies Demander de
I’aide (centrée sur le probléme) et Repos (centrée sur I’émotion) (Nieto, Raichle, Jensen et
Mir6, 2012).

69




Chapitre 4 : La régulation émotionnelle et la DM1

1. De l'intérét d’étudier la régulation émotionnelle dans la
DM1

Par I’étude de la régulation émotionnelle dans la population DM1, nous souhaitons
apporter des éléments de comprehension sur la maniere dont les patients gerent leurs émotions
aussi bien négatives que positives. Au vu des atteintes du SNC (émoussement affectif,
apathie, déficit de cognition sociale et déficit de théorie de I’esprit affective®’), I’étude de la
régulation émotionnelle dans cette population parait pertinente. Dans ce chapitre sont
présentés, le Modéle Processuel de la Régulation émotionnelle (Gross, 1998), les différences
liees au genre dans ce processus, ainsi que les liens entre la personnalité et la régulation
émotionnelle observés dans la population générale. Aucune étude n’a encore été realisee sur
la régulation émotionnelle dans la population DM1. Nous porterons une attention particuliéere
a I’évaluation des différences de régulation émotionnelle liées au genre dans la population
DM1, afin de pouvoir les comparer a celles ordinairement observées dans la population
génerale. Des différences liées au genre influencent la prise en charge psychothérapeutique en
termes de demande et de préférence pour un type de psychothérapie (Liddon et al., 2018).
Nous présentons en chapitre 9 notre propre étude sur I’utilisation de deux stratégies de
régulation émotionnelle (la Réévaluation cognitive et la Suppression expressive) par un
échantillon de patients atteints de DM1. En plus d’apporter de nouveaux éléments de
compréhension de la gestion émotionnelle des patients atteints de DM1, nos résultats
dégagent des pistes de prises en charge psychothérapeutiques dans cette population.

2. Le Modéle Processuel de la Régulation Emotionnelle

Ce modele conceptualise la maniére dont tout un chacun compose avec ses emotions,
aussi bien négatives que positives. La régulation du ressenti et de I’expression de ces
émotions permet de s’adapter au monde qui nous entoure et de vivre en société. La régulation
émotionnelle est définie comme les « tentatives réalisées par les individus pour influencer la
nature des émotions qu’ils éprouvent, la maniére dont ils les ressentent et les expriment. Ces

processus peuvent étre automatiques ou contrélés, conscients ou non » (Gross, Richards et

7 La théorie de I’esprit affective renvoie a la capacité mentale d’inférer des états affectifs d’autres personnes « a
partir de leurs expressions émotionnelles, de leurs attitudes ou de leur connaissance supposée de la réalité »
(Duval et al. 2011, p.41).
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John, 2006 traduit par Christophe, Antoine, Leroy et Delelis (2008), p. 60). La régulation
émotionnelle est quotidienne, par exemple, elle nous permet de relativiser notre déception vis-
a-vis d’un échec a un entretien d’embauche, ou bien de cacher notre joie d’avoir une bonne
main au poker. Comme c’est le cas pour le coping, I’efficacité de la régulation émotionnelle
va dépendre de la situation, qui peut étre externe mais aussi interne a I’individu, et des
caractéristiques individuelles de la personne. La régulation émotionnelle est intégrée au
Modele Processuel de la Régulation Emotionnelle (Gross, 1998 ; Gross & Thompson, 2007),
qui distingue deux catégories de stratégies : (i) celles utilisees avant la réponse émotionnelle
(avant tout changement dans le comportement et/ou toute réponse physiologique) et (ii) celles
qui arrivent au moment de la réponse émotionnelle (les changements comportementaux et
physiologiques sont déja générés). Cing familles de stratégies de régulation émotionnelle sont
réparties dans ces deux catégories.

La premiére regroupe quatre de ces familles: (i) la Sélection de la situation, (ii) la
Modification de la situation, (iii) le Redeploiement attentionnel et (iv) le Changement
cognitif. La Sélection de la situation référe a la fois aux efforts mis en place pour éviter une
situation, un endroit et/ou une ou plusieurs personnes qui genérent habituellement des
émotions non desirées et aux efforts produits pour au contraire se retrouver dans une situation
qui est généralement associée a des émotions désirées. Gross (1998) souligne la nécessité
d’avoir une connaissance préalable de ces situations et des émotions qui sont généralement
induites par celles-ci. Concernant I’efficacité de ce type de stratégie, Gross (1998) mentionne
le paradoxe de cette sélection qui peut entrainer des benéfices a court terme mais avoir, plus
tard, des conséquences négatives. Il illustre ce point avec I’exemple d’une personne timide
dont I’anxiété sera soulagée par I’évitement des situations sociales mais a long terme, cela va
renforcer son anxiété et I’isoler socialement. La Modification de la situation renvoie aux
efforts pour modifier la situation et son impact émotionnel. Gross (1998) fait le parallele avec
les stratégies de coping centrées sur le probléme. Parfois, la Modification de la situation peut
entrainer une nouvelle situation. Dans ce cas, les limites entre la Sélection de la situation et la
Modification de la situation ne sont pas évidentes. La Modification de la situation permet de
modifier I’environnement physique et donc ne concerne que les situations externes a
I’individu. Les efforts visant a changer les expériences internes (c’est-a-dire les cognitions)
sont relatifs au Changement cognitif (Gross & Thompson, 2007). Le Redéploiement
attentionnel comporte les efforts pour diriger son attention de maniere a influencer les
émotions ressenties. Il peut étre considéré comme une version interne de la Sélection de la

situation (Gross, 1998; Gross & Thompson, 2007). C’est une des premieres stratégies de
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régulation émotionnelle qui se développe chez I’enfant (Rothbart, Ziaie, & O’Boyle, 1992).
Gross et Thompson (2007) spécifient que ce type de stratégie est particulierement utilisé
lorsqu’il n’est pas possible de modifier la situation. Cela peut passer par de la distraction ou
au contraire par la concentration sur certains aspects de la situation. 1l est également possible
que cela prenne la forme de ruminations. La distraction peut étre comportementale en se
cachant les yeux par exemple pour ne pas voir une scéne d’un film d’horreur. Elle peut
également étre interne en utilisant des pensées ou en se rappelant des souvenirs qui vont
empécher I’émotion non désirée (positive ou négative). L attention est alors redirigée vers le
monde interne de I’individu. Enfin, elle peut aussi passer par une redirection de I’attention
provoquée par autrui, lorsqu’un parent par exemple parle de creme glacée a son enfant pour le
distraire de la prise de sang que I’on est en train de lui faire. Concernant la concentration, elle
peut aussi étre interne et employée pour susciter une émotion en se remémorant un souvenir
par exemple. Cette stratégie permet notamment aux acteurs de jouer une émotion de maniere
convaincante. Et tout comme la distraction, la concentration peut étre induite par un tiers.
Enfin, lorsque I’attention est dirigée de maniére répétée sur les sentiments et leurs
conséquences, on parle de rumination. Gross (1998) mentionne I’impact de cette stratégie
dans le cadre de la dépression : lorsque la focalisation se fait sur des émotions négatives, elle
va engendrer une augmentation et une pérennisation des symptdmes dépressifs. Le
Changement cognitif fait quant a lui référence aux efforts pour modifier la facon dont est
appréhendée la situation, de maniere a modifier sa signification émotionnelle. La baisse des
réponses physiologiques a la suite de cette modification n’est cependant pas évidente (Gross,
1998). Un exemple de stratégie pour baisser les émotions négatives est de se comparer a
quelqu’un de moins bien loti que soi. Il est également possible lors d’un échec de relativiser
celui-ci, voire de le considérer comme non pertinent en modifiant le but a atteindre. Gross et
Thompson (2007) spécifient que chez I’enfant, I’évaluation cognitive de I’émotion est
influencée par le développement de ses représentations des émotions et notamment des causes
et conséquences de celles-ci. Les parents influencent donc cette évaluation en expliquant les
circonstances et les causes des émotions que I’enfant ressent et percoit chez autrui. Les
parents vont également transmettre des regles et des normes relatives aux émotions. Par la
suite, nous développerons plus en details une stratégie spécifique de la régulation
émotionnelle inclue dans le Changement cognitif : la Réévaluation cognitive (voir Chapitre 4 :

La Réévaluation cognitive et la Suppression expressive).

La seconde catégorie de famille de régulation émotionnelle n’en comporte qu’une seule

: la Modulation de la réponse émotionnelle. Elle comprend les efforts pour modifier son
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expression physiologique, subjective et/ou comportementale. Gross (1998) donne I’exemple
de I’'usage de médicaments (par exemple des relaxants musculaires ou des bétabloquants pour
réguler I’hyperactivation du systeme sympathique), de I’exercice physique, de la relaxation,
de I’alcool, de la cigarette ou de la nourriture pour modifier le vécu emotionnel. Une autre
stratégie, qui semble étre la plus utilisée, est la Suppression expressive. Au niveau
comportemental, I’expression physique d’une émotion augmenterait I’intensité de cette
derniére (lzard, 1990 ; Matsumoto, 1987). Cependant, empécher I’expression physique d’une
émotion n’a pas un effet aussi simple : cela fonctionne pour les émotions positives mais pas
pour les négatives. De plus, cela va augmenter I’activation du systeme sympathique (Gross &
Levenson, 1993 ; Gross, 1998). Nous détaillerons les caractéristiques de cette stratégie

(voir Chapitre 4 : La Réévaluation cognitive et la Suppression expressive).

La figure ci-dessous (figure 7), issue de Gross (2001), représente le processus de la
régulation emotionnelle. Afin de I’illustrer, prenons I’exemple de Thibault. Thibault est atteint
de DML et vient de sortir de son suivi annuel au cours duquel son cardiologue lui a annoncé
qu’il devra subir une intervention chirurgicale pour la pose d’un pacemaker. Thibault est trés
inquiet. Son frere Clément lui a proposé d’aller boire un café, deux possibilités s’offrent alors
a lui (Sélection de situation) : aller boire un café dans leur bistrot habituel qui est un peu loin
de I’hdpital (« S1 » dans la figure), ou aller dans le café d’en face avec sa vue imprenable sur
le service de cardiologie («S2 »). Pour faire son choix, Thibault anticipe le malaise qu’il
pourrait ressentir dans le café d’en face et s’appuie ainsi sur ses experiences passées et sur le
souvenir des sentiments de confort et de bien-étre qu’il ressent ordinairement dans leur
bistrot. Thibault appelle son frére et lui demande de le retrouver dans leur café habituel. En
arrivant sur place, la télévision diffuse un épisode de la série télévisée Scrubs™®. La vue des
blouses blanches réveille les angoisses de Thibault. Il peut alors modifier la situation de
maniere a changer son impact émotionnel (Modification de la situation), en demandant, par
exemple, au serveur de changer de chaine. Il peut également diriger son attention sur certains
aspects de la situation (Redéploiement attentionnel) en choisissant, par exemple, de
s’installer a la table qui fait face a la telévision, qui diffuse maintenant la finale de Rolland
Garros (« A4 »), plutdt que de s’installer dans un coin plus tranquille ou la conversation
pourrait tourner autour de son rendez-vous a I’hopital. Alors que le match avance, I’'un des
deux joueurs prend clairement le dessus sur I’autre et I’issue du match ne fait plus aucun

doute. L’intérét de Thibault et Clément pour le match retombe et le sujet de la future

'8 Sitcom américaine qui se déroule dans un hopital.
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opération est finalement abordé. Thibault expose ses peurs a son frére qui le rassure et lui fait
réaliser que les complications suite a la pose d’un pacemaker sont rares et que cette
intervention lui est indispensable (« S2 »). La signification de I’intervention a changé pour
Thibault (Changement cognitif). Lorsque le sujet de I’opération a été abordé, un certain
nombre de réponses physiologiques sont apparus chez Thibault qui a senti son cceur
s’emballer et ses mains devenir moites. A ce stade, nous entrons alors dans la catégorie des
stratégies de régulation émotionnelle qui arrivent aprés que la réponse émotionnelle est été
initiée. Si Thibault n’avait pas été convaincu par les arguments de son frere, il aurait toutefois
pu moduler I’expression comportementale de sa peur en adoptant une attitude désinvolte face
a Clément (Modulation de la réponse). Lorsque la réponse émotionnelle est initiée,
I’individu peut en effet moduler son expression émotionnelle au niveau subjectif,
comportemental ou physiologique. Dans la figure ci-dessous est spécifiée la place de deux
stratégies de régulation émotionnelle : la Réévaluation cognitive (Changement cognitif) et la

Suppression expressive (Modulation de la réponse émotionnelle).

Situations Aspects Significations Réponses
Al
Stx - A2
ff’ - —p Expérienticlles
e & e [
S Tk 51z A4 é 52 —b Réponses ---E Comportementales
Tendances - &
As 53 :
s ——fp Physiologiques
Sélection Modification Redéploiement  Changement Modulation de la
de g situation de la situation attentione! cognitif réponse
I-’: Rédvaluation : I—': Suppression :
Régulation émotionnella Régulation émotionnelle
utilisée avant la réponse émotionnelle utilisée au moment de la réponse émotionnelle

Figure 7. Représentation du processus de régulation émotionnelle et des différentes catégories de

stratégies, figure issue de Gross (2001), traduite par nos soins
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2.1. La Réévaluation cognitive et la Suppression expressive

Deux stratégies de régulation émotionnelle ont particulierement été étudiées dans la
littérature : la Réévaluation cognitive et la Suppression expressive. Christophe et al. (2008)
expliquent ce choix : elles sont utilisées dans la vie quotidienne, peuvent étre manipulées
experimentalement, sont définies en termes de différences interindividuelles et appartiennent
chacune a I’une des deux catégories de régulation émotionnelle. En effet, la Réévaluation
cognitive intervient avant la réponse émotionnelle tandis que la Suppression expressive est
employeée apres que cette réponse ait été initiée. La Réévaluation cognitive peut étre definie
comme « le processus cognitif par lequel I’évaluation d’une situation permet d’en atténuer ou
d’en accroitre le caractéere émotionnel » (Gross et John (2003) traduits par Christophe et al.
(2008), p.60). Cette stratégie permet la réduction de I’expression émotionnelle négative mais
n’a pas d’impact sur I’expression émotionnelle positive (Gross, 2001). La stratégie
Suppression expressive, quant a elle, « consiste a inhiber I’expression des émotions de sorte a
ne pas communiquer a autrui d’informations a propos de ses états émotionnels » (Gross
(1998) traduit par Christophe et al. (2008), p.60). Elle permet une réduction a la fois de
I’expression émotionnelle négative et positive (Gross, 2001). Gross et John (2003) ont
développé un court questionnaire permettant, en 10 items, la mesure de ces deux stratégies :
I’Emotion Regulation Questionnaire (ERQ). Bien que la validation francaise de cet outil ait
été réalisée au sein de la population générale (Christophe, Antoine, Leroy & Delelis, 2008, n
= 591 adultes), Delelis, Christophe, Berjot et Desombre (2011) recommandent son utilisation
dans le cas de troubles chroniques.

Gross et John (2003) ont mené une étude sur la Réévaluation cognitive et la Suppression
expressive et sur leurs implications sur le bien-étre et les relations sociales d’étudiants (n =
1 483). L utilisation de la stratégie Réévaluation cognitive est ainsi associée a une attitude
optimiste. Les étudiants ayant souvent recours a cette stratégie ressentent et expriment plus
d’émotions positives et moins d’émotions négatives. Ils présentent également moins de
symptdmes dépressifs, une meilleure estime de soi et se disent plus satisfaits de leur vie. De
plus, le fait qu’ils partagent leurs émotions renforce leurs relations sociales. La stratégie
Suppression expressive est associée a un sentiment d’inauthenticité. Bien que cette stratégie
permette, a court terme, d’exprimer moins d’émotions negatives, elle n’est pas efficace a long
terme et engendre a postériori des emotions négatives ainsi que des ruminations. En
supprimant des émotions positives, I’utilisation de cette stratégie réduit les émotions positives
ressenties. Les étudiants utilisant souvent cette stratégie sont réticents a partager leurs
émotions et ont donc des liens moins étroits avec les autres. Ils présentent également une

75



estime de soi et une satisfaction de vie plus faibles que les étudiants qui utilisent peu cette
stratégie. Ainsi, il semblerait que I’utilisation répétée de la Suppression expressive favoriserait
I’émergence de troubles émotionnels. Gross et John (2003) ont également étudié les liens
entre ces deux stratégies de régulation émotionnelle et la réussite de la régulation (percue par
I’individu). Leurs résultats montrent qu’elles sont toutes deux associées positivement au
succes des efforts mis en place pour réguler I’émotion (selon I’individu).

Gross (2002) présente dans son article une synthése de plusieurs de ses études
expérimentales concernant les conséquences affectives, cognitives et sociales de la
Réevaluation cognitive et de la Suppression expressive. Afin de tester les consequences
affectives, il a eu recours au visionnage d’une vidéo d’amputation (Gross, 1998, n = 120
étudiants). Il était demandé a une premiere partie des participants de regarder cette vidéo
d’une maniere qui ne produit pas de réponse emotionnelle : en la considérant comme un
support d’enseignement médical (groupe Réévaluation cognitive). Une deuxieme partie des
participants devait cacher leurs réactions émotionnelles (groupe Suppression expressive) et
une troisieme avait pour consigne de simplement regarder la vidéo (groupe contréle). Ses
résultats montrent que la Suppression expressive diminue significativement I’expression
comportementale du dégodt ressenti, en comparaison a la Réévaluation cognitive (p < 0,05) et
au simple fait de regarder la vidéo (groupe contrdle ; p < 0,001). Toutefois, la Suppression
expressive n’a pas d’impact sur I’expérience émotionnelle ressentie par les participants
(aucune différence significative entre les trois groupes). La Réévaluation cognitive par contre
permet une diminution du dégodt ressenti, en comparaison au simple fait d’uniquement
regarder la vidéo uniquement (groupe contréle ; p < 0,05). Les auteurs concluent qu’au vu de
ces résultats, la Réévaluation cognitive semble étre plus fonctionnelle en comparaison a la
Suppression expressive.

En ce qui concerne les conséquences cognitives de ces deux stratégies, Richards et
Gross (2000) ont réalisé deux études sur la regulation émotionnelle et les performances de
mémoire. La premiere étude ne portant que sur la Suppression expressive, nous nous
intéressons a la seconde étude qui porte sur une comparaison des « colts cognitifs » induits
par la Suppression expressive et par la Réévaluation cognitive (n = 83 femmes). Pour ce faire,
ils ont présenté une serie de photographies représentant des personnes ayant été grievement
blessées : sur certaines les personnes apparaissent en bonne santé car vraisemblablement
remises de leurs blessures (faible valence émotionnelle) et sur d’autres les personnes ont
récemment été accidentées (forte valence émotionnelle). Il était demandé a un groupe de

participantes de ne pas laisser transparaitre leurs émotions (groupe Suppression expressive), a
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un autre d’étre neutre en considérant ces images comme un support medical (groupe
Réévaluation cognitive) et enfin aucune consigne n’était donnée au dernier groupe (groupe
contréle). A la suite de la présentation de ces photographies, deux taches de mémoire étaient
réalisées pour I’ensemble de I’échantillon : I’une non-verbale (repérer parmi une nouvelle
série de photographies celles déeja vues dans la premiére présentation) et I’autre verbale
(prendre en note des informations données oralement lors d’un second visionnage des
photographies). Les participantes qui devaient inhiber leur expression émotionnelle
(Suppression expressive) ont de moins bons résultats a I’épreuve de mémoire verbale, et ce
aussi bien pour les photographies avec une forte valence émotionnelle que pour celles avec
une faible valence émotionnelle, en comparaison aux participantes pour qui aucune consigne
particuliere n’avait été donnée (p < 0,05). Pour I’épreuve de mémoire non-verbale, les
participantes qui devaient se montrer neutres (Réévaluation cognitive) identifient mieux les
photographies a forte valence émotionnelle en comparaison a celles a qui aucune consigne
n’avait été donnée (p < 0,05). Les auteurs concluent que la Suppression expressive a un effet
délétere sur la mémoire, tandis que la Réévaluation cognitive ne I’impacte pas négativement
et semble méme au contraire améliorer la mémoire non-verbale.

Enfin, les répercussions sociales de la Suppression expressive et de la Réévaluation
cognitive présentées dans Gross (2002) renvoient a I’étude de Butler et al. (2003, n = 72
femmes). Leur hypothése était que la Suppression expressive d’émotions d’un individu
entrainerait des réactions négatives chez ses interlocuteurs. Afin de tester cette hypothése, les
auteurs ont eu recours a une vidéo montrant les conséquences de la bombe nucléaire lachée
sur Hiroshima et Nagasaki durant la seconde guerre mondiale. Des émotions négatives telles
que le dégodt, la colére, la tristesse mais aussi I’activation d’opinions politiques et religieuses
sont attendues face a ces images. A la suite du visionnage, les participantes devaient discuter
deux a deux de leurs réactions. Les auteurs avaient pris soin de vérifier que les binbmes ne
s’étaient jamais rencontrés auparavant. Pour 12 de ces duos, il était demandé a I’une des deux
femmes de ne montrer aucune émotion a son interlocutrice (groupe Suppression expressive).
Pour 12 autres de ces duos, il était demandé a I’une des deux femmes de penser a la vidéo
avec calme et impartialité durant I’échange (groupe Réévaluation cognitive). Enfin, les 12
duos restant n’avaient recu aucune consigne (groupe contréle). Les résultats de cette étude
montrent que les participantes faisant usage de Suppression expressive sont significativement
plus distraites que celles qui ont recours a la Réévaluation cognitive (p < 0,001). Par ailleurs,
une augmentation de la réaction physiologique (tension artérielle) est mesurée durant la

discussion, et ce pour I’ensemble des participantes. Toutefois, les interlocutrices des femmes
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inhibant leurs émotions (Suppression expressive) présentent une augmentation de la tension
artérielle supérieure a la fois a celles des interlocutrices des femmes qui devaient penser a la
séquence vidéo avec calme et impartialité (Réévaluation cognitive, p < 0,002) et a celles des
interlocutrices des femmes qui ne suivaient aucune consigne (groupe controle, p < 0,016).
Butler et al. (2003) concluent que la Suppression expressive perturbe la communication et

entraine une réaction de stress chez les interlocuteurs des personnes y ayant recours.

2.2. Lesdifférences de régulation émotionnelle liées au genre

Gross et John (2003, n = 1 483 étudiants) ne trouvent dans leur étude, qu’une différence
lice au genre dans I’utilisation des stratégies de régulation émotionnelle : les hommes ont
significativement plus tendance a utiliser la Suppression expressive en comparaison aux
femmes (p < 0,01). lls n’observent aucune différence pour la stratégie Réévaluation cognitive.
Underwood, Coie et Herbsman (1992) se sont intéressés a I’effet de la socialisation sur la
difference d’utilisation de la Suppression expressive entre les hommes et les femmes. Pour ce
faire, ils ont réalisé une étude auprés de 85 enfants (dont 47 filles) issus de classes
équivalentes au CE2 (dge moyen de 8,4 ans), au CM2 (age moyen de 10,9 ans) et a la peme
(Age moyen de 12,8 ans) en France. Les parents des enfants inclus dans leur étude rapportent
apprendre plus a leurs fils a contréler leurs émotions qu’ils ne le font avec leurs filles. Cela est
également rapporté par les enfants eux-mémes puisque les garcons disent plus percevoir que
I’on attend d’eux d’inhiber leurs expressions émotionnelles que ne le percoivent les filles pour
elles-mémes. Ces éléments vont dans le sens de I’hypothése de I’influence de la socialisation
déja avancée pour expliquer les différences de coping liées au genre.

Par la suite, Nolen-Hoeksema et Aldao (2011, n = 1 312 adultes) ont évalué
I’interaction entre I’age et le genre dans le contexte de la régulation émotionnelle. Pour ce
faire, ils ont comparé trois groupes d’ages : (i) les jeunes adultes (25 - 35 ans, n = 491), (ii) les
adultes d’age moyen (45 - 55 ans, n = 524) et (iii) les adultes plus agés (65 - 75 ans, n = 297).
Leurs résultats concernant la Suppression expressive contredisent ceux de Gross et John
(2003) : seuls les femmes et les hommes du groupe des adultes plus agés présentent une
différence sur I’utilisation de cette stratégie et cette fois en faveur des femmes (p < 0,01). Par
ailleurs, Nolen-Hoeksema et Aldao (2011) observent une diminution de I’utilisation faite par
les femmes uniquement de la Suppression expressive : le groupe de femme plus agées obtient
en effet des scores significativement plus faibles que les deux autres groupes (p < 0,001). Les
auteurs supposent que soit les événements stressants qu’elles vivent sont plus incontr6lables

(Blanchard-Fields, 2007 ; Lawton, 2001), soit que cela aurait un lien avec les normes sociales
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qui changeraient de génération en génération. Ainsi, les participantes les plus jeunes auraient
grandi dans un environnement sociétal qui les encourage a I’auto-observation, & préter
attention a leurs sentiments et a les communiquer. Cette différence de résultats entre I’étude
de Nolen-Hoeksema et Aldao (2011) et Gross et John (2003) est peut étre due a la différence
d’age entre leurs échantillons. En effet, I’dage moyen de I’échantillon d’étudiants de Gross et
John (2003) est de 20 ans. Concernant I’utilisation de la stratégie Réévaluation cognitive, tout
comme cela était le cas dans I’étude de Gross et John (2003), aucune différence entre les
hommes et les femmes n’a été trouvée par Nolen-Hoeksema et Aldao (2011). Une différence
fut toutefois trouvée en fonction de I’dge des participants : la Réévaluation cognitive est
significativement moins utilisée par le groupe le plus &gé en comparaison aux deux premiers

groupes (p < 0,001).

3. Le coping et la régulation émotionnelle

Le coping et la regulation émotionnelle sont tous deux des processus de régulation qui
sont temporaires et qui évoluent dans le temps (Compas et al., 2014). Il est possible de les
différencier sur trois versants : contrairement au coping, (i) la régulation émotionnelle ne se
limite pas a la réduction des affects négatifs, elle peut également concerner les affects positifs,
(ii) elle a lieu sur une période de temps plus restreinte, la régulation émotionnelle ne concerne
gu’une situation précise quand on peut parler, par exemple, du coping face a une maladie
chronique (Gross & Thompson, 2007) et (iii) la régulation émotionnelle peut survenir dans
des situations qui n’induisent pas de stress (Compas et al., 2014).

Gross et John (2003, n = 1 483 étudiants) ont par ailleurs étudié les liens entre deux
stratégie de coping (mesurées par deux sous échelles de la COPE de Carver et al. (1989)) et
les stratégies de régulation émotionnelle Suppression expressive et Réévaluation cognitive
(mesurées avec I’ERQ de Gross et John (2003)). Leurs résultats montrent une association
positive entre la Réévaluation cognitive et la stratégie de coping Réinterprétation positive (8 =
0,43, p < 0,05). Cette stratégie renvoie a la fois a I’optimisme et au fait d’apprendre de ses
expériences. Un lien négatif est par ailleurs trouvé entre la Suppression expressive et la
stratégie de coping Expression des sentiments (f = - 0,43, p < 0,05). Cette stratégie de coping
fait référence a la fois a I’expérience et a I’expression des émotions. Les auteurs en déduisent
que les individus utilisant la Réévaluation cognitive pour réguler leurs émotions auraient

tendance a rechercher des éléments positifs dans les situations stressantes. Tandis que les
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individus ayant souvent recours a la Suppression expressive doivent moins exprimer, et étre

moins au fait, de leur contrariété lorsqu’ils vivent une situation stressante.

4. Les Bjg Fiveet la régulation émotionnelle

Dans leur étude longitudinale, Kokkonen et Pulkkinen (2001a, n = 248 adultes) ont
montré que I’effet des traits de personnalité sur la régulation émotionnelle est indirect. En
effet, il est modulé par I’humeur actuelle de I’individu ainsi que par I’évaluation qu’il en fait.
Les différences inter-individuelles de personnalité rendraient certaines personnes plus
sensibles a leurs humeurs, qu’ils évalueraient difféeremment. Cette évaluation de I’humeur
serait déterminante dans le choix de la stratégie de régulation émotionnelle utilisée. Les
auteurs soulignent que leurs résultats démontrent également I’importance du contexte dans la
régulation emotionnelle.

Dans leur étude sur les conséquences des stratégies de régulation émotionnelle
Réévaluation cognitive et Suppression expressive sur les affects, le bien-étre et les relations
sociales d’étudiants, Gross et John (2003, n = 1 483 étudiants) ont trouveé une association
négative entre la dimension N et la Réévaluation cognitive (6 = - 0,20, p < 0,05). La
dimension E est quant a elle négativement associée a la stratégie Suppression expressive (8 =
-0,41, p<0,05).

Kokkonen et Pulkkinen (2001b) ont par ailleurs étudié le rdle des dimensions E et N
dans la dysrégulation émotionnelle. Les auteurs définissent la dysrégulation émotionnelle non
pas comme un mangque, ou encore une absence de régulation emotionnelle, mais comme des
processus de contr6les qui engendrent des conséquences emotionnelles, cognitives et
comportementales non adaptées (Cicchetti, Ackerman, & lzard, 1995). L’échec de la
régulation émotionnelle est soit di a une « sous »-régulation (lorsque I’individu n’a pas les
ressources necessaires pour réguler), soit a une mauvaise régulation (lorsque I’individu utilise
des stratégies non efficaces). Kokkonen et Pulkkinen (2001b) proposent d’étudier
I’ambivalence émotionnelle comme exemple de dysrégulation émotionnelle. L’ambivalence
émotionnelle est définie par King (1998) comme un conflit entre I’émotion ressentie et celle
exprimée. Elle peut concerner un individu qui a empéché I’expression de son émotion mais
également un individu qui a exprimé une émotion et regretté par la suite de I’avoir fait.
L’ambivalence émotionnelle peut étre ressentie envers des émotions négatives ou positives.
D’aprés Mayer et Salovey (1995), elle reflete une incapacité a accepter ou a faire face aux

restrictions normatives des émotions. Kokkonen et Pulkkinen (2001b) ont réalisé une étude
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longitudinale dans laquelle ils ont mesuré la personnalité de 170 participants en deux temps :
(i) lorsque ceux-ci étaient agés de 27 ans a I’aide du Eysenck Personality Questionnaire (EPQ
; Eysenck & Eysenck, 1975) puis (ii) de 33 ans, a I’aide d’une adaptation en finnois du NEO-
Personality Inventory (NEO-PI ; Costa & McCrae, 1985, traduite par Pulver, Allik, Pulkkinen
et Hamélainen (1995)). La régulation émotionnelle et I’ambivalence émotionnelle étaient
mesurées dans un troisieme temps ; lorsque leurs participants étaient agés de 36 ans a I’aide
de la Meta-Regulation Scale (MRS ; Mayer & Stevens, 1994) et de I’Ambivalence Over
Expressiveness Questionnaire (AEQ ; King & Emmons, 1990). Les résultats de leur modeéle
d’équations structurelles (y° (39) = 52,24, p = 0,08, GFI = 0,94, NNFI = 0,92, CFI = 0,93,
RMSEA = 0,064) montrent qu’un score élevé de N dans les deux premiers temps semble étre
prédicteur d’une ambivalence émotionnelle importante & I’age de 36 ans (8 = 0,41, R?= 0,26).
Un N élevé dans les premiers temps semble également étre prédicteur de moins de tentative
de modifier I’émotion ressentie par une plus positive en planifiant ou imaginant quelque chose
de désirable au troisiéme temps (8 = - 0,20, R?= 0,09). Concernant le role de la dimension E,
des scores élevés a 27 et 33 ans semblent liés a une ambivalence émotionnelle plus faible a
I’age de 36 ans (8 = - 0,22, R=0,26). Un E élevé & 27 et 33 ans semble également contribuer
a une utilisation du support social émotionnel plus important & I’age de 36 ans (8 = 0,40, R? =
0,16). Au vu des résultats de Kokkonen et Pulkkinen (2001b), la dimension E semble étre
associée a I’utilisation de stratégies de régulation émotionnelle adaptées, tandis que la

dimension N semble étre associée a des stratégies non adaptées.

Il semblerait qu’une partie de la population DM1 présentent des scores éleves a la
dimension N (Bertrand et al., 2014). Or, cette dimension est corrélée négativement avec la
stratégie Réévaluation cognitive (Gross & John, 2003). Les étudiants qui utilisaient le plus
cette stratégie dans I’étude de Gross et John (2003) reportaient effectivement ressentir moins
d’émotions négatives en comparaison a ceux qui en faisaient moins usage. Comme nous
I’avons évoqué précédemment, cette stratégie pourrait se révéler un atout dans la gestion des
émotions pour les patients atteints de DM1. Enfin, en ce qui concerne la dysrégulation
émotionnelle, la dimension N semble prédire sur le long terme I’ambivalence émotionnelle et
étre associée a des stratégies inadaptées. Ainsi, les patients présentant un N élevé seraient-ils
moins enclins a essayer de modifier une émotion pour la rendre plus positive en passant par la
planification ou I’imagination ? Cela pourrait étre mis en lien avec les troubles dysexécutifs

qui entrainent notamment des difficultés de planification.
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5. La régulation émotionnelle et la DM1

Aucune étude évaluant la régulation émotionnelle chez les patients atteints de DM1 n’a

encore été menée.

6. Conclusion de la littérature concernant la régulation
émotionnelle

L’évaluation de la régulation émotionnelle dans la DM1 est pertinente du fait de
I’émoussement affectif et de I’apathie inhérents a la maladie. Comment les patients gerent-ils,
au plan émotionnel, cet émoussement affectif et cette apathie ? Comment cela se traduit-il en
termes de régulation émotionnelle ? L’utilisation de la stratégie Réévaluation cognitive par les
patients atteints de DM1 pourrait par exemple représenter un atout majeur dans la gestion de
la maladie. En effet, cette stratégie est associee dans la population d’étudiants de Gross et
John (2003) a une attitude plus optimiste et a I’expérience de plus d’émotions positives et a
moins d’émotions négatives. De plus, elle semble avoir un véritable impact sur I’expérience
émotionnelle, contrairement a la stratégie Suppression expressive. L’utilisation répétée de
cette seconde stratégie pourrait quant a elle étre néfaste pour les patients en alimentant leurs
difficultés interpersonnelles. Cette stratégie semble en effet induire des réactions négatives
chez les interlocuteurs de I’individu qui I’utilise (Butler et al., 2003). Or, les patients atteints
de DML ont déja des difficultés dans leurs échanges notamment liées a I’atrophie des muscles
de la face qui empéche la bonne expression faciale des émotions. Ainsi, favoriser I’utilisation
de la Réévalution cognitive et diminuer I’utilisation de la Suppression expressive pourraient
étre des éléments pertinents a introduire dans la prise en charge des patients atteints de DM1.
Par ailleurs, des différences liées au genre dans le rapport a la psychothérapie existent dans la
population générale (Liddon et al., 2018). Nous proposons donc d’évaluer les différences de
genre liées a I’utilisation de la régulation émotionnelle dans la DML1. Les résultats concernant
ces différences dans la population générale different selon les études et notamment selon la
tranche d’&ge a laquelle appartiennent les participants (Gross & John, 2003 ; Nolen-hoeksema
& Aldao, 2011). Afin d’apporter une description complete de la régulation émotionnelle dans
la DM1, une analyse en fonction du genre est proposee dans notre étude en chapitre 9. Si des
différences liées au genre sont observées au sein de la population DM1, elles seront a prendre
en compte dans I’adaptation de leur prise en charge. Nous proposons également, en chapitre 9,
d’évaluer les liens entre la régulation émotionnelle et deux symptémes communs de la
maladie : la fatigue et I’apathie.
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Synthesede la littérature concernant Ila régulation
émotionnelle

La régulation émotionnelle développée dans le Modele Processuel de la Régulation
Emotionnelle (Gross, 1998 ; Gross & Thompson, 2007) distingue deux catégories de
stratégies : (i) celles utilisées avant la réponse émotionnelle et (ii) celles qui arrivent au
moment de la réponse émotionnelle. Deux stratégies de régulation émotionnelle ont
particulierement été étudiées : la Réévaluation cognitive et la Suppression expressive. Gross
et John (2003) ont montré que I’utilisation de la Réévaluation cognitive est associée a une
attitude optimiste. De plus, le fait de partager ses émotions renforce les relations sociales.
L’emploi de la Suppression expressive est par ailleurs associé a un sentiment
d’inauthenticité. La restriction du partage de leurs émotions fait que les étudiants ayant le
plus recours a cette stratégie entretiennent des relations moins étroites avec les autres.

Les résultats concernant les différences liées au genre dans la population générale sont
contradictoires pour la Suppression expressive : dans I’étude de Gross et John (2003), les
étudiants ont significativement plus tendance a I’utiliser. Toutefois, dans celle de Nolen-
Hoeksema et Aldao (2011), ce sont les femmes qui y ont le plus recours, et ce uniquement
dans I’échantillon le plus agés (65-75 ans). Concernant, la Réévaluation cognitive, aucune
différence n’est rapportée dans ces deux études.

L’étude de Gross et John (2003) s’est intéressée au lien entre le coping et la régulation
émotionnelle. Ils concluent que les individus utilisant la Réévaluation cognitive pour réguler
leurs émotions auraient tendance a rechercher des éléments positifs dans les situations
stressantes. Tandis que les individus ayant souvent recours a la Suppression expressive
doivent moins exprimer, et étre moins au fait, de leur contrariété lorsqu’ils vivent une
situation stressante.

Concernant les liens existants entre personnalité et régulation eémotionnelle, Gross et
John (2003) ont trouvé une association négative entre la dimension N et la Réévaluation
cognitive. La dimension E est quant a elle négativement associée a la stratégie Suppression
expressive.

Enfin, aucune étude évaluant la régulation émotionnelle n’avait encore été réalisée dans

la population de patients atteints de DML1.
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Chapitre 5 / Article 1 : Revue de la littérature des
caractéristiques psychopathologiques, de personnalité
et de coping dans la DM1

1. De I'intérét d’étudier les caractéristiques
psychopathologiques dans la DM1

Nous avons abordé dans les chapitres précédents les caractéristiques de personnalité, de
coping et de régulation émotionnelle dans la population de patients atteints de DM1. Dans ce
chapitre, qui constitue le premier article de cette these, nous avons réalisé une revue de la
littérature sur plusieurs aspects psychopathologiques et psychologiques de ces patients. La
derniére revue datant de 1979, il nous a paru important de refaire un état des lieux sur ces
aspects qui ont fait I’objet de diverses études depuis cette date. Nous nous sommes donc tout
d’abord intéressés aux comorbidités psychiatriques présentes dans cette population. Ensuite,
nous nous sommes penchés sur les études évaluant la personnalité aussi bien dans une
perspective catégorielle (en termes de troubles de la personnalite), pour compléter le versant
psychopathologique de cette revue, que dans une perspective dimensionnelle (selon le Modele
Biopsychosocial de la Personnalité de Cloninger, Svrakic et Przybeck (1993) et selon le
Modele en Cinq Facteurs, ou Big Five, de Goldberg (1981)). Enfin les études évaluant le
coping dans la DML1 ont été détaillées. Les aspects psychopathologiques abordés dans cet
article apportent des éléments pouvant étre pris en compte pour penser la prise en charge des
patients atteints de DM1. De plus, nous proposons, a partir de notre revue de littérature, une
théorisation des difficultés interpersonnelles que vivent les patients qui aboutit a des pistes de
prises en charge psychothérapeutiques.

Ce chapitre est constitué d’un résumé détaille en francais de la revue de littérature
ayant été publiée en anglais, suivi de I’article tel qu’il a été publié dans la revue Journal of

Neuromuscular Diseases™®.

9 Minier L., Lignier B., Bouvet C., Gallais B., & Camart, C. (2018) A review of Psychopathology Features,
Personality, and Coping in Myotonic Dystrophy type 1. Journal of Neuromuscular Diseases, 5:279-294.
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2. Le résumé détaillé de I'article 1

2.1. Introduction

Cet article est une revue de la littérature disponible sur les caractéristiques
psychopathologiques, la personnalité et le coping dans la DM1 depuis 1979 (date de la
derniére revue de la littérature sur les aspects psychologiques et psychopathologiques dans la
DM1). Cette précédente revue de la littérature (Ambrosini & Nurnberg, 1979) faisait état de
troubles de la mémoire, de difficultés d’attention, d’apathie, de somnolence excessive et d’une
dégradation intellectuelle chez les patients atteints de DM1. Des manifestations liées au
« caractére » ont également été relevées: de I’indolence, une humeur changeante, des
ruminations et un sens éthique réduit. Quelques cas de schizophrénie sont décrits. Enfin, une
étude rapporte des manifestations schizoide, paranoide, épileptoide, hypomaniaque et
hystérique.

Notre objectif était de faire I’état des lieux des résultats sur les aspects
psychopathologiques (symptdmes et/ou troubles psychiatriques selon les critéeres du DSM), de
personnalité, et de coping chez les individus adultes atteints de DM1. Nous avons tenté de
répondre aux questions suivantes : les patients atteints de DM1 sont-ils dépressifs ? Existe-t-il
un profil particulier en termes de psychopathologie, de personnalité et de coping chez les
patients atteints de DM1 ? Les résultats obtenus dans la revue d’Ambrosini et Nurnberg

(1979) sont-ils confirmés ?

2.2. Meéthode

Nous avons effectué une recherche systématique sur quatre bases de données de
référence (PubMed, PubPsych, Science Direct et Scopus) couvrant la période de Janvier 1979
a Juillet 2017. Nous avons utilisé I’association des mots clés « Steinert disease » ou
« Myotonic Dystrophy » ou « DM1» avec I’'un des mots clés suivants (en utilisant le
connecteur « AND ») : « psychiatric characteristics », « psychological characteristics »,
« psychopathology », « depression », « anxiety », « personality », « coping » et « emotion ».
Dans un premier temps, un évaluateur a jugé de la pertinence des articles ainsi répertoriés a
partir des titres et resumes. Apres ce premier tri, deux évaluateurs ont indépendamment lu les
articles en entier et appliqué les critéres d’inclusions suivants : (i) articles scientifiques, (ii) en
langue anglaise ou francaise, (iii) publié apres 1979, (iv) évaluant des patients atteints d’une
forme adulte de la DM1, (v) évaluant des aspects psychologiques et/ou psychopathologiques,
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(vi) utilisation d’outils standardisés. Nous n’avons pas inclu les études de cas et les études

exclusivement qualitatives. Toute incertitude a pu étre discutée entre les évaluateurs.

2.3. Principaux résultats

Les patients atteints de DM1 ne semblent pas présenter plus de troubles psychiatriques
que la population générale, a I’exception de la déepression. En effet, ils présentent des taux de
dépression supérieurs a ceux trouvés dans la population générale, mais aussi dans d’autres
maladies somatiques. De plus, la dépression et I’anxiété ont un impact négatif sur leur qualité
de vie. Les auteurs font également état de problemes psychopathologiques modérés tels que
des difficultés interpersonnelles, un manque d’intérét, de la dysphorie, des préoccupations
liées au fonctionnement du corps, une hypersensibilité, etc.

En ce qui concerne la personnalité, les patients atteints de DM1 présentent de nombreux
traits propres aux troubles de la personnalité suivants: évitant, obsessionnel-compulsif,
schizotypique, paranoide, passif-agressif, narcissique et antisocial. Dans la conception
dimensionnelle, les patients obtiennent des scores éleves en Evitement du danger et bas en
Persévérance, Coopération et Détermination (Modele Biopsychosocial de la Personnalité,
Cloninger, Svrakic, & Przybeck, 1993). Le Modele en Cinq Facteurs (Big Five ; Goldberg,
1981) a également été utilisé, les cing dimensions semblent majoritairement étre dans la
norme. Toutefois, une partie des patients présentent des scores de N élevés ainsi que des
scores de A bas (27 % de I’échantillon de Laberge, Mathieu, et al., 2013). Les points
communs de ces troubles et aspects tempéramentaux sont les difficultés interpersonnelles et
I’anxiété. Nous proposons en annexe des éléments théoriques supplémentaires sur les liens
entre les troubles de la personnalité et les Big Five (voir Annexe 2 : Big Five et troubles de la

personnalité).
Enfin, les patients atteints de DM1 semblent utiliser deux fois plus de stratégies de

coping centrées sur I’émotion en comparaison a celles centrées sur le probleme. Ces stratégies
centrees sur I’émotion sont corrélées a une pauvre qualité de vie. La stratégie la plus
employée au quotidien est d’avoir recours a une aide matérielle ou a des astuces pour pallier
aux limitations induites par leur maladie. Les stratégies de coping relatives a ces limitations
(restrictions des attentes et étre aidé par autrui) ont une influence négative sur la qualité de
vie. L acceptation de la maladie et I’essai de traitement alternatif sont les seules stratégies qui

ont un effet bénéfique pour la qualité de vie des patients.

86



2.4. Principaux éléments de discussions

Les patients atteints de DM1 sont-ils dépressifs ? Les taux de dépression dépendent des
études mais il semble que les patients présentent des taux supérieurs a ceux trouvés dans la
population générale et dans d’autres maladies somatiques. Nous avons trouvé dans la
littérature plusieurs critiques quant a I’évaluation de la dépression dans la DM1. Winblad,
Jensen, Mansson, Samuelsson et Lindberg (2010) ont posé la question de I’adéquation des
outils utilisés pour cette évaluation. Ces auteurs ont en effet montré que les patients
obtiennent des scores élevés aux items somatiques (relatifs a la fatigue, la somnolence et les
préoccupations somatiques) alors que ces symptémes sont inhérents a la maladie. Gallais et al.
(2015) émettent une autre critique : I’apathie et la somnolence excessive, symptdmes
communs de la DM1, de par leur proximité avec les symptdmes dépressifs pourraient
contribuer a des scores élevés de depression.

Existe-t-il un profil particulier en termes de psychopathologie, de personnalité et de
coping chez les patients atteints de DM1 ? Bien que les patients ne présentent pas plus de
troubles psychiatriques que la population générale, on observe des tendances en termes de
personnalité et de fonctionnement psychologique. On reléve notamment une préoccupation
excessive pour le fonctionnement du corps, ainsi qu’une tendance a étre ordonne, des rigidités
et des difficultés interpersonnelles. Les études sur la personnalité confirment un profil anxieux
et inhibé. La rigidité peut étre mise en lien avec les troubles cognitifs (notamment le manque
de flexibilité qui résulte des troubles dysexecutifs). Un lien peut également étre fait entre
coping et rigidité puisque les patients continuent a préferer les stratégies centrées sur
I’émotion bien qu’elles soient associées a une mauvaise qualité de vie. Selon Ahlstrém et
Sjoden (1996), cela serait plut6t en lien avec le manque de contrdle sur les conséquences de la
maladie.

Les resultats obtenus dans la revue d’Ambrosini et Nurnberg (1979) sont-ils confirmés ?
Nous trouvons effectivement des traits schizoide et paranoiaque chez la population DM1.
Cependant, nous n’avons pas retrouvé les manifestations hypomaniaque, épileptoide et
hystérique mentionnées dans cette précédente revue. La littérature ne fait pas non plus état de
diagnostics de schizophrénie, seuls des traits schizoides et schizotypiques sont décrits.

Enfin, au vu de ces éléments, nous proposons une conceptualisation des difficultés
sociales présentées par les patients atteints de DML, ainsi que quelques pistes de prises en
charge psychothérapeutiques paraissant adaptées: les TCC, I’ACT et la remédiation

cognitive.
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2.5. Conclusion
La littérature fait état des tendances suivantes dans la population DM1 : difficultés
interpersonnelles, apathie, dysphorie et préoccupations pour le fonctionnement du corps.
Cependant, les profils des patients sont trés hétérogenes, tout comme ils le sont pour leurs
atteintes somatiques. Seule I’apathie semble étre un symptéme récurrent. Enfin, les critiques
faites a I’évaluation de la dépression soulévent plus largement la nécessité d’utiliser des outils

adaptés aux spécificités de la DML1.
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100 000) [1]. This progressive multisystem dis-
ease, associated with an abnormal expansion of a
CT'G repeat on chromosome 19, is inherited and
worsens from generation to generation. Maternal
inheritance and age of first symptoms are aggra-
vating factors. The principal features are myotonia
(difficult and slow relaxation after voluntary mus-
cle contraction), myopathy (muscle weakness), and
muscular atrophy. Ocular (mainly cataracts), cardiac
and gastrointestinal (such as oropharyngeal dyspha-
gia, which leads to chocking) impairments, cognitive
impairment (such as dysexecutive syndrome, emo-
tional blunting, and apathy), and excessive fatigue
might be associated [2]. Symptoms vary from
cne patient to another. There is no pharmaceutic
treatment.

A previous review of DM1 patients’ psychopatho-
logical characteristics had been made in 1979 [3].
Memory disturbance, inattentiveness, apathy, hyper-
somnia, and intellectual degradation were typical
manifestations of the disease. Patients also showed
some “characterial” manifestations such as indo-
lence, moodiness, rumination, and reduced ethical
sense. Some cases of schizophrenia are mentioned.
Furthermore, one study [4] reported schizoid (defined
as a lack of interest in things and being seclu-
sive), paranoid (defined as having paranoid beliefs),
epileptoid (defined as having atypical fits and sudden
paralysis), hypomanic (defined as being persistently
mildly elated and atypical behaviors, such as promis-
ing to give doctors “guineas for some small errand™)
and hysteroid (defined as having hallucinations and
delusional thoughts, such as having “supernatural
powers”) manifestations. Authors empathized the
fact that altered mental functioning is a basic fea-
ture of Myotonic Dystrophy, due to the cenfral
nervous system impairment, rather than a reactive
phenomenon.

Since 1979 research on psychological (in par-
ticular on personality and coping strategies) and
psychopathological features in DM1 has been con-
ducted. Therefore, the aim of this review is to
investigate psychopathology (ie- psychiatric symp-
toms and/or disorders according to DSM criteria),
personality, and coping in individuals with adult
phenotypes of DM1, by reviewing articles pub-
lished since 1979 on these topics. Are DM1 patients
depressed? Is there any psychopathological, per-
sonality and coping profile in adult phenotypes of
DM1? Are Ambrosini and Nurnberg’s [3] findings
confirmed?
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METHODS

A systematic search on Pubmed, PubPsych,
PsycInfo, Science Direct, and Scopus was conducted
from May to July 2017 covering the period of
January 1979 to July 2017, using the association
of “Steinert disease” or “Myotonic Dystrophy” or
“DM1” with one of the following key-words, using
the connector “AND™: “psychiatric characteristics”,
“psychological characteristics”, “psychopathology”,
“depression”, “anxiety” “personality”, “coping”, and
“emotion”. One author (LM) had read titles and
abstracts and selected potentially relevant papers.
Then, two authors (LM and BL) had independently
read full texts and applied inclusion criteria. Results
and uncertainties were discussed by the authors.

Inclusion criteria were the following: (i) scientific
articles (book chapters, thesis, correspondence, tran-
scriptions and abstracts of oral communications were
excluded), (ii) written in English or French, (iii) pub-
lished from 1979 (date of the last literature review
on adult DM1 psychopathology features) [3], (iv)
recruited patients with adult phenotypes of DM1 (v)
assessed psychopathology and/or psychological fea-
tures (such as personality or emotional processes),
(vi) used scientific design and tools (ie- standardized
measures).

LN

RESULTS

Of the 309 initial articles, 44 articles matched
our inclusion criteria and were kept in this system-
atic review. Of the 265 excluded articles, 10 articles
werenot scientific articles, 10 articles were written in
another language, 11 articles didnot use standardized
measures, 32 articles concerned other phenotypes
of Myotonic Dystrophy (DM2, congenital, infan-
tile and juvenile DM1), 129 articles addressed other
impairment (medical, cognitive, fatigue, douleur,
and quality of life), 2 articles concerned patients’
relatives, 3 were animal studies, and 68 articles
were not studies on Myotonic Dystrophy. Of the
44 included articles, 27 studies assessed psychiatric
symptoms and disorders, and among them 22 arti-
cles focused on depression and anxiety (we presented
depressionfanxiety independently of general psy-
chopathology since it was independently studied in
literature), 13 assessed personality (personality dis-
orders and normal personality traits), and 4 assessed
coping. Figure 1 summarizes the selection process.
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DEPRESSION AND ANXIETY

In the DM1 population, the prevalence, at the
time of the studies, of Major Depressive Disorder
varied from 2.50% to 23.70% [5-9]. In compari-
son, in the general population, lifetime prevalence of
Major Depressive Disorder ranged from 1% (Czech
Republic) to 16.90% (United States), the 12-month
prevalence estimates ranged from 0.30% (Czech
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Republic) to 10% (United States) [10]. In some
studies, DM1 patients presented mild depressive
symptomatology or depressiveness (prevalence, at
the time of the studies, ranged from 12.50% to 50%)
[9, 11-15], moderate depressive symptomatology
(prevalence, at the time of the studies, ranged from
11.10% to 51%) [16-20], or no depression at all [21,
22]. Winblad et al. [13] compared DM patients with
white matter lesions to ones without lesions: patients

Articles from Pubmed, PubPsych, Psycinfo, Science Direct, and Scopus
(July 2017)
n=309

#Excluded articles:

Not a scientific article (book, thesis,
correspondences, abstracts or transcription
of orals communications) = 10

Written in another langage (Japanese,
German, Russian, Spanish, Dutch) = 10
Not using standardized measures = 11
Other phenotypes = 32

Other subject (medical) = 104

Other subject (cognitive) = 12

Other subject (fatigue) = 10

Other subject (pain) =2

Other subject (quality of life) =1
Animal studies = 3

Studies on relatives = 2

Off-topic = 68

n=44

Psychopathology
n=27%

Personality
n=13

Coping and Emotional Processes

n=4

*:including 22 article focusing on depression and anxiety

Fig. 1. Flow chart of literature search and selection.

91



282

showing brain damage had significantly lower scores
of depression. In studies comparing DM1 patients
with healthy control groups, DM1 patients presented
higher scores of depression [5, 7-9, 23, 24]. Authors
highlighted the fact that somatic and performances
items of depression scales were scored higher for
DMI1 patients, than cognitive and affective items
[13, 25]. In their study, Rose et al. [26] included
several muscle diseases (including myotonic dys-
trophy) and did not find any significant difference
for both depression and anxiety rates. Duveneck
et al. [24] only used the 2-D (Depression) scale
of the MMPI (Minnesota Multiphasic Personality
Tnventory) [27] to assess depression. The MMPI,
and now the MMPI-2 and MMPI-2-RF, is the most
used psychopathological test to evaluate the sever-
ity of psychiatric diagnoses [28]. They found that
the DM1 group was the most depressed group in
comparison to paraplegic and healthy groups. DM1’s
depression rate was similar with the one found in the
limb-girdle syndrome group. Brumback et al. [29]
also used the MMPI to compare DM 1 patients with
other somatic diseases. They found thatall groups had
elevated 1-Hs (Hypochondriasis: “somatic concerns
and importance of bodily functions™ [30]) and 3-Hy
(Hysteria: “optimistic and cheerful in the face of diffi-
culties, using denial and rationalization” [30]) scales.
DM1 patients had higher scores on the 2-D (Depres-
sion) scale and showed high prevalence of affective
symptoms (from DSM-IIT major depressive disorder
criteria) [31]. Prevalence data are detailed in Table 1.
Palmer et al. [22], using the Millon Clinical Multiax-
ial Inventory (MCMI-II) [32], also found that 31% of
their DM1 sample showed dysthymia. Both Gallais
et al. [5] and Rubinsztein et al. [6] found that apa-
thy and hypersomnia levels were not correlated with
depression in their studies. Furthermore, Gallais et al.
[5] found higher apathy rates than depression rates
(39.5% and 23.7% respectively) in their DM1 sam-
ple. These results highlight the idea that apathy and
hypersomnia might be independent of depression, but
may be confounded with depression, because of the
proximity of some of their manifestations. Tn addi-
tion, both Gallais et al. [5] and Winblad et al. [13]
assume that the patients’ lack of facial expression, due
to muscle weakness, may be confused with depressive
symptom.

Although most studies comparing depression and
anxiety in the DM1 population found higher scores
of depression, some studies found similar scores [20]
or even higher scores of anxiety [18, 19]. All stud-
ies considered, anxiety rates vary from 0% to 54.8%
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[7, 9, 11, 15, 17-20, 22, 33]. Both depression and
anxiety had an influence on DM1 patients” quality of
life [9, 11, 34]. Mood appears to be strongly associ-
ated with quality of life in muscle disease in general,
asreflected in Graham et al. [35]’s literature review’s
conclusions.

To summarize, DM1 patients seem to present
higher rates of depression than the healthy general
population, but also than those with other somatic dis-
eases. Apathy and hypersomnia, which are symptoms
inherent of DM1, seem to contribute to higher depres-
sion rates, because of potential assessing biases.
Furthermore, patients presenting depression and anx-
iety are more likely to have poor quality of life. Main
results on depression and anxiety are provided in
Table 1.

STUDIES ASSESSING PSYCHIATRIC
SYMPTOMS AND DISORDERS OTHER
THAN DEPRESSION AND ANXIETY

Latest review of literature [3] reported prevalence
for schizophrenia that varied from 0% to 30%. One
study [4] reported schizoid, parancid, epileptoid,
hypomanic, and hysteroid manifestations. The preva-
lence of these manifestations was 20.69% (two cases
presenting hypomanic manifestations and one case
for each other).

More recently, Kalkman et al. [36], have inves-
tigated the prevalence of psychiatric disorders in
Dutch DM1 patients. In their sample, 33% of DM1
patients presented a psychiatric disorder in their life-
time and 11% presented one at the time of the study
(depression or agoraphobia). Authors did not find
any correlations between psychiatric disorders and
fatigue or muscular impairment. The prevalence of
psychiatric disorder found in this study is similar
to the Dutch general population’s prevalence (41%
reported having presented at least one psychiatric
disorder in their lifetime, and 19% of them had
experienced a mood disorder). In Palmer et al’s
[22] study, 38% of DM1 patients presented soma-
tization. Bird et al. [30] used the MMPI to assess
DM1 patients” psychopathology. They found that
64% patients had at least one elevated scale and
40% had three or more elevated scales. Patients with
maternal inheritance, and ones with higher physi-
cal handicap, tended to have more elevated scales
than the others. By combining clinical interview
and results of the MMPI, authors found that 44%
patients had no personality impairment, 24% showed
mild personality difficulties (did not impact their



L. Minier et al. / Psychopathology, Personality and Coping in DM 1

283

Table 1
Main results on depression

First author Year

Methodology (n)

Main results

Gallais B [5] 2015

Peric Sa[16]12014
Peric Sb [33] 2014
Rakocevic- Stojanovic

V [11]2014

Peric § [34]2013

Kobayakawa M [23]
2012
Rose MR [26]2012

Graham CD [35] 2011

Boyer FC [18] 2011

Minnerop M [12]
2011

Kierkegaard M [21]
2011

Peric § [17]2010

Winblad S [13]2010
Timman R [14] 2010
Pais Ribeiro J [19]

2007
Antonini G [15]2006

Phillips MF [25] 1999

Rubinsztein IS [6]
1998

Bungener C [7] 1998

Apathy: LARS;

Depression: MADRS;
Psychopathology: MINI

DMI1 (38), FSHD (19), Healthy (20)
Depression: HamD

DM1 (66)

Psychopathology: MCMI-II

DM (66)

Depression and anxiety: HamD and HamA;
Fatigue: DSS; FSS;

Quality of life: INQoL

DM (44)

Depression: Ham-D

Quality of life: SF-36

Acceptance of illness: AIS

DM1 (120)

Depression: SDS

DMI1 (9), Healthy (12)

Depression and anxiety: HADS
Quality of life: SF-36, INQoL
Muscle disease (302 including 79 DM)

Review of literature

Depression and anxiety: HADS

DMI1 (35)

Depression: BDI

DMI (22)

Depression and anxiety: HADS;

Fatigue: ESS; FSS

DM1 (70)

Depression and anxiety: HamD and HamA
Quality of life: SF-36

DM1 (79), SLA(74)

Depression: BDI

DM1 (31)

Depression and anxiety: HADS

DMI1 (69), Partners (69)

Depression and anxiety: HADS

DMI (18)

Depression and anxiety: HamD and HamA;
STAIL

Quality of life: SF-36

DM1 (20), Healthy (20)

Depression and anxiety: BDI, HADS

DM1 (35), CMT (13), Healthy (16)

Psychopathology: SADS-L;

Apathy: AES;

Fatigue: Fatigue questionnaire

DM (36)

Depression and anxiety: SCID; MADRS;
HAM-D, Covi and Tyrer anxiety scales;

Emotional blunting: AT;

Apathy: DM :39.50%; FSHD: 21.10%; Healthy: 0%
Major Depression Episode: DM1:23.70%;
FSHD: 5.30%; Healthy: 0%

Depression scores higher than 17: 16%

One psychopathological scale elevated (#=41): 66.10%

Anxiety scale (most common): 54.80%

Depressiveness: 20%; Anxiety: 16%

Quality of life associated with fatigue, mood impairments,
excessive daytime sleepiness

Both physical and mental quality of life domains are impaired
Poorer quality of life: depressed, elder patients, with poor
acceptance of illness

DM1 patients: no fatigue nor apathy symptoms

Depression scores higher in DM1 group

Depression and anxiety: no significant difference between the groups

All the SF-36 domains are negatively impacted

Depression impacted “Fatigue”, “Social” and “Emotional domains of
the INQoL.

Mood: strongly correlated with quality of life

Fatigue and sleep: correlated with poor quality of life and physical
functioning

Pain: correlated with psychosocial and physical domains of quality of
life

Anxiety: 17.10% (rz=6);

Depression: 11.40% (z=4)

Mild depression: 32%

No clinical depression

No association between severity of muscular impairment, daytime
sleepiness, fatigue, depression, and anxiety

Moderate depression: DM1:51%; SLA: 3%

Anxiety: DM1 : 38%; SLA: 4%

Quality of life: similar results ex pect for bodily pain (DM higher
than SLA)

Mild depression: 32%

Moderate depression: DM1 : 14%; Partners: 16%

Anxiety: 16.70%;
Moderate depression: 11.10%
DM1: Mild depression: 50%; Anxiety: 40%

Health related quality of life: DM 1 lower than Healthy

DM1’s quality of life was correlated with physical disability and
changes in respiratory functions

Depression: DM1 higher than CMT & Healthy

Anxiety: no significant difference

Major Depression Episode: 5.60%

High apathy levels cannot be explained by clinical depression.

No correlation between apathy and hypersomnolence

Major Depression Episode: DM1:6.70%; FSHD: 0%; Healthy: 0%

Anxiety: none

(Continued)
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Table 1
(Continued)

First author Year Methodology (n)

Main results

Anhedonia: PAS and SAS

DM1 (15), FSHD (14), Healthy (14)

Depression and anxiety: DSM III R (Mood
Disorders); MADRS, HDRS; Covi and
Tyrer anxiety scales; Jouvent depression
scale;

Emotional blunting: AT

DM1 (15), FSHD (12), Healthy (14)

Palmer BW [22] 1994 Psychopathology: MCMI-II

DMI (21)

Depression and anxiety: SADS; SRT

DM1 (40), Healthy (20)

Bungener C [8] 1996

Colombo G [9] 1992

Cuthill J [20] 1988 Depression and anxiety: HamD and HamA;
SDS

DMI (13)

Depression: criteria for DSM-III Major
Depressive Disorder

Personality: MMPI

DMI1(16)

Brumback RA [29]
1987

Emotional blunting and anhedonia: DM1 higher than FSHD (n=11)
& Healthy

Major Depressive Episode: DM1:6.70% (n=1), FSHD: 16.70%
(n=2);, Healthy: 0%

Anxiety: 46%; Dysthymia: 31%

DM1 : 65% reduced interest in vocational activities

Depressive disorder: DM : 17.50% (1 Major, 5 Minor, 1 Chronic),
Healthy: 10 % (2 Minor)

Anxiety disorder: DM : 10% (3 Panic, | Generalized); Healthy: 0%

Moderate depressive symptomatology: 15.40% (n=2)

Anxiety: 1540% (r=2)

Dysphoria: 93.75%; Sleep Disturbance: (i) Terminal Insomnia:
100%, (i) Hypersomnia: 25%; Fatigue/low energy: 81.25%; Lack
of interest or pleasure: 75%; Appetite disturbance: 62.50%; Slowed
thinking: 50%; Diumal mood variation, Psychomotor retardation:

43.75%; Other symptoms were found in less than 40% Depression:
50%
Duveneck MJ [24] Depression: DM1 & L.SG higher than Paraplegic & Healthy

1986

Personality: MMPI(Depression and Ego
" Strength scales); IPAT (Depression,
Suicide Probability and Hopelessness
scales)
DM1 (27), LSG (11), Paraplegic (17),
Healthy (27)
Note: For more clarity, we did not develop all results. AES = Apathy Evaluation Scale; AIS = Acceptance of [llness Scale; AT = Abrams
and Taylor scale for emotional blunting; BDI=Beck Depression Inventory; CL =Cantril’s Ladder, CMT =Charcot-Marie-Tooth,
DM =Myotonic Dystrophy; DM1 =Myotonic Dystrophy type 1; DSS=Daytime Sleepiness Scale; ESS=Epworth Sleepiness Scale,
FSHD =Facioscapulohumeral Dystrophy; FSS =Fatigue Severity Scale; HADS =Hospital Anxiety and Depression Scale; HamA = Hamilton
scale for anxiety; HamD =Hamilton scale for depression; HDRS =Hamilton Depression Rating Scale; HRQoL = Health-Related Quality of
Life; INQoL = Individualized Neuromuscular Quality of Life Questionnaire; IPAT = Institute for Personality and Ability Testing; K'T = Kaasas
Test; LARS =Lille Apathy Rating Scale; LSG =Limb-girdle Syndrome; MADRS =Montgomery and Asberg Depression Rating Scale;
MCMI-II =Millon Clinical Multiaxial Inventory; MINI =Mini International Neuropsychiatry Interview; MMPI =Minnesota Multiphasic
Personality Inventory; OQoL = Overall Quality of Life; PAS and SAS = Questionnaires for physical and social anhedonia; SADS-L = Schedule
for affective disorder and schizophrenia-Lifetime version; SCID = DSM III-R semi-structured interview; SDS: Zung Self-Rating Depression
Scale; SF-36 =36-item Short Form Health Survey; SLA = Amyotrophic Lateral Sclerosis; SRT = Symptom Rating Test; STAI = State-Trait

Anxiety Inventory; WB = Well-being.

social functioning), and 32% showed predominant
personality abnormalities (impacting their interac-
tion with others). The most elevated scales were 8-Sc
(Schizophrenia), 1-Hs (Hypochondriasis) and 3-D
(Depression). The MMPI profiles configuration cor-
responds to schizoid personality or symptoms close to
schizophrenia. Some patients also had elevated 3-Hy
(Hysteria), 4-Pd (Psychopathic deviate) and F (Fre-
quency scale). In 1991, Franzese et al. [37] found
that 45.80% patients had elevated 1-Hs (Hypochon-
driasis) scale, 16.60% patients had elevated 8-Sc
{Schizophrenia) scale and 10.70% patients had ele-
vated 4-Pd (Psychopathic deviation) scale. Authors
concluded that although patients did not show real

94

psychiatric diagnosis, they showed some psycholog-
ical distress such as sadness, dysphoria, anxiety and
tension, and hypersensibility towards others. More
recently, Serra et al. [38] used the MMPI-2 and found
10% of patients without elevated scales, 89% with at
least one elevated scale. They also found that 37% of
patients had mild psychiatric abnormalities and 53%
had greater impairments. The most elevated scales
were 8-Sc (Schizophrenia), 6-Pa (Paranoid) and 1-Hs
(Hypochondriasis).

To summarize, DM1 patients did not seem to
experience greater psychiatric disorder than that of
the general population. Although DM1 patients did
not fulfill psychiatric diagnosis, authors mentioned
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mild psychopathological problems; such as interper-
sonal difficulties, lack of interest, dysphoria, concern
about bodily functioning, hypersensibility, etc. These
symptoms may be at play in the social difficulties
show by athird of the patients. Mainresults on general
psychopathology are provided in Table 2.

PERSONALITY DISORDERS AND
PERSONALITY TRAITS

Personality disorders are defined as a pattern of
typical and problematic behaviors that is remarkably
different from cultural norms and appears distinctly
in cognition, emotion, relationships and self-control
[39]. The categorical approach has been used to
assess personality of DM1 patients. Bungener et
al. [8] and Delaporte [40] used DSM-III’s cri-
teria of personality disorders [31]. They found
that 26.57% of DM1 patients fulfilled criteria for
avoidant personality disorder. They also found
many obsessive-compulsive, schizotypal, paranoid,
and passive-aggressive personality traits. Although
patients showed personality disorder eriteria, they did
not fulfill the whole personality disorder diagnosis.
Authors’ conclusion was that DM1 patients showed
an anxious personality pattern and an important
social avoidance, since this is a common trait in
all these personality disorders, with the exception
of obsessive-compulsive personality. DM1 patients
seemed to have high rigidity and stubbornness
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in thoughts and attitudes with problems in their
relationships and difficulties to communicate with
others. Moreover, no link was found with the
CTG repetition. Palmer et al. [22] also found that
DM1 patients showed signs of dependency and
submissiveness. Meola et al. [41] conducted a
similar study using the Structured Clinical Interview
for Disorders (SCID) T and 1T [42, 43]. None of
the patients fulfilled DSM-IV [44] criteria but
results showed significant avoidant behavioral traits.
Sistiaga et al. [45] used the MCMI-II and found that
DM1 patients showed narcissistic, antisocial, aggres-
sivefsadistic, paranoid, psychotic thought, sincerity
traits but only aggressive/sadistic and paranoid traits
are significantly higher in DM1 than controls, Peric
et al. [33] also used the MCMI-II and found that
almost 60% of their sample presented personality
impairment. The most frequent personality traits
were dependent and paranoid. They remind that
personality disorders in the general population were
only 6% [46]. Personality can also be conceptualized
with a dimensional approach with a set of dimen-
sions, or personality traits, present in everyone. For
instance, the CPI (California Psychological Inven-
tory) [47] provides scores on personality traits rather
than personality disorders. Fowler et al. [48] showed
that DM1 patients had lower scores on sociability,
sense of well-being, socialization, self-control, tol-
erance, good impression, achievement, intellectual
efficiency, psychological mindedness, and flexibility.
Cloninger et al. [49] conceptualized a biosocial

Table 2
Main results on general psychopathology

First author Year Methodology (n) Main results
SerraL [38] 2014 Personality: MMPIL-2 Mild psychiatric problems: 37%

DM1 (27) Greater psychiatric problems: 53%
Kalkman IS [36] 2007 Psychopathology: SCL-90 At least one lifetime psychiatric disorder: 33%

DML (70) Current psychiatric disorder (1-month): 11%
Palmer BW [22] 1994 Psychopathology: MCMI-II Somatization: 35%

DMI1 21) Paranoia signs: 4.76% (n=1)
Franzese A [37] 1991 Personality: MMPI In general: normal MMPI profile

DMI1 (24) 1-Hs elevated: 45.80% (rz=8)

8-SC elevated: 16.60% (n=15)
4-Pd elevated: 10.70% (n=4)

Brumback RA [29] 1987 Personality: MMPI
DM1 (16)
Personality: MMPI
DM1 (29)
Literature review

Bird TD [30] 1983

Ambrosini PJ [3] 1979

8-SC, 1-Hs, and 3-Hy elevated
Mild psychiatric problems: 56%

In Maas et al. [4]: schizoid (% = 1), paranoid (n= 1), epileptoid (= 1),

hypomanic (r=2), hysteroid (n = 1) manifestations

Note: For more clarity, we did not develop all results. 1-HS =Hypochondriasis MMPI scale; 4-Pd =Psychopathic deviation MMPI scale,
8-8SC = Schizophrenia MMPI scale; BDI=Beck Depression Inventory, DM1 =Myotonic Dystrophy type 1; MCMI-II=Millon Clinical
Multiaxial Inventory; MMPI =Minnesota Multiphasic Personality Inventory; SCID-I= Structured Clinical Interview for DSM-IV (axis I

disorders); SCL-90 = Symptom Checklist-90.
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dimensional model of personality: the Biosocial
Personality Model, and a tool to assess these dimen-
sions: The Temperament and Character Inventory
(TCI). Winblad, Lindberg and Hansen [50] used the
TCI and found that DM1 patients showed higher
scores on Harm Avoidance, lower scores on Persis-
tence, Cooperativeness, and Self-directedness. These
results confirmed the anxious and inhibited pattern
found previously with personality disorders, the
social inhibition, and the excessive fatigue of DM1
patients. Authors hypothesized that the patients’
reduced facial expressivity combine with anxiety-
related behavioral inhibition may have contributed to
a poor development of Self-directedness and Coop-
eration (which are the character dimensions). They
summarized their results by describing DM 1 patients
as “introverted individual with low self-esteem,
burdened by fatigue and low energy and social
withdrawal”. Winblad et al. [51] reused the TCI with
facial emotion recognition tasks with DM1 patients.
They found a correlation between facial emotion
recognition ability and the sociability dimensions of
the TCI, such as Cooperativeness and Dependence.
Kobayakawa et al. [52] and Takeda et al. [53] found
that DM1 patients had difficulties to recognize facial
expressions of anger and disgust. These difficulties
were associated with white matter lesions that could
partly explain patients’ interpersonal difficulties.
Clinical and social psychologists agreed that the
most significant individual personality differences
can be reduced into five broad traits or dimen-
sions generally known as the Five Factors Model (or
“Big Five”), which may be characterized as: E for
Extraversion, Energy, Enthusiasm; A for Agreeable-
ness, Affection, Altruism; C for Conscientiousness,
Constraint, Control; N for Neuroticism, Negative
emotionality, Nervousness, and O for Openness,
Originality, Open-Mindedness [54]. Only two stud-
ies used this Five Factors Model to assess DM1
patients” personality, and they both used the NEO
Five Factor Inventory (NEO- FFI) [55]. Laberge et
al. [56] found that a low score on Conscientious-
ness contributed to poor mental health function (such
as apathy) and that poorer physical health func-
tion is associated with lower scores on Neuroticism.
Bertrand et al. [57] found that mean group Big Five
scores are within the normal limits but that 27% of
the patients showed higher scores on Neuroticism
and lower scores on Agreeableness. Those patients
presented a high risk of developing a psychiatric dis-
order. Scores are within normal limits but differences
appear when patients are divided into groups.
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Mild-DM1 group (a lighter form than the classical
DM1 adult phenotype; with smaller CTG repeats and
first symptoms onset after 40 years old) presented less
paranoid ideation and psychoticism than Adult Onset
group (classical DM1 adult phenotype). Adult Onset
group had lower scores on Openness and Conscien-
tiousness, and presented a higher risk of developing
a psychiatric disorder.

To summarize, studies using personality disor-
ders and dimensional tools show that DM1 patients
exhibited traits of several personality disorders:
avoidant, obsessive-compulsive, schizotypal, para-
noid, passive-aggressive, narcissistic, and antisocial.
Dimensional models show that a proportion of DM1
patients report higher scores on Harm Avoidance
and lower scores on Persistence, Cooperativeness
and Self-directedness. These dimensions and dis-
orders show interpersonal difficulties and anxiety.
These patients tend to avoid new situations and have
difficulty to commit with others. It is possible that
these results are related to DM1 experience or to
the Central Nervous System (CNS)-related symp-
toms occurring in DM, such as apathy and cognitive
impairment. Main results on personality are provided
in Table 3.

COPING

Coping is a process by which one handles a stress-
ful situation. Coping is part of Lazarus and Folkman’s
transactional model of stress [58]. In this model,
one can use two kinds of coping strategies. The
first, called problem-focused, includes all strategies
used by one to decrease his/her expectations and/or
increase his/her resources to face the situation. The
second kind of coping is called emotion-focused and
regroups all strategies used to decrease emotional
responses induced by the situation. Preference of one
for a range of strategies is stable over time [39, 60].
Context determines the choice of strategy and its effi-
ciency. Coping is a concept broadly used in clinical
health psychology to inquire about how one is dealing
with one’s disease [61].

Ahlstrém & Sjoden [62] found that DM1 patients
use emotion-related strategies twice as often as
problem-focused ones. However, 97% of their sam-
pleused “compensatory muscle movements or tricks”
and 72% used “an appliance or technical resources”
(which are problem-focused strategies) in their every-
day life. Predominant use of emotion-related coping
strategies, such as feeling “Helpless/Hopeless™ about
the disease (83%), “Social comparison” to other per-
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Table 3

Main results on personality

First author Year

Methodology (n)

Main results

Bertrand JA [57]2014

Peric Sb [33] 2014

Laberge L [56] 2013

Sistiaga A [45] 2010

Winblad S [51] 2006

Winblad $ [50] 2005

Meola G [41] 2003

Delaporte C [40] 1998

Fowler WM [48] 1997

Bungener C [8] 1996

Palmer BW [22] 1994

Personality: NEO-FFI;
Self-esteem: RSES

DM1 (200)
Psychopathology: MCMI-II
Other: clinical interview
DM1 (66)

Psychopathology: SCL-90-R;

Personality: NEO-FFI;

Fatigue: DSS; FSS;

Quality of life: SE-36;
LIFE-H

DM1 (200)

Personality: MCMI-1I

DM1 (119), Healthy (54)

Personality: TCIL,;

Other: Facial emotion
recognition tasks

DM1 (50), Healthy (41)

Personality: TCI,;

DMI1 (42), Other muscle
disorders (37), Healthy (31)

Personality: SCID-1&I1

DMI1 (21), DM2 (19),
Healthy (20)

Personality: [PDE

DM1 (15)

Personality: CPI;

Psychopathology: MMPI

NMD (154 including 42
DM1)

Personality: IPDE

DML (15)

Personality: MCMI-1I
DM1 (21)

In general: scores within normal limits

27%: higher N and lower A and Self-esteem

Differences between Mild (n =48) and Adult onset (r=152)

At least one personality disorder: MCMI-II: 75.80%; clinical interview:
58.10%

51.60%: dependent personality

16.10%: paranoid perscnality

22.60%: both dependent and paranoid

32.20%: one or the other

Lower N: lower physical health function, psychological distress, and
higher fatigue, severe muscular impairment

Lower mental health function: lower C, N and daytime sleepiness

Narcissistic, antisocial, aggressive/sadistic, paranoid, psychotic thought,
sincerity traits

Only aggressivefsadistic and paranoid traits are significantly higher in
DM1 than controls

DMLI.: difficulties in recognizing expressions signaling negative emotion
(anger, surprise, fear, and disgust)

Facial emotion recognition ability correlated with the sociability
dimensions of the TCI (cooperativeness and dependence)

Signs of a personality disorder: DM1: 20%; Other muscle disorders:
5.60%; Healthy: 3.40%

None fulfilled DSM-IV criteria

Avoidant behavioral trait: DM1 higher than DM2 who scored higher than
Healthy

Homogeneous personality profiles

Avoidant personality disorder: 26.70% (n=4)

Obsessive-compulsive, passive-aggressive, and avoidant traits (anxious
cluster)

Schizoid, schizotypal, and paranoid traits (odd cluster)

NMD: lower scores on sociability, sense of well-being, socialization,
self-control, tolerance, good impression, achievement, intellectual
efficiency, psychelogical mindedness, flexibility

Avoidant personality disorder: 26.70% (r=4)

Obsessive-compulsive, passive-aggressive, avoidant, schizotypal, and
paranoid traits (anxious and odd clusters)

Signs of dependency and submissiveness : 62%

Note: For more clarity, we did not develop all results. {'=Conscientiousness NEO-FFI scale; CPI=California Psychological Inventory;
DM1 =Myotonic Dystrophy type 1; DM2 =Myotonic Dystrophy type 2; DSM III-R =Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disor-
ders ITI-Revised edition; DSS =Daytime Sleepiness Scale; EHD =Echelle d"Humeur Dépressive, FSHD =Facioscapulohumeral Dystrophy,
FSS =Fatigue Severity Scale; HADS =Hospital Anxiety and Depression Scale; IPDE = International Personality Disorder Examination (//
DSM II); LIFE-H =; Assessment of Life Habits; MADRS =Montgomery and Asberg Depression Rating Scale; MCMI-II = Millon Clinical
Multiaxial Inventory; MMPI =Minnesota Multiphasic Personality Inventory; N =Neuroticism NEO-FFI scale; NEO-FFI NEO-Five Factor
Inventory; NMD =Neuromuscular diseases; RSES =Rosenberg Self-Esteem Scale; SCID-I&II = Structured Clinical Interview for DSM Dis-
orders I & IT (DSM-IV-TR); SCL-90 = Symptom Checklist-90-R; SDS =Zung Self-Rating Depression Scale; SF-36 = 36-item Short Form

Health Survey; TCI = Temperament and Character Inventory.

sons with severe disease or healthier persons (67%),
“Anxious preoccupations” about the disease (55%),
and “Minimization” in terms of life expectations
(15%), was correlated with lower quality of life.
All the problem-focused coping strategies following

were also correlated to lower quality of life: “Accepts
help or leaves it to others” (80%), “Performs the task
with aid of an applicant or other technical resource”
(72%), and “Establishment of control over everyday
life” (13%). Only two coping strategies, one of each
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kind, were correlated with a higher quality of life:
“Stoic acceptation™ of the disease (83%; emotion-
focused strategy) and “Iried alternative treatment”
{(60%; problem-focused strategy). Nitterlund et al.
[63] ran a study specifically on problem-focused cop-
ing. They found similar results as Ahlstrom & Sjdden
[62] about problem-focused coping not being used
widely. Moreover, their results also showed that using
“Devices and tricks” to cope with limitations related
to the disease was the most problem-focused strategy
used by DM1 patients. Nieto et al. [64] highlighted
the influence of coping strategies on pain. In their
study, the strategy “Asking for assistance” (which
refers to problem-focused coping) was associated
with an increase of the pain intensity and pain inter-
ference over time. The strategy “Resting” (which
refers to emotion-focused coping) was associated
with an increase of the pain intensity. Furthermore,
the belief that emotions influence pain was associ-
ated with a decrease of psychological functioning
over time. In their study, Miré et al. [65] found
that pain-related catastrophizing (such as “Symptom
magnification”, “Rumination”, and “Helplessness™)
was associated with poor psychological function-
ing and was increasing pain interference. On the
confrary, perceived social support was associated
with lower pain interference and better psychological
functioning.

To summarize, DM1 patients use more emotion-
focused coping strategies than problem-focused ones,

Table 4

L. Minier et al. / Psychopathology, Personality and Coping in DM 1

even though most of the emotion-focused strategies
are correlated with poor quality of life. The mostcom-
mon coping strategy used by DM1 patients is to have
recourse to “devices and tricks” to confine the lim-
itations inherent to their disease. Coping strategies
relative to those limitations, to restricted life expecta-
tions, and to help from others have a negative impact
on the patients’ quality of life. However, perceived
social support has a positive influence on pain inter-
ference. Disease acceptance and trying alternative
treatment both have a positive impact on the patients’
quality of life. Main results on coping are provided
in Table 4.

DISCUSSIONS

This article reviewed articles published since 1979
on psychopathology features, personality, and cop-
ing in individuals with adult phenotypes of DMI.
Moreover, we compared our findings with those
exposed in the latest literature review [3]. Discus-
sion will be articulated around the three issues that
this review aimed to address: Are DMI1 patients
depressed? Do DM1 patients have a specific psy-
chopathological, personality and coping profile? Are
Ambrosini and Nurnberg’s [3] findings confirmed?
A fourth issue that has emerged from these results
will be address: How can we conceptualize social
difficulties in DM17?7

Main results on coping

First author Year Methodology (n)

Main results

Nieto R [64] 2012 Pain: BPI; SOPA,;

Coping: CSQ; CPCI

DM1 (37)

Pain: NRS; BPI, SOPA;

Psychological functioning: SF-36;

Coping: CSQ; CPCI,

Social support: MSPSS

DMI1 (78), FSHD (104)

Coping: APC

DM1 (46)

Quality of life: SIP; KT

Coping: MACS; 2 interviews (3
months apart) about illness-related
problems and coping with these
problems

DMI1 (32)

Mir6 T [65]2009

Natterlund B [63] 1999

Ahlstrom [62] 1996

High pain intensity associate with “asking for assistance’ and
“resting”, and high catastrophizing

Pain-related catastrophizing associated with poor psychological
functioning and increasing pain interference

Perceived social support associated with lower pain interference and
better psychological functioning

Problem-focused strategies are not often use
Most used coping strategy: “devices and tricks”
Emotion-focused strategies use twice as often as problem-focused ones

Emotion-focused strategies are correlated with poorer quality of life

Note: For more clarity, we did not develop all results. APC = Assessment of Problem-focused Coping self-reported; BPI = Brief Pain Inventory,
CPCI =Chronic Pain Coping Inventory; CSQ =Coping Strategies Questionnaire (Catastrophizing subscale only); DM1 =Myotonic Dystro-
phytype 1; KT =Kaasas test; MACS = Mental Adjustement to Cancer Scale, MSPSS = Multidimensional Scale of Perceived Social Support;
NRS = Numetical Rating Scale pain intensity; SF-36 =36-item Short Form Health Survey; SIP = Sickness Impact Profil; SOPA = Survey of

Pain Attitudes; TCI = Temperament and Character Inventory.
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ARE DM1 PATIENTS DEPRESSED?

Results found in the literature concerning depres-
sion rates vary depending on the study [5-9, 11-22].
Yet, it initially appears that DM1 patients do show
higher depression rates than both the general popula-
tion and other somatic diseases [3, 7, 9, 23, 24, 29].

Brumback [29] and Brumback et al. [66] draw a
hypothesis on the link to be made between DM1 and
depression; they assumed that depression is a disease
mechanism, associated with the patients’ CNS deficit.
Duveneck et al. [24] criticized this hypothesis: they
found similar rates of depression in different muscu-
lar dystrophies and they concluded that depression is
secondary to the disease. By comparing DM1 patients
with and without white matter lesions, Winblad et al.
[13] reached the conclusion that white matter lesions
might “protect” DM1 patients against depression.
Bungener, Jouvent and Delaporte [7] concluded that
DMT1 patients presented an emotional deficit rather
than clinical depression.

On a different level, and while no personality pro-
file has been determined, it can be hypothesized that
the depression component in DM1 is partly linked
to personality. Indeed, studies’ results highlighted a
tendency to negative emotionality and inhibition in
DM1. This result was found in both the Five Factors
Model, with elevated Neuroticism, and the Bioso-
cial Personality Model, with high scores of Harm
Avoidance [50, 57].

However, other authors criticized the methodol-
ogy used to assess depression. Winblad et al. [13]
performed an item-analysis on somatic items and
cognitive affective items of the Beck Depression
Tnventory [67]. They found a significant difference
between those two dimensions: DM1 patients tend
to have high scores on somatic items and low scores
on cognitive affective items. Somatic items include
fatigue, sleepiness and somatic concerns, which are
inherent to the disease. These results demonstrated
the lack of sensibility of the BDI in the DM1 popula-
tion. This criticism of the use of the BDI in DM1
population is also supported by Peric et al’s [16]
results. They suggested that the low depression rates
found in their study, which they considered as closer
to reality, are linked to the use of the HamD instead
of the BDI.

Another hypothesis on the mechanisms underlying
DM1 patients’” emotional deficits had been made by
Gallais et al. [5] where it might be due to symptoms
of apathy, rather than depression. While no psy-
chopathological pattern characteristic of DM1 can be
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concluded in the view of the current literature, apa-
thy does appear as a typical symptom. Apathy was
already reported in Ambrosini and Nurnberg’s review
[3]. Gallais et al. [5] and Rubinsztein et al. [6], thus,
explored this symptom. They concluded that hyper-
somnolence and apathy were independent symptoms,
even though resulting both from the genetic muta-
tion. Indeed, hypersomnolence and apathy were not
correlated with impairment or muscular weakness,
meaning that there are not secondary to muscle dis-
ability. In addition, Gallais et al. [5] found that apathy
was associated with the global cognitive status. Thus,
apathy appears to be a specific symptom in DM1
that must be distinguished from depression, and may
be associated with the CNS impairment involved in
DM1.

Given these elements, it is difficult to conclude on
depression rate among DM1 patients. Yet, it seems
that DM1 patients do at least present an emotional
deficit. Further studies taking into accourt these con-
siderations have to been conducted to answer this
issue.

DO DM1 PATIENTS HAVE A SPECIFIC
PSYCHOPATHOLOGICAL,
PERSONALITY AND COPING PROFILE?

It seems that DM1 patients did not experience more
psychiatric disorders than the general population
[36]. While DM1 patients did not fulfill criteria for
psychiatric diagnosis, tendencies have been found in
terms of personality and psychological functioning.
Indeed, studies on psychopathology and personality
report schizotypal, hypochondria, depression, para-
noia, obsessive-compulsive, and passive-aggressive
tendencies [5-9, 11-20, 23, 24, 29, 30, 33, 36-38,
40, 45]. In other terms, DM1 patients seem to
present excessive preoccupation with body functions
and orderliness, rigidity and relational difficulties.
Studies with a dimensional approach of personal-
ity, confirmed this anxious and inhibited pattern
[50]. Rigidity appearing in DM1 patients’ personality
could be linked to their cognitive impairment: in par-
ticular the lack of flexibility resulting from executive
dysfunction. If there is an association between per-
sonality traits and cognitive deficits that are progres-
sive, is the personality traits’ profile of progressive
nature as well? This question has to be further studied.

Bird et al. [30] concluded that DM1 patients
have an excessive concern with body functions,
depression, and inadequate social adjustment because
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they have to cope with a chronic disease. This pattern
had already been seen in other medical conditions,
such as multiple sclerosis or Duchenne muscular
dystrophy, or such as type A and D personality,
and Neuroticism in chronic disease [69-73]. So far,
there is no psychopathological pattern characteristic
of DM1 patients but the correlation between cog-
nitive disorders and psychopathological problems
could be a sign of a broader cerebral abnormal-
ity. Bird et al. [30] also concluded that patients
with higher physical impairment tend to have higher
psychopathological problems. Brumback et al. [29]
compared DM1 patients with various neuromus-
cular diseases and a healthy control group. The
fact that all patients with neuromuscular diseases,
including DM1, showed hypochondria and hysteria
manifestations leads authors to hypothesize that these
manifestations could be typical of somatic diseases.
In view of the current literature it can therefore be
concluded that DM 1 patients show psychological dis-
tress, such as anxiety and preoccupations with body
functions, rigidity and important interpersonal diffi-
culties, but no more psychiatric disorders than the
general population. Several hypotheses on the link
between DM1 and psychological distress may be
envisaged: the chronicity of the disease, the somatic
aspect, or a cerebral abnormality.

Regarding coping, DM1 patients showed a strong
preference for emotion-focused strategies even
though the most used strategy was using “compen-
satory muscle movements or tricks” (which is a
problem-focused strategy) [62, 63]. DM1 patients’
rigidity, previously described, is also reflected in the
choice of coping strategies: DM1 patients seem to
keep widely using emotion-focused coping strate-
gies even if they are associated with a lower quality
of life. Ahlstrom and Sjoden [62] hypothesized that
this tendency results from their lack of control on the
consequences of the disease.

ARE AMBROSINI AND NURNBERG’S [3]
FINDINGS CONFIRMED?

Our review only partially confirms Ambrosini and
Nurnberg’s [3]: DM1 patients do show schizoid and
paranoid traits [8, 30, 33, 38, 40, 45]. However, we
did not find any study reporting hypomanic man-
ifestations. In addition to the fact that the terms
“epileptoid” and “hysteroid” are not used anymore in
recent studies; we did not find any study describing
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atypical fits and sudden paralysis or hallucina-
tions and delusional thoughts. Finally, prevalence of
schizophrenia, previously found in Ambrosini and
Numberg’s review [3], is not reported in the recent
literature. Rather than a diagnosis of schizophrenia, it
seems that DM 1 patients showed schizoid and schizo-
typal traits [8, 30, 40].

HOW CAN WE CONCEPTUALIZE
SOCIAL DIFFICULTIES IN DM1?

This review highlights some elements which
could partly explain the social difficulties found in
a proportion of DM1 patients: schizotypal, para-
noia, obsessive-compulsive (interpersonal control)
and passive-aggressive tendencies are a first ele-
ment explaining this problem. Sistiaga et al. [43]
ask themselves if these attitudes are specific pat-
terns of personality or simply the consequence of
DM1 patients” motor and cognitive impairment. Per-
sonality disorders were not predominant in DM1
patients, but when one was diagnosed, the most com-
mon was the avoidant personality disorder [8, 39].
One of the symptoms of this personality disorder is
specifically social inthibition. The rest of this person-
ality disorder’s definition (“feelings of inadequacy,
and hypersensitivity to negative evaluation” [39]) fol-
lows the same line. Regarding personality traits, even
though no specific profile has been highlighted, some
patients showed high scores on Neuroticism and low
scores on Agreeableness [57]. Two components of
Neuroticism can be especially linked to social with-
drawal: malaise in the presence of others and shyness.
Agreeableness refers to the qualitative aspect of inter-
personal interaction, which includes altruism, trust
in others, compliance, and sensibility to others. Fur-
thermore, authors studying DM1 patients’ ability to
recognize facial expressions made the link between
the fact that DM1 patients show lower sensitivity to
anger and disgust and white matter lesions conduc-
tion to limbic system dysfunctions. This system is
underlying social cognitive impairment, which might
partly explain DM1 patients” difficulties to take part
in social situations [52, 53]. In addition to these dif-
ficulties in emotion recognition, DM1 patients also
show areduced facial expressivity (due to facial mus-
cle weakness) which could participate to their social
difficulties. DM1 patients’ social withdrawal might
also be reinforced by their choice of coping strategies.
The ones involving others help are associated with
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a poor quality of life [62]. Evolution of the disease
and the increased impairments going with it can be
difficult to accept for patients. Regarding the part
of depression and anxiety, according to Bungener et
al’s [8] conclusion, it cannot explain neuropsychi-
atric DM 1 characteristics, such as social withdrawal
and isolation,

Grahams et al. [74] pointed out the potential of
Acceptance and Commitment Therapy (ACT; a form
of Cognitive Behavioral Therapy) and traditional
Cognitive Behavioral Therapy (CBT) in muscle dis-
orders to improve quality of life and mood even
though patients experience increasing muscle weak-
ness and impairments. ACT had been found efficient
to reduce distress in patients with multiple sclerosis
[75]. In Europe, a study on the efficiency of tradi-
tional CBT for managing DMI1-related symptoms
(such as fatigue and reduced activity) is currently
being conducted [76]. In a more recent paper, Gra-
hams et al. [77] discuss the results of Fujino et al.
[78] and point out the potential therapentic benefits
of cognitive rehabilitation for myotonic dystrophy
patients. Authors stressed that even the evaluation
itself (prior to cognitive rehabilitation interventions)
could be beneficial for the patients’ and their relatives
and clinicians’ perception of the patients’ difficulties.
We believe that the Cognitive Remediation Therapy
could also be a lead to explore for the treatment
of DM1 patients” social cognitive impairment. This
method has already been found effective to signifi-
cantly improve several cognitive domains including
social cognition in schizophrenia [79]. However, the
impact of apathy as a potential limitation for DM1
patients’ participation in classically structured psy-
chotherapies has not been demonstrated yet, but may
have to be considered.

LIMITATIONS

Our exclusion criteria are themselves a limitation;
we did not include articles written in languages other
than English or French, and therefore we did not take
into account a part of the available literature. The
choice tonot include qualitative studies also deprived
our review of another perspective of DM1 patients’
difficulties.

The sample size of most of the studies included in
this review is also a limitation. Only two articles had a
sample of 200 participants, two articles had a sample
between 100 and 200 participants, and eight articles
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included between 50 and 100 participants. At the end,
the majority of the studies we reviewed (27 studies)
included less than 50 participants. But on the other
hand, the fact that DM1 is a rare disease makes it
difficult to constitute larger samples.

The superposition of psychiatric and somatic
symptoms adds another difficulty for making proper
conclusions. Apathy, hypersomnolence and depres-
sion present clinically overlapping symptoms such as
fatigue, lack of motivation, diminished activity levels,
and social withdrawal. These symptoms can be seen
as depressive symptoms or DM1-related symptoms
depending on the tool used.

Finally, the lack of homogeneity of the scales used
among studies constituted a problem to compare the
different studies, and we were not able to conduct
a proper meta-analysis. Tssues of the methodology
used to assess depression in studies we reviewed have
already been addressed. Regarding personality rates
in DM1 patients, Delaporte [40] suggests that this
issue is due to the differences between personality
tests used in studies.

CONCLUSIONS

In conclusion, this review permitted the clari-
fication of the psychological functioning of DM1
patients. Results on psychopathology highlighted
some tendencies: interpersonal difficulties, apathy,
dysphoria, and concerns about boedily functioning
[5, 6, 8, 21, 29, 30, 33, 37, 38, 40, 41, 45, 43,
50, 51, 57]. Yet, those psychopathological manifes-
tations seem to be variable, with the exception of
apathy which is a recurrent symptom in DM 1. More-
over, apart from depression and personality disorders,
DM1 patients do not show more psychiatric disorders
than the general healthy population [36]. Depres-
sion results should be considered while keeping in
mind theoretical and methodological issues regard-
ing its evaluation. Furthermore, future research must
use instruments validated in the DM1 population to
assess depression. Several symptoms of personality
disorders were found in the DM1 population, such
as obsessive-compulsive, schizotypal, paranoid, and
passive-aggressive traits [8, 33, 38, 40, 45]. The most
recurrent personality disorder found in this popula-
tion is the avoidant personality disorder [ 8, 40]. Based
on tendencies observed among DM 1 patients, we did
provide elements to conceptualize their social with-
draw. Apathy, social inhibition relative to personality
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traits, difficulties to interpret others™ emotions, and
the malaise felt by the patients when others have
to help them get things done could partially explain
DM1 patients’ difficulty to interact with others.
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4. Conclusion de la littérature concernant les aspects
psychopathologiques

Cette revue de littérature vient compléter la partie théorique en apportant des élements
psychopathologiques dans la description de la population DM1. Toutefois, la partie
expérimentale de ce travail de thése porte sur des aspects psychologiques. En effet, compte
tenu du nombre limité d’études portant sur I’évaluation dimensionnelle de la personnalité (et
notamment selon la théorie des Big Five) chez les patients atteints DM1, nous en proposons la
mesure en chapitre 8. De plus, le coping n’ayant pas non plus été le sujet de nombreux articles
et la régulation émotionnelle n’ayant méme jamais été évaluée dans cette population, nous
avons réalisé une étude sur ces deux concepts (voir chapitre 9). Une meilleure compréhension
de ces caractéristiques psychologiques permettrait de préciser et d’enrichir les propositions de

prises en charge psychothérapeutiques pour les patients atteints de DML1.
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Synthesede la littérature concernant les aspects
psychopathologiques

Les patients atteints de DM1 ne présentent pas plus de troubles psychiatriques que la
population générale, a I’exception de la dépression (Kalkman, Schillings, Zwarts, Van
Engelen, & Bleijenberg, 2007). Les taux de depression varient selon les études mais il
semble que les patients presentent des taux supérieurs a ceux trouvés dans la population
générale et dans d’autres maladies somatiques (Brumback, 1987 ; Bungener, Jouvent, &
Delaporte, 1998 ; Colombo, Perini, Miotti, Armani, & Angelini, 1992 ; Duveneck, Portwood,
Wicks, & Lieberman, 1986 ; Gallais et al., 2015 ; Kobayakawa, Tsuruya, & Kawamura,
2012). Toutefois, plusieurs auteurs émettent des critiques quant a I’évaluation de la
dépression dans la DM1 qui pose notamment la question de I’adéquation des outils utilisés
(Winblad et al., 2010), ainsi que de la superposition des symptdomes dépressifs avec ceux
inhérents a la DM1 (Gallais et al., 2015).

Bien que les patients ne présentent pas plus de troubles psychiatriques que la
population générale, on observe des tendances en termes de personnalité et de
fonctionnement psychologiques. 1ls présentent des traits propres a divers troubles de la
personnalité (évitant, obsessionnel-compulsif, schizotypique, paranoide, passif-agressif,
narcissique et antisocial). On releve notamment une préoccupation excessive pour le
fonctionnement du corps, ainsi qu’une tendance a étre ordonné, des rigidités et des difficultés
interpersonnelles. Les études dimensionnelles de la personnalité confirment un profil anxieux
et inhibé. La rigidité peut étre mise en lien avec les troubles cognitifs (notamment le manque
de flexibilité qui résulte des troubles dysexécutifs).

Ces résultats font emerger plusieurs pistes psychothérapeutiques a explorer. Graham et
al. (2015) proposent notamment I’application de I’ACT et des TCC pour améliorer la qualité
de vie et I’humeur des patients atteints de maladies musculaires, et cela malgré la progression
de leur atteinte musculaire. En Europe, I’étude Optimistic témoigne de I’efficacité d’un
programme TCC adapté a la population DML sur I’activite, la participation sociale, ainsi que

sur la fatigue et la somnolence diurne (Okkersen et al., 2018).
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Chapitre 6 : Objectifs et hypothéses

1. Les objectifs

L’objectif principal de nos deux études (chapitres 8 et 9) est d’approfondir les
connaissances et la compréhension des caractéristiques psychologiques des patients atteints de
DM1 en mettant en lien des symptdmes de cette maladie (la fatigue et I’apathie) avec des
concepts contemporains issus de la psychologie de la personnalité et de la psychologie de la
santé (ici le coping et la regulation émotionnelle). In fine, il s’agit de dégager de nouvelles
pistes de prises en charge psychologiques pour ameliorer le vécu et la qualité de vie des
patients atteints de DM1. Pour cela, nous proposons d’évaluer la personnalité d’un échantillon
de 60 patients en nous référant au Modele de personnalité en Cing Facteurs (Big Five), ainsi
que leurs processus émotionnels en nous réferant aux concepts de coping et de régulation
émotionnelle. Le genre ayant une influence sur la prise en charge psychothérapeutique, en
termes de recherche d’aide et de préférence pour un type de psychothérapie (Liddon et al.,
2018), nous proposons egalement d’évaluer les différences liées au genre en termes de
personnalité, de coping et de régulation emotionnelle dans la population DM1. Nous nous
sommes posé les questions suivantes :

(i) Notre échantillon de patients atteints de DM1 présente-t-il les mémes caractéristiques
de personnalité que celles observées chez des patients canadiens par Bertrand et al. (2014) ?
Les scores obtenus par leur échantillon étaient globalement dans la moyenne pour les cing
dimensions, a I’exception de 27 % de I’échantillon qui obtenait simultanément des scores
élevés a la dimension N et bas a la dimension A.

(ii) Notre échantillon de patients montre-t-il les mémes différences de personnalité liées
au genre que celles constatées dans la population générale (Schmitt et al., 2008) ? En d’autres
termes, les femmes atteintes de DM1 présentent-elles des scores supérieurs a toutes les
dimensions a I’exception de la dimension O, en comparaison aux hommes atteints de DM1 ?
Ces différences liées au genre n’ont, a notre connaissance, pas encore été évaluées dans la
population DM1.

(iii) Quelles stratégies de coping notre échantillon de patients utilise-t-il ? Deux études
menées sur les stratégies de coping générales dans la population DM1 témoignent d’une
utilisation supérieure des stratégies de coping centrées sur I’émotion, par rapport a celles
centrees sur le probléeme (Ahlstrom & Sjoden, 1996 ; Natterlund & Ahlstrom, 1999). Nous

proposons dans notre étude une analyse de 10 stratégies spécifiques de coping, ainsi qu’une
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analyse des différences liees au genre dans I’utilisation de celles-ci. Ces différences n’ont, a
notre connaissance, jamais été étudiées dans la DML1.

(iv) Notre échantillon présente-t-il une préférence pour I’une des stratégies de régulation
émotionnelle suivantes : la Réévaluation cognitive et la Suppression expressive ? Existe-t-il,
au sein de notre échantillon de patients, des différences de personnalité liées au genre dans
I’utilisation de ces deux stratégies ? A notre connaissance, la régulation émotionnelle n’a
encore jamais été étudiée dans la population DML1.

(v) Existe-t-il un lien entre les traits de personnalité et les stratégies de coping et de
régulation émotionnelle d’une part et la fatigue et I’apathie d’autre part? Concernant la
personnalité, les résultats de Bertrand et al. (2014) attestent de liens entre la gravité de la
maladie (mesurée par la répétition CTG et I’atteinte musculaire) et toutes les dimensions de la
personnalité, a I’exception de E. Concernant le coping, deux stratégies (Demander de I’aide et
Repos) sont associées a une augmentation de I’intensité de la douleur dans la population DM1
(Nieto et al., 2012). Ces études témoignent donc de liens entre personnalité et coping d’une
part et I’expression de la DM1 d’autre part. La fatigue et I’apathie étant des symptdmes
typiques de la maladie, nous nous pencherons sur leur influence sur la personnalité, le coping
et la régulation émotionnelle.

(vi) Quelles conclusions pouvons-nous tirer de nos résultats pour la prise en charge de
ces patients ?

2. Les hypotheses

2.1. Les hypotheses concernant les spécificités de personnalité
chez des patients atteints de DM1 (article 2)

Au vu des définitions des Big Five, nous avions émis une série d’hypothéses cliniques
en rapport avec des symptdémes typiques de la DM1. Notamment nous pensions que les
dimensions «sociales » E et A, ainsi que les dimensions C et O seraient faibles chez ces
patients sujets a de I’apathie (notamment & cause du manque d’envie, d’implication et de
I’émoussement affectif qui en découlent), de la fatigue, du déficit de cognition sociale et de
théorie de I’esprit, de I’isolement social ou encore des troubles dysexécutifs. Nous supposions
également que la dimension N serait élevée a cause de la gravité et de I’'imprévisibilité de la
maladie, du mangue de traitement disponible, de la fatigue, ou encore de I’isolement social.

Nous avons ensuite confronté nos hypothéses a la littérature existante. Dans I’étude de

Bertrand et al. (2014), lorsque I’échantillon est pris dans son ensemble, les patients atteints de
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DM1 présentent des scores aux Big Five dans la norme. Ce qui infirmerait donc toutes nos
hypotheéses. Toutefois, 27 % des 200 patients inclus dans cette étude obtiennent des scores a la
dimension N élevés et bas a la dimension A. De plus, la gravité de la maladie, mesurée par
I’importance de la répétition CTG et de I’atteinte musculaire, est en lien avec toutes les
dimensions de la personnalité, a I’exception de E. Ce résultat va donc dans le sens de notre
intuition d’une influence des symptdmes propres a la DM1 sur la personnalité. Du fait de ce
résultat et du peu d’études portant sur les Big Five dans la population DM1 disponibles dans
la littérature (seulement deux études canadiennes qui semblent étre realisées sur le méme
échantillon (Bertrand et al., 2014 ; Laberge, Mathieu, et al., 2013)), nous avons fait le choix
de tester nos hypotheses initiales dans un échantillon francais de patients atteints de DM1. De
plus, la littérature dans la population générale faisant état de différences de personnalité liées

au genre, nous avons exploré ces différences dans la population DM1.

Hypothese 1 : Les patients atteints de DM1 présentent un profil de personnalité différent
de celui trouvé dans la population générale avec des scores inférieurs aux dimensions E, A, C
et O et des scores supérieurs a la dimension N.

Hypothése 2 : Les scores obtenus aux dimensions E, A, C et O seront diminués par la
sévérité de la fatigue et de I’apathie. Au contraire, les scores obtenus a la dimension N seront
augmentés par ces deux symptomes.

Nous n’avons pas formulé d’hypothese concernant les différences de genre qui ont été

évaluées de maniére exploratoire.

2.2. Les hypothéses concernant le coping chez des patients
atteints de DM1 (article 3)

Les symptdmes résultants des atteintes du SNC dans la DML, tels que I’apathie, la
somnolence diurne, la fatigue excessive, le déficit de cognition sociale et de théorie de I’esprit
et le syndrome dysexécutif, induisent une baisse de la motivation, des difficultés de mise en
action, de planification et de I’isolement social qui pourraient impacter la mise en place active
de stratégies pour faire face a la maladie. L’étude de la maniere dont ces patients font face a
leur maladie et en gérent les conséquences prend ainsi tout son sens et peut apporter des
éléments permettant de développer leur prise en charge psychologique. Si les études sur le
coping dans la DM1 montrent une préférence marquée de la part des personnes atteintes de
DML pour I’utilisation des stratégies centrées sur I’émotion en comparaison a celles centrées
sur le probleme (Ahlstrom & Sjoden, 1996 ; Natterlund & Ahlstrom, 1999), aucune de ces
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études n’a étudié les différences liées au genre dans cette population. Il a donc été difficile de
formuler une hypothése concernant ces différences. Dans la population générale, les femmes
ont plus souvent recours aux stratégies centrées sur I’émotion, tandis que les hommes ont plus
souvent recours a celles centrées sur le probleme. Toutefois, il a été démontré que dans un
contexte de stress quotidien cette tendance s’inverse (Ben-Zur & Zeidner, 1996). Les patients
atteints de DM1 présentent-ils les mémes différences liées au genre que celles observées dans
la population générale ? La maladie constitue-t-elle un stress quotidien qui inverserait ces
differences ? De plus, les études disponibles dans la littérature montrent I’importance du
coping dans la qualite de vie et I’expérience de la douleur dans la DM1. L’apathie et la fatigue
étant des symptdmes typiques de la DM1 nous avons éetudié dans notre étude leurs possibles

liens avec le coping.

Hypothése 3: Les scores de toutes les stratégies de coping seront diminués par la
sévérite de la fatigue et de I’apathie.
Nous n’avons pas formulé d’hypothese concernant les différences de genre qui ont été

évaluées de maniére exploratoire.

2.3. Les hypothéses concernant la régulation émotionnelle chez
des patients atteints de DM1 (article 3)

Aucune étude n’a encore étudié la régulation émotionnelle dans la population DM1
malgré les problémes émotionnels rencontrés par ces patients. Ils présentent notamment des
difficultés a reconnaitre les expressions faciales relatives aux émotions négatives (telles que la
colére, le dégolt et la peur) chez autrui (Kobayakawa et al., 2010 ; Takeda et al., 2009 ;
Winblad et al., 2006). Par ailleurs, leur propre expressivité faciale est réduite par I’atrophie
des muscles de leur visage (Turner & Hilton-Jones, 2010). Ces problémes ont un impact sur la
vie sociale des patients. De plus, nous nous questionnons quant a I’influence de I’apathie (et
notamment de I’émoussement affectif qui en découle) et de la fatigue sur le ressenti et
I’expression des émotions des patients atteints de DM1. Nous avons donc mené une étude
exploratoire afin d’apporter des connaissances sur I’utilisation de deux stratégies de régulation
émotionnelle régulierement etudiées dans la littérature : la Réévaluation cognitive et la
Suppression expressive. L’utilisation de la Réévaluation cognitive, dans la population
générale, est associee a une attitude optimiste et a un ressenti d’émotions positives qui
pourraient étre des atouts face a la maladie (Gross & John, 2003). Tandis que I’utilisation

répétée de la Suppression expressive est associée, dans la population générale, a un ressenti
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d’émotions négatives ainsi qu’a des ruminations a postériori, un moindre ressenti d’émotions
positives (qui sont également supprimées) et a des difficultés interpersonnelles (Gross & John,
2003). Concernant les différences liées au genre dans [I’utilisation de la régulation
émotionnelle dans la population générale, les résultats different selon les études et surtout
selon les classes d’ages (Gross & John, 2003 ; Nolen-hoeksema & Aldao, 2011). Nous avons
donc décidé de ne pas formuler d’hypothéese sur les différences liées au genre dans la
population DM1 et d’également les évaluer de maniére exploratoire.

Hypothése 4: Les scores des stratégies de régulation émotionnelle Réévaluation
cognitive et Suppression expressive seront diminués par la sévérité de la fatigue et de
I’apathie.

Nous n’avons pas formulé d’hypothese concernant la préférence d’une stratégie de
régulation émotionnelle sur I’autre, ni concernant les différences liées au genre qui ont éeté

évaluées de maniere exploratoire.
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Chapitre 7 : Méthodologies générale et spécifiques aux
articles 2 et 3

1. Les accords éthiques

Cette recherche a obtenu un avis favorable du comité d’éthique de I’Unité de Formation
et de Recherche des Sciences Psychologiques et des Sciences de I’Education (UFR SPSE) de

I’Université Paris Nanterre (n° avis : 2018-5).

2. La procédure

Le recrutement des participants a eté effectué au Centre de Reéférence Maladies
Neuromusculaires aux Hopitaux Universitaires Henri Mondor-Albert Chenevier (AP-HP). La
recherche a été proposée par le neurologue a 78 de ses patients atteints de DM1. Sur
I’ensemble de ces patients, 60 ont accepté d’y participer. Tous les patients intéressés se
voyaient remettre une lettre d’information concernant I’étude et ceux qui acceptaient de
participer étaient ensuite recus par le psychologue. Notre recherche comportait un unique
entretien durant lequel le psychologue commencait par vérifier le critere d’inclusion « pas
d’historique de pathologie psychiatrique ». Pour ce faire, le psychologue demandait au patient
si (i) il avait déja été hospitalisé et pour quelle(s) raison(s) et (ii) si il avait pris par le passé ou
prenait actuellement un traitement pharmacologique. Au vu des réponses données, il évaluait
un possible trouble psychiatrique. Une fois ce critere Vérifié, les patients prenaient
connaissance et signaient un formulaire de consentement. Ensuite, le psychologue évaluait
I’apathie a I’aide d’un hétéro-questionnaire. Les patients devaient en plus remplir des auto-
questionnaires qui recueillaient des données sociodémographiques et mesuraient I’humeur
dépressive, la fatigue, le coping et la régulation émotionnelle. Toutes les données cliniques
(répétition CTG et atteinte musculaire) ont été recueillies sur la base de données de
I’observatoire nationale francais des dystrophies myotoniques (DM-SCOPE) avec I’accord

des participants.

113



3. Les instruments

3.1. Le questionnaire sociodémographique
Le questionnaire sociodémographique incluait I’age, le genre, le niveau d’études, ainsi

que I’age a I’apparition du premier symptome.

3.2. L'évaluation de l'atteinte musculaire

L’évaluation de I’atteinte musculaire a été réalisée a I’aide de la Muscular Impairment
Rating Scale (MIRS ; Mathieu, Boivin, Meunier, Gaudreault, & Begin, 2001 ; n = 55 patients
atteints de DM1). Cette échelle permet de détecter et de mesurer les symptémes musculaires
typiquement associés a la DM1. Sa passation nécessite d’étre réalisée par un clinicien ou un
kinésithérapeute ayant de bonnes connaissances du test manuel du muscle et de la DM1. La
MIRS est une échelle ordinale en cing niveaux de 1 «pas d’atteinte musculaire » a 5
« faiblesse proximale sévére » qui permet de tester 11 groupes de muscles. Les fiabilités intra
et inter-juges ont été validées (respectivement kappa pondéré = 0,84 et kappa pondéré = 0,77

a0,79). La validité convergente a été validée a I’aide du Functional Status Index (FSI).

3.3. L’évaluation de la dépression

L’Echelle d’Humeur Dépressive (EHD ; Radat, Lafittau, Ouallet, Brochet, & Jouvent,
2007) permet d’évaluer deux versants de I’humeur dépressive : le déficit émotionnel et la
perte du contr6le émotionnel. L’évaluation de ces aspects de I’humeur dépressive semble
particulierement pertinente pour les patients atteints de DM1. Les auteurs recommandent
d’ailleurs I’utilisation de I’EHD dans les affections neurologiques en général. En effet, elle
rend possible I’établissement de corrélations avec les atteintes du systeme nerveux central.
L’évaluation clinique catégorielle des troubles de I’humeur ne permettant pas de faire ressortir
ces correlations. La validation de cette échelle de 11 items s’est faite auprés de 77 patients
atteints de sclérose en plaques. Les possibilités de réponses se font sur des échelles de Likert
en quatre points. Les auteurs ont réalisé une analyse en composante principale (ACP) dont il
ressort une structure a deux facteurs : Perte de contr6le émotionnel (7 items), qui explique
33,5% de la variance globale, et Emoussement affectif (4 items), qui explique 20% de la
variance globale. La consistance interne est de 0,87 pour le score global, de 0,89 pour la sous-
échelle Perte de contrdle et de 0,71 pour la sous-échelle Emoussement affectif. La validation
externe a été réalisée a I’aide du State-Trait Anger Expression Inventory (STAXI;
Spielberger, 1988) et de la Beck Depression Inventory (BDI — version de 21 items ; Beck,
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Steer, & Garbin, 1988). La Perte de contr6le est corrélée positivement a la Colere-état du
STAXI. Le score global et les deux sous-échelles de I’EHD sont corrélés positivement a
I’intensité dépressive globale de la BDI.

3.4. L'évaluation de la fatigue

Le Checklist Individual Strength questionnaire (CIS ; Vercoulen, Alberts, &
Bleijenberg, 1999) a permis I’évaluation de la fatigue. Ce questionnaire évalue quatre
dimensions : (i) Expérience subjective, ou intensité, de la fatigue (note seuil > 35 pour la
fatigue excessive ; Vercoulen et al., 1994), (ii) Réduction de la concentration, (iii) Réduction
de la motivation et (iv) Réduction du niveau d’activite physique. Ces quatre facteurs
correspondent a la définition dimensionnelle de la fatigue (Beurskens et al., 2000). Cet auto-
questionnaire est composé de 20 affirmations. Chaque item est composé d’une échelle de
Likert en sept points. Plus le score est élevé, plus le handicap est important. Dans I’étude de
validation anglaise, les sous-échelles permettaient d’expliquer 67,7 % de la variance. Les
propriétés psychométriques étaient trés satisfaisantes puisque les alphas de Cronbach,
représentant la consistance interne, pour I’ensemble du CIS étaient de 0,90 et de 0,88, 0,92,
0,83 et 0,87 respectivement pour les sous-échelles (Vercoulen et al., 1994). Enfin, les résultats
du CIS étaient comparables aux résultats d’une échelle visuelle analogique sur la fatigue, a
ceux des échelles d’épuisement et au besoin de récupération d’un outil mesurant le « burn-
out » (MBI-GS ; Beurskens et al., 2000). Le CIS a été validé dans une population de 51
patients atteints de sclérose latérale amyotrophique (Panitz, Kornhuber, & Hanisch, 2015). Ce
questionnaire a été utilisé dans plusieurs études portant sur la fatigue chronique.

La version francaise de ce questionnaire n’ayant pas encore fait I’objet d’une étude de
validation, nous I’avons évalué aupres de trois groupes : (i) étudiants (n = 205 ; 81,95 % de
femmes ; age moyen = 20,68, e.t. = 3,48), (ii) tout-venants recrutés sur internet (n = 136 ;
81,62 % de femmes ; 4ge moyen = 32,27, e.t. = 15,61), et (iii) un échantillon de patients
atteints de DM1 (n = 70; 60 % de femmes; dge moyen = 46,37, e.t. = 11,09). Cette
évaluation a fait I’objet d’une présentation, sous forme d’un poster (Lignier et al., 2015). La

figure ci-dessous représente les résultats de I’analyse factorielle pour chacun des groupes.

115



Etudiants (n = 205)

Internet (n = 136)

Patients DM1 (n = 70)

( N\ [ Y4 )
Facteur 1 —42,88 % Facteur 1 — 41,90 % Facteur 1 — 25,10 %
« Expérience subjective de fatigue » « Réduction de la concentration » « Expérience subjective de fatigue »
Items 1, 2*, 4, 6, 9, 12, 14, 16, 20 Items 3, 8, 11, 13, 19 Items 1, 2*, 4, 6, 12, 16
=.94 =.88 =.79
\_ J Uz AN y,
( ) Y4 )
Facteur 2 - 11,62 % Facteur 2 -12,24 % Facteur 2 -14,84 %
« Réduction de I’activité physique » « Réduction de I’activité physique » « Réduction de la concentration »
Items 7, 10, 17 Items 7, 10, 17 Items 3, 8, 11, 13, 19
=, =.90 =.79
=% J J J
) ) )
Facteur 3-9,19 % Facteur 3 -8,62 % Facteur 3-8,72 %
« Réduction de la concentration » « Expérience subjective de fatigue » « Réduction de la motivation »
Items 3, 8, 11, 13, 18*, 19 ltems 1, 2%, 4,6, 9, 12, 14, 16, 20 Items 5, 15, 18
= .86 =.92 =.69
\_ J Uz AN y,
) ) )
Facteur 4 -5,77 % Facteur 4 —7,56 % Facteur 4 - 7,87 %
« Réduction de la motivation » « Réduction de la motivation » « Réduction de I’activité physique »
Items 5, 15 Items 5, 15, 18 Items 7, 9%, 10, 14*, 17, 20*
=.55 =.77 =.81
\_ J Uz AN y,

69,46 % de la
variance expliquée

70,32 % de la
variance expliquée

* . items placés dans des facteurs différents dans la version anglaise

56,52 % de la
variance expliquée

Figure 8. Représentation des résultats de I’analyse factorielle de la CIS dans trois échantillons : étudiants, tout-venants et

patients atteints de DM1.

Le CIS explique respectivement 69,46 % et 70,32 % de la variance dans les échantillons

d’étudiants et tout-venants recrutés sur internet. Ce chiffre est de 56,52 % dans I’échantillon

de patients atteints de DM1. Les résultats obtenus dans les groupes d’étudiants et de tout-

venants sont comparables : I’item 2 n’est pas retrouvé dans la sous-échelle Réduction de la

motivation mais dans la sous-échelle Expérience subjective de la fatigue. Dans I’échantillon

d’étudiants, I’item 18 passe de la sous-échelle Réduction de la motivation a la Réduction de la

concentration. Dans I’échantillon de patients atteints de DM1, les résultats sont assez

differents de la version initiale anglaise. Toutefois c’est le seul échantillon qui comporte le

méme ordre de facteurs que celui trouvé dans la version originale. Les items 2, 9, 14, 20 ne

sont pas retrouvés dans la sous-échelle Expérience subjective de la fatigue mais dans la
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Réduction de I’activité physique. Les alphas de Cronbach sont supérieurs ou proches de 0,70
a I’exception de la sous-échelle Réduction de la motivation dans I’échantillon d’étudiants. La
structure factorielle dans I’échantillon de tout-venants est la plus proche de la version
originale. Cela peut s’expliquer par le fait que cet échantillon est le plus proche de celui de
I’étude de validation de Beurskens et al. (2000) qui a été menee aupres d’employes sains (n =
75 ; &ge moyen = 35 ans) et d’employés souffrant de fatigue (n = 144 ; &ge moyen = 44 ans).
Toutefois, pour cet échantillon, le facteur « Expérience subjective de la fatigue » arrive
seulement en troisieme position, et non en premiére comme dans I’étude de validation. Alors
que dans nos échantillons d’étudiants et de patients ce facteur arrive bien en premiére
position. Dans I’échantillon de patients, il est difficile de distinguer la fatigue subjective de
I’activité physique ; les sous-échelles contenant un mélange d’items. Le handicap physique et
la fatigue ont d0 influencer la maniere dont les patients ont rempli le questionnaire. Ce point
semble montrer I’importance d’avoir des outils adaptés a la maladie. Enfin, nos trois
échantillons ne présentent pas les mémes caractéristiques : le groupe étudiants est plus
important mais également plus jeune, tandis que le groupe patients est plus agé.

3.5. L'évaluation de I'apathie

L’apathie a été mesurée a I’aide de I’Apathy Evaluation Scale-Clinician version (AES-C
; Marin, Biedrzycki, & Firinciogullari, 1991). L’apathie résulte d’un déficit qui touche
simultanément le plan comportemental, cognitif et émotionnel. Les trois versions de I’AES
(clinicien, sujet et informant) permettent la mesure de ces trois composantes. Nous ne nous
intéressons ici qu’a la version dispensée par le clinicien. La premiére partie de cette échelle
hétéro-évaluative comporte 18 items avec des échelles de Likert en quatre points. La seconde
partie prend la forme d’un entretien dirigé qui explore les intéréts, I’activité et le quotidien du
sujet. La cotation se base sur I’évaluation a la fois des informations verbales et non verbales.
Les scores sont compris entre 18 et 72 ; un score élevé témoignant d’une apathie importante.
L’étude de validation de I’AES a été menée aupres de quatre populations : (i) sujets ayant eu
un accident vasculaire touchant I’hémisphere droit ou gauche (n = 41), (ii) sujets
probablement atteints de la maladie d’Alzheimer (n = 21), (iii) sujets souffrant de dépression
majeure (n = 30) et (iv) groupe controle de personnes agees saines (n = 31) (Marin,
Biedrzycki, & Firinciogullari, 1991). L’échelle était administrée par deux cliniciens. Le
groupe contréle présentait une moyenne de 26 (et = 6) pour les deux évaluateurs
(respectivement moyenne = 26, e.t. = 6,20 et moyenne = 25,80, e.t. = 5,80). La consistance

interne (o de Cronbach = 0,90), le test-retest (r de Pearson = 0,88) et la fidélité inter-juges
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(coefficient de corrélation intraclasse = 0,94) sont satisfaisants. Au vu de leurs résultats,
I’AES permet une bonne discrimination du niveau d’apathie entre les groupes de patients ainsi
qu’une bonne discrimination du niveau d’apathie par rapport a la dépression et a I’anxiété. De
plus, la consistance interne de I’AES-Clinicien a récemment été démontrée dans la population
DM1 (« de Cronbach = 0,87) par Gallais, Gagnon, Coté, Forgues Laberge (2018, n = 50).

3.6. L'évaluation de la personnalité (article 2)

Le Big Five Inventory de John et al. (1991) permet d’évaluer les cing grandes
dimensions de la personnalité. La version francaise du BFI (le BFI-Fr) a été traduite et validée
auprés d’une population d’étudiants (n = 2 499) par Plaisant, Courtois, Réveillére,
Mendelsohn et John (2010a). Ces auteurs ont, dans un premier temps, confirmé la structure
factorielle du BFI-Fr (consistance interne en moyenne de 0,79). Les scores moyens et écart-
types obtenus par I’échantillon francais sont similaires a ceux obtenus par I’échantillon
américain. Dans un second temps, ils ont verifié la validité convergente et discriminante du
BFI-Fr par rapport au NEO-PI R (Costa & McCrae, 1992) ; les alphas de Cronbach pour les
cing dimensions du BFI-Fr et pour le NEO-PI R sont supérieurs a 0,70 (0,81 en moyenne pour
le BFI-Fr et 0,88 pour le NEO-PI R). De plus, les corrélations entre les dimensions
équivalentes de ces deux tests sont fortes (0,74 en moyenne et p < 0,001). Composé de 45
items dans sa version francaise, le BFI-Fr se présente sous la forme d’une liste de courtes
affirmations sur lesquelles le sujet doit se positionner & I’aide d’une échelle de Likert en 5
points allant de « Fortement en désaccord » a « Fortement d’accord ». Ce questionnaire se
caractérisant par sa briéveté de passation et sa facilité de compréhension est un outil idéal

pour des patients présentant une grande fatigabilité comme ceux atteints de DM1.

3.7. L'évaluation du coping (article 3)

La version frangaise du Ways of Coping Checklist-Revised (WCC-R), traduite et
validée, auprés d’une population de tout-venants (n = 177 adultes), par Graziani, Rusinek,
Servant, Hautekeete-Sence et Hautekeete (1998), est composée de 38 items sous la forme
d’affirmations sur lesquelles le sujet doit se positionner a I’aide d’une échelle de Likert en 4
points. Nous avons adapté ce questionnaire a notre population en modifiant la consigne
(« Face aux difficultés liees a votre dystrophie myotonique de Steinert, vos actions et
réactions sont multiples. Indiquez pour chacune des stratégies suivantes, si vous |’avez
utilisée au cours de ces deux dernieres semaines pour faire face aux problemes liés a la

maladie »). L’analyse factorielle de la validation francaise a permis de retenir 10 facteurs qui
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expliquent 48,9 % de la variance : (i) Résolution de probleme (efforts mis en place pour
I’élaboration d’un plan d’action), (ii) Evasion (évitement de la situation stressante par
I’imaginaire), (iii) Soutien social (recherche d’informations, d’une aide concrete et/ou
émotionnelle), (iv) Auto-contrdle (efforts pour contréler, moduler ses actes et sentiments), (V)
Fuite/Evitement (évitement de la situation en utilisant le sommeil, la nourriture, I’alcool, les
médicaments, les drogues, etc.), (vi) Responsabilité (prise de conscience de sa responsabilité
et tentative de réparation), (vii) Résignation (prise de conscience de son role dans la
situation), (viii) Diplomatie (recherche de compromis et dialogue), (ix) Confrontation (efforts
agressifs pour changer la situation, implique un certain degré d’hostilité et de prise de risque)
et (x) Evolution personnelle (remise en question de soi). La profusion de facteurs reflete la
complexité de la notion de coping. Les items qui ont été conservés et qui composent la WCC-
R sont ceux dont la saturation dans le facteur était supérieure a 0,40. Selon Graziani et al.
(1998), les 10 facteurs finaux sont similaires a ceux trouves dans d’autres études (Folkman &

Lazarus, 1988 ; Folkman, Lazarus, Dunkel-schetter, Delongis, & Gruen, 1986).

3.8. L’évaluation de la régulation émotionnelle (article 3)

L’Emotion Regulation Questionnaire (ERQ ; Gross & John, 2003) dans sa version
francaise (Christophe, Antoine, Leroy, & Delelis, 2008) permet d’évaluer deux stratégies de
régulation émotionnelle : (i) Réévaluation cognitive (processus cognitif par lequel le caractere
émotionnel d’une situation va étre augmenté ou minimisé) et (ii) Suppression expressive
(inhibition de I’expression des émotions de sorte a ne pas laisser transparaitre ses états
émotionnels). Cette échelle comporte 10 items sous forme d’échelles de Likert en 7 points.
Un score élevé reflete une utilisation importante de la stratégie. La validation francaise de
I’ERQ a été réalisée dans la population générale (n = 591 adultes). Les coefficients de
consistance interne ont été juges satisfaisants (respectivement 0,76 et 0,72 pour chacune des
sous-échelles). Dans leur article sur les liens entre les stratégies d’ajustement et la régulation
émotionnelle, Delelis, Christophe, Berjot et Desombre (2011) recommandent I’utilisation de

I’ERQ dans le cas de troubles chroniques.

4. Les analyses statistiques

L’ensemble des analyses statistiques a été realise a I’aide du logiciel statistique SPSS
(version 23, 2015). A I’exception de I’appariement de notre échantillon de patients & un
groupe contrdle d’adultes tout-venants puisés dans une base de données francaise du BFI-Fr
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qui a été réalisée avec le logiciel R (version 3.1.2., 2014). Nous avons considéré comme

significatif tout résultat avec une valeur-p égale ou supérieure a 0,05.

4.1. Les statistiques descriptives
Des statistiques descriptives ont été réalisées pour chacune des variables et la normalité
de leurs distributions testée a I’aide de tests de Kolmogorov-Smirnov. Nous avons ensuite
comparé les moyennes obtenues par le groupe d’hommes et celui de femmes en termes de
données sociodémographiques (age et niveau d’études) et cliniques (age a I’apparition du
premier symptome, repétition CTG, atteinte musculaire, humeur dépressive, apathie et
fatigue). Le choix du test statistique (test t de Student ou test des rangs signés de Wilcoxon) a

été réalisé en fonction de la normalité de la distribution des données.

4.2. Les analyses des résultats concernant les traits de
personnalité (article 2)

Des statistiques descriptives ont été realisees pour chacune des cing dimensions de
personnalité et la normalité de leurs distributions testée a I’aide de tests de Kolmogorov-
Smirnov.

Notre premiére hypothése (H1) postule que les patients atteints de DM1 présentent un
profil de personnalité différent de celui trouveé dans la population générale avec des scores
inférieurs aux dimensions E, A, C et O et des scores supeérieurs a la dimension N. Afin de la
tester, nous avons comparé notre échantillon de patients atteints de DM1 a la population
générale en termes de traits de personnalité. Pour ce faire, nous avons apparié notre groupe de
patients avec un groupe contrdle issu de la population générale en termes de genre, d’age et de
niveau d’études. Ce groupe contréle a eté constitué a partir d’une large base de données
francgaise préexistante (n = 1 000 adultes tout-venants). L’appariement a été réalisé avec le
logiciel statistique R a I’aide du package optmatch. La comparaison des résultats obtenus aux
cing dimensions de la personnalité par ces deux groupes a éte réalisée a I’aide de tests t de
Student.

Notre seconde hypothese (H2) concernait I’association des traits de personnalité et de
deux symptdmes typiques de la DML : les scores obtenus aux dimensions E, A, C et O seront
diminués par la présence de fatigue et d’apathie. Au contraire, les scores obtenus a la
dimension N seront augmentés par ces deux symptdmes. Les corrélations ont été calculées a

I’aide du coefficient r de Pearson. Nous avons ensuite construit des modeles de régressions
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linéaires simples ou multiples selon les résultats obtenus dans les matrices de corrélations.
Nous avons utilisé la méthode de régression pas a pas descendante.

Enfin, les différences de personnalité liées au genre ont été évaluées de maniére
exploratoire. Les comparaisons de moyennes entre les femmes et les hommes atteints de DM1
ont été réalisees a I’aide de tests t de Student ou de tests des rangs signes de Wilcoxon, selon

la normalité des données.

4.3. Les analyse des résultats concernant les stratégies de
coping (article 3)

Des statistiques descriptives ont été réalisées pour chacune des 10 stratégies de coping
et la normalité de leurs distributions testée a I’aide de tests de Kolmogorov-Smirnov. Nous
avons ensuite comparé I’utilisation, par notre échantillon, des stratégies de coping a celle faite
par I’échantillon issu de la population genérale, de I’étude de validation francaise de la WCC-
R (Graziani et al., 1998). Pour toutes ces comparaisons de moyennes, le choix du test (test t de
Student ou test des rangs signés de Wilcoxon) a été réalisé en fonction de la normalité des
données.

Afin de tester notre troisieme hypothese (H3) postulant que les scores de toutes les
stratégies de coping seront diminués par la présence de fatigue et d’apathie, nous avons dans
un premier temps réalisé une matrice de corrélations en utilisant le coefficient r de Pearson. A
partir de ces résultats, nous avons ensuite construit des modéles de régressions linéaires
simples ou multiples. Ces modeles ont été testés en utilisant la méthode de régression pas a
pas descendante.

Les différences d’utilisation des stratégies de coping liées au genre ont été evaluées de
maniére exploratoire. Les comparaisons de moyennes entre les femmes et les hommes atteints
de DML ont été réalisées a I’aide de tests t de Student ou de tests des rangs signés de

Wilcoxon, selon la normalité des données.

4.4. Les analyse des résultats concernant les stratégies de
régulation émotionnelle (article 3)

Des statistiques descriptives ont été réalisées pour les deux stratégies de régulation
émotionnelle et la normalité de leurs distributions testée a I’aide de tests de Kolmogorov-
Smirnov. Nous avons ensuite compareé I’utilisation, par notre échantillon, de deux stratégies

de régulation émotionnelle (Réévaluation cognitive et Suppression expressive) a celle faite
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par I’échantillon, issu de la population générale, de I’étude de validation francaise de I’ERQ
(Christophe et al., 2008).

Notre quatrieme hypothése (H4) postulait que les scores des stratégies de régulation
émotionnelle Réévaluation cognitive et Suppression expressive seront diminués par la
présence de fatigue et d’apathie. Afin de la tester, nous avons, a partir d’une matrice de
corrélations (réalisée en utilisant le coefficient r de Pearson), constitué des modeles de
régressions linéaires simples ou multiples. Ces modéles ont été testés a I’aide de la méthode
de régression pas a pas descendante.

Nous avons également effectué une comparaison de moyennes (test t de Student), au
sein de notre échantillon, afin de déterminer si les patients ont plus recours a I’une des deux
stratégies de régulation émotionnelle évaluées.

Enfin, les différences liées au genre dans I’utilisation de la Réevaluation cognitive et la
Suppression expressive ont eté explorées a I’aide de comparaisons de moyennes. Le choix du
test (test t de Student ou test des rangs signés de Wilcoxon) a été réalisé en fonction de la

normalité des données.
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Chapitre 8 / Article 2: Traits de personnalité, selon le
modele des Big Five, chez les patients atteints de DM1

1. Introduction

Dans ce second article, nous avons réalisé une étude de la personnalité d’un échantillon
de patients atteints de DM1, en nous référant au Modele des Big Five. Apres avoir detaillé les
quelques études qui ont évalué la personnalité dans cette population, nous avons propose
notre propre contribution. Nous avons également exploré les liens entre deux symptémes
spécifiques a la DML, la fatigue et I’apathie, et les traits de personnalité. Dans cet article sont
donc testées nos deux premiéres hypotheses :

Hypothése 1 : Les patients atteints de DM1 présentent un profil de personnalité différent
de celui trouvé dans la population générale avec des scores inférieurs aux dimensions E, A, C
et O et des scores supérieurs a la dimension N.

Hypothése 2 : Les scores obtenus aux dimensions E, A, C et O seront diminués par la
présence de fatigue et d’apathie. Au contraire, les scores obtenus a la dimension N seront
augmentés par ces deux symptomes.

Nous avons également abordé dans cet article les différences de personnalité liées au
genre qui ont été evaluées de maniere exploratoire.

Ce chapitre est constitué d’un réesume détaillé en francais qui est suivi de I’article tel

qu’il a été soumis dans la revue Acta Neurologica Scandinavica®.

2. Le résumé détaillé de I'article 2

2.1. Introduction

Peu d’études se sont intéressées a la personnalité des patients atteints de DM1. Deux
études se sont notamment basées sur le Modele des Big Five pour décrire la personnalité des
patients atteints de DM1 (Bertrand et al., 2014, n = 200 ; Laberge, Mathieu, et al., 2013, n =
200). Bien que globalement, les patients semblent présenter un profil de personnalité similaire
a celui de la population générale, une partie de I’échantillon (27 %) obtient des scores élevés
de N et bas de A (Bertrand et al., 2014). De plus, Bertrand et al. (2014), ont trouvé une
association entre la sévérité de la maladie (mesurée par la répétition CTG et I’atteinte

? Lignier B., Minier L., Gallais B., Camart N., Courtois R., Daidj F., ... Bouvet C. (2019) A Big Five approach
of personality in Myotonic Dystrophy type 1. Manuscrit soumis pour publication.
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musculaire) et toutes les dimensions de la personnalité, a I’exception de E. Avec notre étude,
nous avons voulu compléter ces premiers résultats. Ainsi nous nous sommes posé les
questions suivantes : les patients atteints de DML, inclus dans notre échantillon, présentent-ils
les mémes caractéristiques de personnalité que celles observées chez des patients canadiens
par Bertrand et al. (2014) ? Les hommes et femmes atteints de DM1 montrent-ils les mémes
différences de personnalité liées au genre que celles constatées dans la population générale
(Schmitt et al., 2008) ? Existe-t-il un lien entre les traits de personnalité et deux symptdmes

typiques de la DML : la fatigue et I’apathie ?

2.2. Meéthode

Soixante patients atteints de DM1 (50 % de femmes) ont été inclus dans notre étude.
Les criteres d’inclusion étaient les suivants: étre agé de plus de 18 ans, ne pas avoir
d’historique de trouble psychiatrique rapporté par le patient, avoir un diagnostic de DM1 posé
par un neurologue et étre inclus dans la base de donnée de I’observatoire francais des
Dystrophies Myotoniques (DM-Scope). Tous les participants ont signé un formulaire de
consentement. Cette recherche a obtenu un avis favorable du comité d’éthique de I’Unité de
Formation et de Recherche des Sciences Psychologiques et des Sciences de I’Education (UFR
SPSE) de I’Université Paris Nanterre.

Nous avons comparé les résultats de personnalité (évaluée a I’aide du Big Five
Inventory, John et al., 1991) de notre échantillon de patients & ceux obtenus par 60 tout-
venants appariés en age, genre et niveau d’études (résultats issus d’une base de donnees
francaise du BFI-Fr pré-existante). Une mesure de I’humeur dépressive (Echelle d’Humeur
Dépressive ; Radat et al., 2007), de la fatigue (Checklist Individual Strength questionnaire ;
Vercoulen et al., 1999) et de I’apathie (Apathy Evaluation Scale ; Marin, Biedrzycki, &
Firinciogullari, 1991) des patients a également été réalisée. Les données concernant I’age a
I’apparition du premier symptéme, la taille de la répétition CTG ainsi que la sévérité de
I’atteinte musculaire (mesurée a I’aide du Muscular Impairment Rating Scale ; Mathieu et al.,

2001) ont éte recueillies sur DM-Scope, avec I’accord des participants.

2.3. Principaux résultats
Notre échantillon de patients atteints de DM1 présente une atteinte musculaire moyenne
entre « faiblesse distale » et « faiblesse proximale Iégere a modérée » (MIRS ; Mathieu et al.,
2001), ainsi qu’une fatigue sévere. Pour toutes les variables sociodémographiques et cliniques

recueillies, une seule différence liée au genre est observée : les hommes présentent des scores
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significativement plus élevés de déficit émotionnel (p < 0,001 ; mesuré par I’EHD), en
comparaison aux femmes.

En comparaison au groupe controle, les patients atteints de DM1 obtiennent des scores
significativement plus bas a toutes les dimensions de la personnalité (p < 0,001 pour E, C et O
et p < 0,05 pour A), a I’exception de N qui ne présente pas de différence significative (p =
0,842). Lorsque seuls les résultats de personnalité des hommes sont analysés, les patients
atteints de DM1 présentent des scores significativement plus bas a toutes les dimensions (p <
0,001 pour E, C et O et p < 0,05 pour A), a I’exception de N (p = 0,996). Par contre, dans le
sous-groupe des femmes atteintes de DM1, seule la dimension C est significativement plus
basse en comparaison aux femmes du groupe contrdle (p < 0,001).

Dans notre échantillon de patients, les femmes obtiennent des scores plus élevés pour
les dimensions E et N, en comparaison aux hommes (respectivement p < 0,01 et p < 0,05).
Aucune différence significative liée au genre n’est observée dans notre groupe contréle.

Nous avons par la suite exploré les liens entre deux symptémes spécifiques de la DM1
(IPapathie et la fatigue) et les traits de personnalité. Les résultats de corrélations et de
régressions concernant les traits de personnalité sont détaillés en annexe 3. Aucune corrélation
significative n’est observée entre les dimensions de personnalité E et A d’une part et I’apathie
et les composantes de la fatigue d’autre part. En revanche, les scores des dimensions E et A
sont prédites négativement par le versant de la dépression Déficit émotionnel (respectivement
R%ajusté = 0,20 ; f=-0,46 ;t=-3,95:p < 0,001 et R? ajusté =0,11; #=-0,36;t=-2,93;
p <0,01). La dimension C est quant a elle corrélée negativement avec I’apathie, qui explique
14 % de la variance de C (R? ajusté = 0,14 ; f = - 039 ; t = - 3,16 ; p < 0,01). La
Concentration réduite est positivement associée a la dimension N. L’association de la
Concentration réduite (8 = 0,26, p < .001) et du versant de la dépression Perte de controle
émotionnel (# = 0,58, p < .05) explique 47 % de la variance de N (p < .001). L’apathie, la
Motivation réduite et le Déficit émotionnel sont corrélés négativement avec O. Cependant,
seul le Déficit émotionnel ressort de I’analyse par régression multiple pas a pas ; il explique
20 % de la variance de O (R? ajusté = 0,22 ; f=- 0,47 ; t = - 3,88 ; p < 0,001). Nos résultats
ne témoignent d’aucune corrélation significative entre la Sévérité de la fatigue, I’Activité

physique réduite d’une part et les traits de personnalité d’autre part.
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Confrontation de nos hypothéses a nos résultats

o Hypothése 1: notre hypothése est partiellement validée ; les scores obtenus
aux dimensions E, A, C et O sont effectivement significativement inférieurs a ceux obtenus
par le groupe contrdle. Toutefois, notre groupe de patients obtient des scores similaires au
groupe controle a la dimension N.

"\ Hypothése 2: notre hypothese est partiellement validée ; I’apathie est un
prédicteur négatif du score de la dimension C. Mais elle ne semble étre en relation avec
aucune autre dimension de personnalité. En ce qui concerne la fatigue, aucune corrélation
n’est observée avec la Sévérité de la fatigue. Seule la composante Concentration réduite
semble étre en lien avec la personnalité : elle prédit positivement la dimension N.

Nous n’avions pas formulé d’hypothese concernant les différences de personnalité liees

au genre, qui ont donc été évaluées de maniere exploratoire.

2.4. Principaux éléments de discussions

Le résultat le plus frappant de notre étude concerne la dimension N : notre échantillon
de patients atteints de DM1 obtient des scores similaires a ceux de notre groupe controle.
Nous nous attendions a ce que, au contraire, les patients présentent des scores nettement
supérieurs a cause de la sévérité de leur maladie, de I’imprévisibilité de son évolution, du
manque de traitement disponible, ainsi que de ses retentissements physiques et sociaux.
L’émoussement affectif protégerait-il les patients des émotions négatives ? Cette hypothese
avait déja été avancée par Bungener, Jouvent et Delaporte (1998). En effet, les patients
atteints de DML inclus dans leur échantillon présentant un déficit émotionnel ne souffraient ni
de troubles dépressifs, ni de troubles anxieux.

Concernant les autres dimensions, elles sont significativement inférieures chez les
hommes atteints de DM1 en comparaison aux hommes du groupe contrble. Les femmes
atteintes de DM1 n’obtiennent des scores inférieurs a ceux des femmes contréles que pour la
dimension C. Nos résultats divergent donc de ceux rapportés par Bertrand et al. (2014) dans
un échantillon de patients canadiens atteints de DM1. Cette différence est peut étre due aux
symptomes inhérents a la phénotypie de la DM1. Bertrand et al. (2014) trouvent en effet des
différences de personnalité liées au phénotype et a la gravité des atteintes. Notre étude apporte
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des éléments sur I’influence de plusieurs symptomes typiques de la DM1 sur les traits de
personnalité. Le déficit émotionnel impacte négativement les deux dimensions pro-sociales de
la personnalité (E et A), ce qui va avoir une incidence sur la recherche de ressources et
contacts sociaux et favoriser I’isolement social des patients. L apathie impacte la dimension C
dont les bas scores refletent des difficultés d’organisation et a suivre des régles. Enfin, le
déficit émotionnel impacte la dimension O et semble ainsi constituer un obstacle a I’ouverture
aux nouvelles idées et a la flexibilité chez les patients atteints de DM1.

Un autre point important de notre étude concerne les différences de personnalité liées au
genre dans notre échantillon de patients : les femmes n’obtiennent des plus hauts scores que
les hommes que pour les dimensions E et N. Dans la population générale, les femmes
présentent des scores plus élevés pour toutes les dimensions, a I’exception de O pour laquelle

les scores sont similaires (Schmitt, Realo, Voracek, & Allik, 2008).

2.5. Conclusion

Au vu de ces résultats, nous pensons qu’une évaluation de la personnalité peut apporter
des éléments intéressants a prendre en compte pour la prise en charge, notamment
psychothérapeutique, des patients atteints de DM1. En effet, un score bas a la dimension E
peut refléter des difficultés chez le patient a demander de I’aide a son entourage. Un bas score
a la dimension A peut induire des comportements hostiles (Vollrath, 2001). Un travail
psychothérapeutique sur les relations interpersonnelles pourrait alors étre bénéfique. Par
ailleurs, de bas score de C peuvent indiquer une difficulté du patient a prévenir des situations
stressantes qui pourraient I’étre (Vollrath, 2001). Un travail sur la sensibilisation a reconnaitre
les signes de stress et sur la mise en place de stratégies pour éviter les situations stressantes
peut également étre réalisé en psychothérapie.
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Abstract (word count: 233)

Objectives -Myotonic Dystrophy type 1 (DM1) is the most common adult-onset
muscular dystrophy. Only a few studies have been conducted on DM1 patients’
personality traits. This study aimed study personality using the Big Five theory of
personality and to assess potential association between personality traits and two DM 1-
related symptoms: apathy and fatigue. Available studies on DM1 patients’ personality
found personality traits globally in the average range compared to normative data.
However, some patients showed simultaneously high scores in Neuroticism and low
scores in Agreeableness.

Materials & Methods - Personality traits of 60 DM1 patients were assessed by the
BFI-Fr and compared to a healthy matched group. Apathy was evaluated by the AES-
Clinician and Fatigue by the CIS. Depressive mood was evaluated by EHD. CTG repeat
size, age of onset, and muscle impairment (measured by MIRS) data were collected on
the French national database DM-Scope.

Results - Compared to similar healthy group, DM1 men included in our sample
showed lower scores for all the five personality dimensions, except for Neuroticism.
DM1 women only obtained lower scores for Conscientiousness. Apathy was only
associated with reduced Conscientiousness’ scores, and fatigue severity does not affect
personality traits. On the other hand, emotional deficit was associated with reduced
Extraversion, Agreeableness, and Openness’ scores.

Conclusions - While further studies have to be conducted to identify factors
underlying personality in DM1, this study provides new elements which could benefit

the DM1 patients’ care.

Key-words: Myotonic Dystrophy type 1; Personality; Five Factors Model
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Introduction

Myotonic Dystrophy type 1 (DM1) is a multisystem disorder characterized by a
slowly progressive muscular dystrophy. This disease, caused by an abnormal expansion
of the CTG repeat on chromosome 19, is the most common form of adult muscular
dystrophy. In addition, affliction of the Central Nervous System (CNS) in DM1 leads to
cognitive impairment (such as dysexecutive syndrome, social cognition deficit, and
apathy) and excessive fatigue 1-% It could be argued that some of the DM1-related
symptoms, such as apathy and fatigue, might influence the dimensions of personality
relative to interpersonal relations. It could also have a negative influence on the
dimensions relative to planning and organizing activities, and to openness to new
experiences. Additionally, DM1 patients could show high scores at the dimension
relative to experience negative emotions because of the severity of the diagnostic of
DM]1, its uncertain evolution, the lack of treatment available, as well as the DM1-related

fatigue and social isolation.

According to the dimensional approach, personality can be conceptualized with a
set of dimensions. The first personality model used in DM1 was the Biosocial Personality
Model >, which conceptualizes personality in terms of heritable temperaments and
characters maturing over time and depending on the individual’s experiences.
Temperaments are associated with specific neurotransmitters.

Winblad, Lindberg, and Hansen (2005) ¢ used this model in a sample of 46 DM1
patients. In comparison to a healthy control group (n=31) and a contrast group (n=37
other muscle disorders), DM1 patients scored higher on Harm avoidance, which refers
to the tendency to avoid aversive stimuli, frustrations, and the unknown and scored
lower on Persistence, which refers to the tendency to be ambitious, perseverant, and
perfectionist, even without immediate reinforcement. Both of these temperaments could
be associated with fatigue. Patients also scored lower on the Cooperativeness character,
which refers to the social maturity (one’s capacity to accept collective constraints). In
addition, DM1 patients scored lower on Self-directedness character, which refers to the
individual autonomy maturation (capacity to regulate behavior in accordance to goals
and values), than the other muscle disorders group only. No difference was found for
any of the personality dimensions between the clinical contrast group and the healthy
control group. Authors argued that the poor development of Self-directedness and
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Cooperativeness could be the result of “anxiety-related behavioral inhibition combined
with facial weakness and reduced facial expressivity during the early formative years”
(p-291) ©. In adulthood, this poor development would lead to interpersonal difficulties,

social withdrawal and avoidance of social groups.

There is a consensus among psychiatrists, clinical and social psychologists for
another dimensional model of personality: the Five Factors Model, also known as the
“Big Five”. This model reduced personality differences into five broad dimensions which
may be characterized as: E for Extraversion, Energy, Enthusiasm; A for Agreeableness,
Affection, Altruism; C for Conscientiousness, Constraint, Control; N for Neuroticism,
Negative emotionality, Nervousness, and O for Openness, Originality, Open-
Mindedness 7.

Bertrand et al. (2014) 8 used the NEO-FFI ? in a sample of 200 Canadian DNA-
confirmed DM1 patients. In comparison to the normative data, patients globally
presented similar Big Five scores. Yet, 5% and 4% showed very low and very high scores
on E; 11% and 4% on A; 6% and 2% on C; 6% and 8% on N; 19% exhibited very low
scores on O (a patient with a T-score >65 or <35 at one dimension was considered as
showing a low or a high score). By contrast 27% of their sample presented higher scores
on N and lower scores on A and were considered at risk of psychiatric disorder. Authors
also found differences depending on the phenotype. They distinguished Mild-DM1
group, which is a clinically lighter form than the classical DM1 adult phenotype (smaller
CTG repeats and first symptoms onset after 40 years old), to Adult Onset group, which
corresponds to classical DM1 adult phenotype. Adult Onset patients (n=112) had lower
scores on O and C than Mild-DM1 ones (n=19). Aside from these groups’ differences,
being employed correlated positively with A and C. The number of CTG repeats and
muscular impairment were correlated with higher scores on N and lower scores on C, A
and O. As the authors did not find any significant correlations between this personality
dimensions and neither age of onset nor disease duration, they argued that these
personality characteristics must be associated with DM1 neuropathology rather than to
an adaptive process of the disease. In Laberge et al. (2013)’s study 19, also including 200
Canadian DM1 patients, N and C were found to be correlated with mental health
function. Furthermore, lower scores on C were associated with poor mental health

function where lower scores on N were associated with poorer physical health function.
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Only two studies have assessed the personality in DM1 using the Big Five. More
studies must be conducted in order to complete these first results. Moreover, an
increasing interest for psychological approaches for DM1 patients is observed. We
believe that the study of personality could provide a better understanding of the
patients’ subjective experience and help to personalize care. Therefore, this study
examined whether French DM1 patients present a particular personality profile and its

relation with DM1-related symptoms: apathy and fatigue.

Methods

Participants

Seventy-eight outpatients at a teaching hospital’s neuromuscular department near
Paris were asked to participate. Eighteen refused to participate in the study. In addition,
a control group including 60 healthy individuals, matched with DM1 patients for age,
gender, and educational level, was made up from a pre-existing French BFI-Fr
database 11. Inclusion criteria for patients were: to be older than 18 years old, no history
of psychiatric illness reported by the patient, diagnosis of DM1 made by a neurologist,
and be included in the French Observatory for Myotonic Dystrophies database (DM-
Scope). All participants signed an informed consent form. This study was approved by
the Ethics Committee of the Psychology department of the University of Paris Nanterre
(France).

Procedures

A psychologist received all patients and verified the “no history of psychiatric
illness” inclusion criteria by asking the patients: (i) if they were hospitalized in the past
and for what reason, and (ii) if they were in the past and/or currently under any
medication. All the 60 patients included met this criterion. All the clinical data (age of
the first symptom, CTG repeat size, and score of muscular impairment) were collected
on the French Observatory for Myotonic Dystrophies (DM-SCOPE).

Personality - Big Five Inventory 12 is a self-reported questionnaire, composed of 44
short affirmations with five points Likert scales (45 in the French version), which
assesses the Big Five personality dimensions. Considering DM1 patients’ fatigability and

attention impairment, the reduce time required to administer this scale seemed to be
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appropriate. The French version of the BFI (BFI-Fr) shows good internal consistency
(mean r=.79.). Its convergent and discriminant validity has been assessed using the
NEO-PI-R °: Cronbach’s « for all dimensions exceed .70 13.

Apathy - The clinician version of the Apathy Evaluation Scale (AES-C) 14 assesses
the three aspects of apathy: (i) behavioral, (ii) cognitive, and (iii) emotional through 18
items, composed of four-points Likert scales, and a structured interview including a
description of the subject’s interests, activities, and daily routine. Higher scores reflect
greater levels of apathy. It shows satisfactory internal consistency (Cronbach’s a=0.90),
test-retest (Pearson’s r=0.88) and interrater (Intraclass correlation coefficient=0.94).
Moreover, the AES-C showed good internal consistency (Cronbach’s @=0.87) in the DM1
population 15,

Fatigue - Checklist Individual Strength questionnaire (CIS) 1¢; is a self-reported
questionnaire which evaluated four dimensions of fatigue: (i) subjective fatigue
experience (cut-off for severe fatigue is >35) 17, (ii) reduced concentration, (iii) reduced
motivation, and (iv) reduced physical activity, through 20 statements with seven points
Likert scales. The higher the score, the higher the impairment is. Cronbach’s «a for each
subscale are the following: .88 for Subjective fatigue experience, .92 for Concentration,
.83 for Motivation, and .87 for Physical activity. Its validity in neuromuscular disorder

has also been established with amyotrophic lateral sclerosis patients 18.

Depression - Depressive Mood Scale (Echelle d’'Humeur Depressive, EHD) 1°
evaluates two aspects of depression: (i) “blunted affect” and (ii) “lack of emotional
control”. Authors recommended this scale for assessing depression in neurologic
disorders, because it highlights correlations with CNS impairment while categorical
assessment of depression does not. This French auto-questionnaire is composed of 11
items that take the form of four-point Likert scales. Scores for Blunted affect range from
0 to 16, and scores for Lack of emotional control range from 0 to 28; higher scores
reflect greater difficulties. Test-retest reliability and internal coherence coefficient for
the questionnaire (Cronbach’s a=0.87) and for the two sub-scales (“blunted affect”=0.89
and “lack of emotional control”=0.71) were found satisfactory. In addition, the external
validity was confirmed with both the State-Trait Anger eXpression Inventory (STAXI)

and the Beck Depression Inventory 19.
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Muscular impairment - Muscular Impairment Rating Scale (MIRS) 20 was used to
detect and quantify muscle symptoms typically associated with DM1. It is an ordinal
five-point rating scale from 0 “no muscular impairment” to 5 “severe proximal
weakness”. Both its intra- (weighted kappa= 0.84) and interobserver (weighted kappa=
0.77 to 0.79) reliability, and its construct validity (using the Functional Status Index)

were found satisfactory 20.

Data analysis was performed using SPSS for Windows (version 23). Only group
matching was performed using R (version 3.1.2.). Normality of data was tested by the
Kolmogorov-Smirnov test, and statistical analyses were chosen consequently.
Comparisons between groups were performed using t-tests or Wilcoxon’s W tests. In
order to assess the possible influence of both fatigue and apathy on personality traits,
simple and stepwise multiple linear regression analyses were performed. Linear
regression models were set based on correlation results. The alpha risk was not
adjusted for multiplicity testing. P value of 0.05 was used as the threshold for statistical

significance.

Results

Table 1 presents the demographic and clinical characteristics of the patients’
group. Our sample of 60 DM1 patients included 30 women (50%). Clinical information
could not be collected for all patients; CTG repeat size was available for only 32 of them
(53%), and the age of onset of first symptom for 45 of them (75%). Average muscle
impairment falls between “distal weakness” and “mild to moderate proximal weakness”
(MIRS). Mean score for fatigue severity reflects excessive fatigue (cut-off for severe
fatigue is 35). For all these variables, only one significant gender-related difference was
found: men present higher blunted affect in comparison to women (W(57)=751;

p<.001).
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Table 1. Demographic and clinical characteristics of DM1 patients

N Range M+ SD
Demographic characteristics
Age 60 19-69 46.73 +11.22
Level of education (years) 54 7-18 12.50 £ 2.63
Clinical characteristics
Age first symptom 45 6-50 24.58 +10.43
CTG Repeat size 32 66-1 000 374.50 £ 279.38
Muscle weakness (MIRS) 52 1-5 3.61+0.84
Blunted affect (EHD) 58 0-13 7.57 + 2.59
Lack of emotional control (EHD) 58 0-21 13.17 £ 4.29
Apathy (AES) 56 25-58 42.75 £ 8.46
Fatigue severity (CIS) 58 18-56 4417 £7.02
Reduced concentration (CIS) 58 5-35 18.64 + 7.68
Reduced motivation (CIS) 58 8-27 16.26 + 4.53
Reduced physical activity (CIS) 58 6-21 17.19 £ 3.52

Results of personality and mean comparison between DM1 and healthy groups are
shown in table 2 and illustrated in figure 1. DM1 patients showed lower scores for the
dimensions E, A, C, and O. No significant difference is found between the two groups for

the dimension N.
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Figure 1. Graphic representation of personality traits’ mean for

DM1 and healthy groups

Table 2. BFI results and mean comparison between DM1 and healthy groups

DM1 (n=60) Healthy (n=60)
Range Mean + SD Range Mean + SD Statistics
E 1.25-4.75 2.70+0.79 1.60-4.60 3.17+0.73 t(118)=3.40;
p=.001, ***
A 2.40-4.80 3.78 £ 0.55 1.90-5.00 4.02 +0.62 t(118)=2.26;
p=.026,*
C 1.89-4.89 3.25+0.68 2.60-5.00 3.87 £ 0.64 t(118)=5.18;
p=-000, ***
N 1.38-4.50 2.92+0.77 1.10-4.80 2.89+0.90 t(118)=-.20;
p=.842, ns
0 1.50-4.70 3.07 £ 0.69 1.80-4.60 3.52+0.67 t(118)=3.59;
p=-000, ***

Note: *=p<.05; ***= p<.001

DM1 men showed significant lower scores for the dimensions E, A, C, and O in

comparison to men of the healthy group (table 3). Only one difference is observed

between women: DM1 women scored lower for the dimension C in comparison to

healthy women (table 3).

Table 3. BFI results and mean comparison between DM1 and healthy groups, by gender

DM1 men Healthy men DM1 women Healthy
(n=30) (n=30) (n=30) women (n=30)

Mean + SD Mean * SD Statistic Mean * SD Mean + SD Statistic
E 2.44+0.68 3.21+0.82 t(58)=3.95; 2.96 +0.81 3.13+0.64 t(58)=.913;
p=.000, *** p=.355, ns
A 3.74%0.46 4.06 +0.57 t(58)=2.42; 3.82+0.63 3.99+0.69 t(58)=.957;
p=.019, * p=.343, ns
C 3.20+0.56 3.73+0.59 t(58)=3.59; 3.29+0.79 4.01+0.67 t(58)=3.80;
p=.001, *** p=.000, ***
N 2.68+0.70 2.68 + 0.87 t(58)=-.05; 3.16+0.78 3.10+0.89 t(58)=-.278;
p=.996, ns p=.782, ns
O 290+0.55 3.61+0.59 t(58)=4.73; 3.24+0.78 3.43+0.74 t(58)=.981;
p=.000, *** p=.331, ns

Note: *=p<.05; ***= p<.001
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Within the DM1 sample, comparison between men and women had been assessed.
In comparison to men, women presented higher scores for the dimensions E and N. No
differences were found for the other dimensions (table 4). No gender-related difference

was found in our normative group.

Table 4. Mean comparison between DM1 men and women groups, for BFI results

M+ SD
DM1 men (n=30) DM1 women (n=30) Statistics
E 2.44 +0.68 2.96+0.81 t(58)=-2.66; p=.010, *
A 3.74+0.46 3.82+0.63 t(58)=-.60; p=.548, ns
C 3.20+0.56 3.29+0.79 t(58)=-.51; p=.614, ns
N 2.68+0.70 3.16 +0.78 t(58)=-2.50; p=.015, *
0 2.90 = 0.55 3.24+0.78 t(58)=-1.92; p=.060, ns

Note: *= p<.05

Regression analysis, designed to assess the possible influence of both fatigue and
apathy on personality dimension scores, are shown in the table 5. No significant
correlation was found between personality dimensions E and A, and neither apathy nor
fatigue. However, E and A were both predicted by the depression component Blunted
Affect. C was found moderately and negatively correlated to apathy (r=-.39, p<.001),
which predicted 14% of its variance. N was found positively correlated to both the
fatigue component Reduced concentration (r=.42, p<.001), and the depression
component Lack of emotional control (r=.66, p<.001), which taken together predicted
47% of N’s variance. Apathy, Reduced motivation, and Blunted affect were negatively
correlated with O (r=-.27, p<.05, r=-31, p<.05, and r=-44, p<.001 respectively).
However, using stepwise method for linear regression analyses, only Blunted affect
remained in the equation when attempting to predict O scores, and explained 22% of its
variance. No correlation was found between any personality dimensions and both
Fatigue severity and Reduced physical activity. Furthermore, no correlation was found

between any personality dimensions and the CTG repeats, age of the first symptom, and
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muscle impairment. One moderate correlation was found between gender and E (r=.32,

p<.01).
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Table 5.

Simple and stepwise multiple regression analysis predicting personality traits

Lack of
Gender Apathy cori:ztill:::?ion mIt)et(ii‘lzl:t(iegn Blunted affect emotional
control
B p B p B p B p B p B p R model

E 22 .077 - - - - - - -46 .000 - - .20
A - - - - - - - - -.36 .005 -.16 .236 A1
C - - -39 .003 - - - - - - - - 14
N - - - - .26 .014 - - - - .58 .000 47
0 - - -.18 152 - - -17 183 -47 .000 - - 22

Note: *= adjusted
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Discussion

The main finding of our study is that DM1 patients show similar scores of N in
comparison to a healthy matched group. We expected higher scores on N because of the
severity of the disease, the uncertainty of its evolution, the lack of treatment available,
and the fatigue and social impairment resulting from it. This result could explain the
heterogeneity of depression rates found in the literature 21. Are DM1 patients protected
from negative emotionality by emotional blunting? This hypothesis is supported by
Bungener, Jouvent et Delaporte (1998)’s 22 results: in their study, patients with
emotional deficits were neither depressed nor anxious. Furthermore, low N reflects a
reduced awareness of disease burden in DM1 leading to low compliance to treatment 23.

Regarding other dimensions, DM1 men show a particular personality profile in
comparison to healthy men: patients scored lower for all other personality dimensions.
DM1 women group only scored significantly lower on C, in comparison to healthy
matched women. Our results thus differ from the ones found in the literature. Bertrand
et al. (2014) 8 found that DM1 patients globally show similar Big Five scores as the
general population, with the exception of 27 % of their sample which scored higher on N
and lower scores on A. These differences might be due to DM1 phenotype-related
symptoms since Bertrand et al. (2014) 8 found personality differences between two
phenotypes (Mild-DM1 and classical DM1 adult forms): the heavier the impairment, the
lower are the scores on O and C. In our study, blunted affect negatively impacts the
prosocial personality dimensions. Apathy and fatigue on the other hand, were not
associated with theses dimensions. A low score at the prosocial dimensions reflect
difficulties to search for social resources and interactions. These dimensions refer to the
care-giving system. These low scores can be associated with social isolation in DM1.
Further studies should consider the implication of other DM1-related emotional
problems in low E and A, such as the facial emotion recognition deficit 24-26. Low score
on C reflects impulsivity, difficulties in organization and following rules. Our study
highlights the negative impact of apathy on C. Could cognitive impairment, such as
dysexecutive syndrome also explain lower scores on C? A low score at O reflects a lack of
openness to new ideas and curiosity. In our study, blunted affect partly explains low
scores of O. Apathy and fatigue did not. Since the O dimension is ordinarily associated
with flexibility, further studies should assess the association between low scores of O
and cognitive impairment in DM1.
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Another point of divergence found between our results and those of Bertrand et al.
(2014) 8 is that we did not find any correlation between CTG repeats, muscle
impairment, and personality dimensions. Bertrand et al. (2014) 8 previously found all
dimensions but E to be associated with both CTG repeats and muscle impairment.
However, we only had limited CTG repeats data, since we only managed to get this
information for one half of our sample.

Regarding gender-related differences in the present sample: DM1 women scored
higher on both E and N than did DM1 men. In the general population, women show
higher scores for all personality dimensions but O 27. Therefore, we do not find the
gender-related differences for the dimensions A and C in DM1.

This study has limitations. Firstly, we did not administrate a diagnostic interview
to assess psychiatric comorbidity. We only asked patients for their psychiatric history.
Secondly, we only recruited 60 patients. This might be explained by the fact that we
conducted our research in one neuromuscular department. Extending the recruitment
area using the French national database (DM-Scope) to increase sample size would
permit to reach a greater statistical power in further studies. Finally, we could not
determine the phenotype for our entire sample, so we could not position the present
sample in relation to Bertrand et al. (2014)’s sample 8.

In conclusion, while further studies have to be conducted to identify factors
underlying personality in DM1, this study already provides new elements which could
benefit the DM1 patients’ care. It is our understanding that the evaluation of personality
in DM1 should take the complexity of the various forms of the disease into account.
From a clinical perspective, low scores on E could keep DM1 patients seeking support
from their relatives in order to cope with their difficulties, contributing to the increase of
relatives’ burden. Low scores on A might lead to hostile or aggressive behaviors 28,
which would increase their social isolation. Yet, working in psychotherapy on
interpersonal interactions and on how and when to ask for help could be beneficial for
DM1 patients considering the progressive nature of their disease. Finally, low scores on
C might indicate that DM1 patients do not try to prevent stressful situations to
happen 27. How to recognize indicators of stress and strategies to prevent it could be

addressed in psychotherapy.
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Synthese des résultats concernant les traits de personnalité

Le resultat le plus frappant de notre étude concerne la dimension de personnalité N.
Contrairement a ce que nous attendions (des scores élevés du fait de la maladie et de ses
répercussions), les patients atteints de DM1 inclus dans notre échantillon obtiennent des
scores similaires a ceux de notre groupe contréle tout-venant.

Les autres traits de personnalité (E, A, C et O) sont émoussés chez les hommes atteints
de DML, en comparaison aux hommes du groupe controle. Chez les femmes atteintes de
DML, des cing dimensions de la personnalité, seule la dimension C est significativement plus
basse, en comparaison aux femmes du groupe controle.

Par ailleurs, des différences de personnalité liées au genre sont observées au sein de
notre échantillon de patients: les femmes obtiennent des scores plus élevés pour les
dimensions E et N, en comparaison aux hommes. Les hommes et les femmes de notre groupe
contrdle ne présentent aucune différence de personnalité liée au genre.

Contrairement a nos hypothéses, I’apathie ne ressort comme prédicteur négatif que
d’une seule dimension de la personnalité : la dimension C. De méme, seule la composante de
la fatigue Concentration réduite, associée a la composante de la dépression Perte de contrdle
émotionnel, prédit positivement les scores obtenus a la dimension N. Le Déficit émotionnel,

est par contre un prédicteur négatif des scores des dimensions E, A et O.
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Chapitre 9 / Article 3 : Existe-t-il un lien entre d’une part le
coping et la régulation émotionnelle et d’autre part la
fatigue et I'apathie dans le DM1 ?

1. Introduction

Dans ce troisieme article, nous avons réalisé une étude du coping et de la régulation
émotionnelle dans un échantillon de patients atteints de DM1. Cet article se centre
principalement sur les relations existantes entre les stratégies de coping et de régulation
émotionnelle d’une part et d’autre part deux symptémes spécifiques de la maladie : la fatigue
et I’apathie. Apres avoir detaillé les quelques études qui ont évalué le coping dans cette
population (la régulation émotionnelle n’a pas encore été étudiée aupreés de ces patients), nous
avons proposé notre propre contribution. Nos troisieme et quatrieme hypotheses sont testées
dans cet article :

Hypothése 3: Les scores de toutes les stratégies de coping seront diminués par la
présence de fatigue et d’apathie.

Hypothése 4: Les scores des stratégies de régulation émotionnelle Réévaluation
cognitive et Suppression expressive seront diminués par la présence de fatigue et d’apathie.

Les différences dans I’utilisation des stratégies de coping et de régulation émotionnelle
liées au genre ont été évaluées de maniére exploratoire.

Ce chapitre est constitué d’un résumé détaillé en frangais qui est suivi de I’article en

préparation®’.

2. Le résumé détaillé de I'article 3

2.1. Introduction
Peu d’études ont étudié le coping auprés de patients atteints de DM1. Il semblerait
qu’ils utilisent deux fois plus de stratégies centrées sur I’émotion, en comparaison a celles
centrees sur le probleme (Ahlstrom and Sjoden, 1996 ; Natterlund & Ahlstrém, 1999).
Cependant, les stratégies les plus employées au quotidien par ces patients sont deux stratégies
centrées sur le probléme : Avoir recours a des mouvements musculaires compensatoires ou

astuces (par 97 % de I’échantillon d’Ahlstrém and Sjoden (1996)) et Utiliser un appareil ou

! Minier L., Lignier B., Gallais B., Camart N., Daidj F., de Antonio M., ... Bouvet C. (2019) Are coping and
emotion regulation associated with fatigue and apathy in Myotonic Dystrophy type 1? Article en préparation.
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des ressources techniques (par 72 % de I’échantillon d’Ahlstrom and Sjéden (1996)). Par
ailleurs, dans cette méme étude, les stratégies centrées sur I’émotion telles que la
Comparaison sociale et les Préoccupations anxieuses sont associées a une mauvaise qualité de
vie. Les stratégies centrees sur le probléeme telles qu’Accepter de I’aide ou Laisser les autres
faire a sa place ou encore Utiliser un appareil ou des ressources techniques sont également
associées a une mauvaise qualité de vie. Seulement deux stratégies, une de chaque type, sont
associées a une meilleure qualité de vie : I’Acceptation de la maladie (stratégie centrée sur
I’émotion) et Essayer un traitement alternatif (stratégie centrée sur le probléeme). Enfin, dans
I’étude de Nieto, Raichle, Jensen et Mir0 (2012), les stratégies Demander de I’aide (centrée
sur le probleme) et Repos (centrée sur I’émotion) sont associées a une augmentation de
I’intensité de la douleur chez les patients atteints de DML1.

La régulation émotionnelle n’a pas encore été évaluée chez les patients atteints de DM1.

Pourtant, des symptomes résultant des atteintes du SNC dans la DM1 (tels que
I’émoussement affectif, I’apathie, la fatigue, ainsi que le déficit de cognition sociale et de
théorie de I’esprit) semblent suggérer que la sphere émotionnelle est touchée chez ces
patients. C’est pourquoi il apparait important d’évaluer la maniere dont ils font face a leur
maladie et gerent leurs émotions, aussi bien négatives que positives. La question centrale qui
a été posée dans notre étude est celle de I’existence de liens entre le coping et la régulation
émotionnelle d’une part et la fatigue et I’apathie d’autre part, dans un échantillon de patients
atteints de DM1. Il s’agissait d’apporter une meilleure compréhension des processus
psychiques de ces patients afin d’éclairer les stratégies de prise en charge

psychothérapeutiques les plus adaptées.

2.2. Méthode

Soixante patients atteints de DM1 (53 % de femmes) ont été inclus dans notre étude.
Les criteres d’inclusion étaient les suivants: étre 4gé de plus de 18 ans, ne pas avoir
d’historique de trouble psychiatrique rapporté par le patient, avoir un diagnostic de DM1 posé
par un neurologue et étre inclus dans la base de donnée de I’observatoire frangais des
Dystrophies Myotoniques (DM-Scope). Tous les participants ont signé un formulaire de
consentement. Cette recherche a obtenu un avis favorable du comité d’éthique de I’Unité de
Formation et de Recherche des Sciences Psychologiques et des Sciences de I’Education (UFR
SPSE) de I’Université Paris Nanterre.

Nous avons évalué le coping a I’aide de la Ways of Coping Checklist (WCC-R;

Graziani, Rusinek, Servant, Hautekeete-Sence, & Hautekeete, 1998) et la régulation
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émotionnelle a I’aide de I’Emotion Regulation Questionnaire (ERQ ; Christophe, Antoine,
Leroy, & Delelis, 2008). Une évaluation de la dépression (Echelle d’Humeur Dépressive ;
Radat, Lafittau, Ouallet, Brochet, & Jouvent, 2007), de la fatigue (Checklist Individual
Strength questionnaire ; Vercoulen et al., 1999) et de I’apathie (Apathy Evaluation Scale ;
Marin, Biedrzycki, & Firinciogullari, 1991) des patients a également été réalisée. Les donnees
concernant I’age a I’apparition du premier symptéme, la taille de la répétition CTG ainsi que
la sévérité de I’atteinte musculaire (mesurée a I’aide du Muscular Impairment Rating Scale ;

Mathieu et al., 2001) ont été recueillies sur DM-Scope, avec I’accord des participants.

2.3. Principaux résultats

Notre échantillon de patients atteints de DM1 présente une atteinte musculaire moyenne
entre « faiblesse distale » et « faiblesse proximale Iégére a modérée » (MIRS ; Mathieu et al.,
2001), ainsi qu’une fatigue sévere. Pour toutes les variables sociodémographiques et cliniques
recueillies, une seule différence liée au genre est observée : les hommes présentent des scores
significativement plus élevés de déficit émotionnel (p < 0,001, mesuré par I’EHD), en
comparaison aux femmes.

Au vu de nos résultats, les patients atteints de DM1 utilisent significativement plus les
10 stratégies de coping évaluées en comparaison a I’échantillon, issu de la population
générale, de I’étude de validation francaise de la WCC-R (p < 0,001). Au sein de notre
échantillon de patients, la seule différence liée au genre observée concerne la stratégie Soutien
social : les femmes y ont plus souvent recours que les hommes (p < 0,05). L’ensemble des
résultats de corrélations et de régressions multiples et simples concernant les stratégies de
coping est présenté en annexe 4. Etonnamment, aucune corrélation n’a été trouvée entre les
stratégies de coping d’une part et la sévérité de la fatigue, la concentration et I’activité
physique reéduites d’autre part. La seule composante de la fatigue pour laquelle des
corrélations sont observées est la motivation réduite, qui est associée négativement a toutes
les stratégies de coping, a I’exception de Fuite/Evitement. L’apathie est également
négativement corrélée avec plus de la moitié des stratégies de coping. Concernant les
régressions simples et multiples réalisées, I’apathie et la motivation réduite ressortent comme
des predicteurs négatifs des scores des stratégies de coping suivantes : Auto-contréle (la perte
de contréle émotionnel est également inclue dans le modéle ; R? ajusté = 0,24, p < 0,001) et
Responsabilisation (R? ajusté = 0,19, p < 0,001). L’apathie et le déficit émotionnel sont
également des prédicteurs négatifs de la stratégie Support social (R?ajusté = 0,23, p < 0,001).

La motivation réduite est également un prédicteur négatif des stratégies de coping suivantes :
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Résolution de probléme (avec le déficit émotionnel ; R? ajusté = 0,25, p < 0,001), Evasion
(avec I’importance de la taille de la répétition CTG et la perte de contrble émotionnel;
R? ajusté = 0,39, p < 0,001), Diplomatie (R*ajusté = 0,13, p < 0,01), Confrontation (R? ajusté
= 0,06, p < 0,05) et Evolution personnelle (avec le déficit émotionnel ; R? ajusté = 0,22, p <
0,001).

Concernant la régulation émotionnelle, notre échantillon de patients atteints de DM1
obtient des scores similaires de Réévaluation cognitive en comparaison a I’échantillon de
validation francaise de I’ERQ (issu de la population générale). Les patients ont par contre
significativement moins recours a la stratégie Suppression expressive en comparaison a
I’échantillon de validation de I’'ERQ (p < 0,001). Nos résultats témoignent de différences de
genre pour les deux stratégies de régulation émotionnelle dans la population DM1 : les
hommes semblent avoir plus tendance a utiliser la Suppression expressive (p < 0,01), tandis
que les femmes paraissent avoir plus recours a la Réévaluation cognitive (p < 0,05). Par
ailleurs, aucune corrélation n’est observée entre les stratégies de régulation émotionnelle et
I’apathie et la fatigue (résultats détaillés des corrélations et des régressions multiples et

simples disponibles en annexe 5).

Confrontation de nos hypothéses a nos résultats

U Hypothése 3: notre hypothése est partiellement validée ; I’apathie est un
prédicteur négatif des strategies de coping Soutien social, Auto-contréle et
Responsabilisation. En ce qui concerne la fatigue, seule la composante motivation réduite est
un prédicteur négatif de sept des dix stratégies de coping (Résolution de probleme, Evasion,
Auto-controle, Responsabilisation, Diplomatie, Confrontation et Evolution personnelle).
Aucune corrélation n’est trouvée entre la sévérité de la fatigue et le coping.

Hypothése 4 : notre hypothése est infirmée ; aucune corrélation n’est observée
entre les stratégies de régulation émotionnelle d’une part et la fatigue et I’apathie d’autre
part.

Nous n’avions pas formulé d’hypothese concernant les différences liées au genre dans
I’utilisation des stratégies de coping et de régulation emotionnelle, qui ont donc été évaluees

de maniére exploratoire.
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2.4. Principaux éléments de discussions

La composante de la fatigue motivation réduite semble constituer un obstacle dans la
mise en place de stratégies pour faire face aux situations stressantes par les patients atteints de
DML1. Bien que I’apathie ait moins d’incidence sur le coping, elle influence négativement le
recours au soutien social. Le caractere évolutif de la maladie nécessite une aide croissante de
la part des proches des patients atteints de DM1 (Timman et al., 2010). Les patients ont
toutefois plus recours a I’ensemble des stratégies de coping évaluées, en comparaison a un
échantillon issu de la population générale (Graziani et al., 1998) et semblent donc utiliser une
palette diversifiée de stratégies malgre leur manque de motivation.

La seconde partie de cette étude porte sur la régulation émotionnelle dans la DM1. Tout
comme nous I’avons fait pour le coping, nous avons comparé les résultats obtenus par notre
échantillon a ceux obtenus par un échantillon sain : les patients atteints de DM1 présentent
des scores similaires pour la stratégie Réévaluation cognitive. Compte tenu de la gravité de
leur maladie et de son caractére évolutif, ce résultat est encourageant. En effet, cette stratégie
est associée, dans la population générale, a une attitude optimiste, au fait de ressentir plus
d’émotions positives que négatives, a une meilleure estime de soi, ainsi qu’a une meilleure
satisfaction a I’égard de la vie (Gross & John, 2003). De plus, Peric et al. (2015) ont montré,
au cours d’une étude longitudinale, que la qualité de vie des patients atteints de DM1
augmente, et ce malgré la progression de la maladie. Les auteurs évoquent notamment, pour
expliquer ce phénomeéne, I’effet « response shift » selon lequel les patients s’adapteraient a
leur situation et ajusteraient leurs attentes et valeurs en fonction de celle-ci. La Réévaluation
positive pourrait jouer un rble dans cet effet. En comparaison a un échantillon sain, les
patients atteints de DM1 utilisent moins la stratégie Suppression expressive. L’émoussement
affectif et I’atrophie des muscles de la face pourraient rendre la suppression de I’expression
comportementale de I’émotion inutile. Enfin, nous avons exploré les liens entre régulation
émotionnelle d’une part et apathie et fatigue d’autre part : aucune association n’est observée,

ni avec I’apathie, ni avec la fatigue.

2.5. Conclusion
Cette étude a permis de mettre en lumiére les liens entre les stratégies de coping d’une
part et I’apathie et la motivation réduite d’autre part. Nos résultats permettent de dégager des
pistes thérapeutiques dans la prise en charge des patients atteints de DM1. Notamment, un
travail sur I’apathie et le déficit motivationnel inhérents a la maladie pourrait aider les patients

a mieux faire face a celle-ci. Favoriser le recours au soutien social pourrait également aider
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les patients a demander de I’aide a leurs proches et leur permettre de faire face ensemble aux
difficultés a venir. Par ailleurs, c’est la premiére fois que la régulation émotionnelle est
étudiée dans la DM1. Il ressort de ces premiers résultats que I’utilisation de la stratégie
Réevaluation cognitive pourrait étre bénéfique pour eux en contribuant a I’effet « response
shift » selon lequel les patients s’adapteraient a leur situation et ajusteraient en consequence
leurs attentes et valeurs (Peric et al., 2015). L’utilisation de cette stratégie est donc a

encourager aupres des patients atteints de DML1.
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Abstract (word count: 215)max. 250 words

Objectives — Myotonic Dystrophy type 1 (DM1) is the most common adult-onset muscular
dystrophy. There are only few studies assessing coping, and no study has been yet conducted
on emotion regulation in DM1. This study aimed study coping and emotion regulation
strategies and to assess their potential association with two DM1-related symptoms: apathy
and fatigue.

Methods — Coping and emotion regulation strategies of 60 DM1 patients were assessed
respectively by the WCC-R and the ERQ. Apathy was evaluated by the AES-Clinician and
fatigue by the CIS. Depressive mood was evaluated by the EHD. CTG repeat size, age of
onset, and muscle impairment (measured by MIRS) data were collected on the French
national database DM-Scope.

Results — Our results highlight that reduced motivation constitutes an obstacle to cope with
stressful situations for DM1 patients. While apathy has less influence on coping, it is
negatively impacting the use of social support, preventing patients to seek assistance from
their relatives. Regarding emotion regulation, neither apathy, nor fatigue is associated with
any emotion regulation strategies assessed.

Conclusions — This study provides new elements on the influence of apathy and reduced
motivation on coping. Promoting the use of social support would also benefits DM1 patients
to face, with the assistance of their relatives, future disease-related challenges. This study was
the first to assess emotion regulation in DM1. Increasing the use of cognitive Reappraisal
constitutes a relevant avenue for psychotherapy as it might contribute to a better acceptance of

the disease and adjustment to its implication by DM1 patients.

Key-words: Apathy; Coping; Emotion Regulation; Fatigue; Myotonic Dystrophy type 1
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Introduction

Myotonic Dystrophy type 1 (DM1) is the most common adult form of neuromuscular
disease. This genetic disease is the result of an abnormal CTG repetition on chromosome 19.
The main symptoms are progressive muscle weakness and atrophy. This disease affects a
wide range of systems among which the Central Nervous System (CNS). CNS impairment
leads to cognitive impairment (dysexecutive syndrome and apathy) and excessive fatigue
(Gallais et al., 2015; Heatwole et al., 2012; Kalkman et al., 2005; Okkersen et al., 2017)[1-4].
In addition, DM1 patients have difficulties to recognize facial negative emotion expressions,
such as anger, disgust, and fear. (Kobayakawa, Tsuruya, Takeda, Suzuki, & Kawamura, 2010;
Takeda, Kobayakawa, Suzuki, Tsuruya, & Kawamura, 2009; Winblad, Hellstrom, Lindberg,
& Hansen, 2006).[5-7] These difficulties appear to be associated with dysfunctions of the
limbic system conducting to social cognitive impairment. Theory of mind is particularly
impaired in DM1 (Serra et al., 2016) [8]. Theory of mind refers to the ability to infer one’s
and others’ emotional states, though it is primordial in social interactions [9](Duval et al.,
2011).

The concept of coping is used in clinical health psychology to inquire about how a
person is dealing with his/her disease (Koleck, Bruchon-Schweitzer, & Bourgeois, 2003)[10].
Lazarus and Folkman 1984[11] defined the coping as a process by which one handles a
stressful situation. Choice of coping strategy and its efficiency depend on the situation and on
the appraisal of the situation made by the individual (Lazarus and Folkman (1984)[11]. When
one must cope with disease, many parameters are to be considered, such as the severity of the
disease, its duration and evolution, its lethality, and the existing and availability treatment.

Only three studies assessed coping in the DM1 population. Ahlstrom and Sjoden
1996[12] found, in a sample of 60 DML patients, emotion-related strategies (seek to decrease
emotional responses induced by the situation) to be use twice as often as problem-focused
ones (seek to decrease expectations and/or increase resources to face the situation). However,
the most used strategies on a daily basis were two problem-focused strategies: “Compensatory
muscle movements or tricks” (by 97% of their sample) and “Use an appliance or technical
resources” (by 72%). Natterlund and Ahlstrom 1999[13] focused their study on problem-
focused coping assessed in a sample of 119 muscular weakness patients including 46 DM1

patients. They also found that their sample do not use problem-focused strategies frequently,
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and “Devices and tricks” to be the most used problem-focused strategy. In Ahlstrém and
Sjoden [12]’s study, emotion-focused strategies such as feeling “Helpless/Hopeless” about the
disease, “Social comparison” to other persons with severe disease or healthier persons and
“Anxious preoccupations” about the disease were associated with a lower quality of life.
Problem-focused strategies such as “Accepts help or leaves it to others” and “Performs the
task with aid of an applicant or other technical resource” were also associated with a lower
quality of life. Two strategies were associated with a higher quality of life: “Stoic
acceptation” of the disease (emotion-focused strategy) and “Tried alternative treatment”
(problem-focused strategy).

Nieto, Raichle, Jensen, and Mir6 2012[14] focused their study on the relation between
coping and pain in Facioscapulohumeral Muscular Dystrophy (FSHD) and DM1 patients
(n=107 including 37 DM1 patients). In their whole sample, they found that “Asking for
assistance” (problem-focused strategy) was associated with both an increase of the pain
intensity and pain interference over time. Regarding emotion-focused strategies, the strategy
“Resting” was associated with an increase of the pain intensity.

Emotion regulation refers to conscious and nonconscious strategies ones use to increase,
maintain, or decrease one or more components (feelings, behaviors, and physiological
responses) of an emotional response (James J Gross, 2001)[15]. Emotion regulation is part of
the Process Model of Emotion Regulation which distinguishes antecedent (occurring before
the emotion response) and response-focused (occurring once the emotion response is already
generated) emotion regulation strategies (Gross, 1998) +2001[15, 16]. The most studied
strategies are cognitive “Reappraisal” (reinterpretation of the stressful situation; antecedent-
focused strategy) and expressive “Suppression” (masking inner feelings and modifying its
behavioral expression; response-focused strategy). As coping strategies, emotion regulation

efficiency depends on the situation.

There are only few studies assessing coping, and no study has been yet conducted on
emotion regulation in DM1. Yet, DM1-related symptoms, in particular the ones resulting from
the CNS impairment (emotional blunting, apathy, fatigue, lack of social cognition and theory
of mind) suggest that the emotional sphere is impaired. Therefore, it is relevant to assess the
way these patients are managing their disease and their emotions. Moreover, literature

previously stated the importance of coping on quality of life and pain. Present study thus
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questions the involvement of other DM1-related symptoms, i.e. fatigue and apathy, on the

processes of coping and emotion regulation.

Methods

Participants
Seventy-eight outpatients at a teaching hospital’s neuromuscular department near Paris
were asked to participate. Eighteen refused to participate in the study. Inclusion criteria for
patients were: be older than 18 years old, no history of psychiatric illness reported by the
patient, diagnosis of DM1 made by a neurologist, and be included in the French Observatory
for Myotonic Dystrophies database (DM-Scope). All participants signed an informed consent
form. This study was approved by the Ethics Committee of the Psychology department of the

University of Paris Nanterre (France).

Procedures
A psychologist received all patients and verified the “no history of psychiatric illness”
inclusion criteria by asking the patients: (i) if they were hospitalized in the past and for what
reason, and (ii) if they were in the past and/or currently under any medication. All the 60
patients included met this criterion. All the clinical data (age of the first symptom, CTG repeat
size, and score of muscular impairment) have been collected on the French Observatory for
Myotonic Dystrophies (DM-SCOPE).

Coping — Ways of Coping Checklist-Revised (WCC-R)[17] Graziani, Rusinek, Servant,
Hautekeete-Sence, & Hautekeete, 1998) assesses 10 coping strategies: “Problem solving”,
“Evasion”, “Social support”, “Self-Control”, “Escape”, “Responsabilization/Replanification”,
“Resignation”, “Diplomacy”, “Confrontation”, and “Personal Evolution” through 38
statements with four-points Likert scales. We adapted the instruction by asking the
participants to answers in light of the challenges posed by DM1. From the factorial analysis of
the WCC-R’s French version, Graziani et al. [17] only kept the 10 first factors (when its
saturation levels exceed .40 in the factor), out of 22, which give account of 48.90% of the

overall variance. This proliferation of factors reflects the complexity of coping.

Emotion regulation — Emotion Regulation Questionnaire (ERQ)[18]Christophe,

Antoine, Leroy, & Delelis 2008 is recommended to evaluate emotion regulation in chronic
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illness [19] (Delelis et al., 2011). This questionnaire measures two emotion regulation
strategies: (i) cognitive “Reappraisal” and (ii) expressive “Suppression” through 10 items with
seven-points Likert scales. Higher scores reflect greater use of the strategy. Internal reliability
for both cognitive reappraisal (Cronbach’s a=0.76) and expressive suppression (Cronbach’s

a=0.72) were found satisfactory.[18]

Apathy — The clinician version of the Apathy Evaluation Scale (AES-C)[20] Marin,
Biedrzycki, & Firinciogullari, 1991) assesses the three aspects of apathy: (i) behavioral, (ii)
cognitive, and (iii) emotional through 18 items, composed by four-points Likert scales, and an
interview including a description of the subject’s interests, activities, and daily routine. Higher
scores reflect greater levels of apathy. It shows satisfactory internal consistency (Cronbach’s
0=0.90), test-retest (Pearson’s r=0.88) and interrater reliability (Intraclass correlation
coefficient=0.94). Moreover, the AES-C showed good internal consistency (Cronbach’s
0=0.87) in the DM1 population. [21] (Gallais, Gagnon, C6été, Forgues, & Laberge, 2018)

Fatigue — Checklist Individual Strength questionnaire (CIS) [22]; (Vercoulen et al.,
1999) is a self-reported questionnaire which evaluated four dimensions of fatigue: (i)
subjective fatigue experience (cut-off for severe fatigue is >35) [23]; (Vercoulen et al., 1994),
(i1) reduced concentration, (iii) reduced motivation, and (iv) reduced physical activity,
through 20 statements with seven points Likert scales. The higher the score, the higher the
impairment. Cronbach’s « for each subscale are the following: .88 for Subjective fatigue
experience, .92 for Concentration, .83 for Motivation, and .87 for Physical activity. Its
validity in neuromuscular disorder has also been established with amyotrophic lateral
sclerosis patients (Panitz et al., 2015) [24].

Depression - Depressive Mood Scale (Echelle d’Humeur Depressive, EHD) (Radat,
Lafittau, Ouallet, Brochet, & Jouvent, 2007) [25] evaluates two aspects of depression: (i)
“blunted affect” and (ii) “lack of emotional control”. Authors recommended this scale for
assessing depression in neurologic disorders, because it highlights correlations with CNS
impairment that categorical assessment of depression do not. This French auto-questionnaire
is composed by 11 items that takes form of four-point Likert scales. Scores for Blunted affect
range from 0 to 16, and scores for Lack of emotional control range from 0 to 28; higher scores
reflect greater difficulties. Test-retest reliability and internal coherence coefficient for the

questionnaire (Cronbach’s «=0.87) and for the two sub-scales (“blunted affect”=0.89 and
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“lack of emotional control”=0.71) were found satisfactory. In addition, the external validity
was confirmed with both the State-Trait Anger eXpression Inventory (STAXI) and the Beck
Depression Inventory. [25]

Muscular impairment — Muscular Impairment Rating Scale (MIRS)[26] (Mathieu,
Boivin, Meunier, Gaudreault, & Begin, 2001) was used to detect and quantify muscle
symptoms typically associated with DML1. It is an ordinal five-point rating scale from 0 “no
muscular impairment” to 5 “severe proximal weakness”. Both its intra- (weighted kappa=
0.84) and interobserver (weighted kappa= 0.77 to 0.79) reliability, and its construct validity
(using the Functional Status Index) were found satisfactory. [26]

Data analysis was performed using SPSS for Windows (version 23). Normality of data
was tested by the Kolmogorov—Smirnov test, and statistical analyses were chosen
consequently. We compared the present sample results to the ones available in scales’
validation studies. Comparisons between groups were performed using t-tests or Wilcoxon’s
W tests. In order to assess the possible associations between both fatigue and apathy and
coping and emotion regulation strategies, simple and stepwise multiple linear regressions
analyses were performed. Linear regressions models were set based on correlations results.
The alpha risk was not adjusted for multiplicity testing. P value of 0.05 was used as the

threshold for statistical significance.

Results

Table 1 presents patients’ demographic and clinical characteristics. Our sample of 60
DM1 patients included 32 women (53%). Clinical information were not available for all
patients; CTG repeat size was found for only 32 of them (53%), and the age of first symptom
for 45 of them (75%). Mean score of muscle impairment is between “distal weakness” and
“mild to moderate proximal weakness” (MIRS). Average score reflects excessive fatigue (cut
off for severe fatigue is 35). For all these variables, only one significant gender-related
difference was found: men present higher blunted affect in comparison to women
(W(57)=751; p<.001).
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Table 1. Demographic and clinical characteristics

N Range M + SD
Demographic characteristics
Age 60 19-69 46.88 + 11.15
Level of education (years) 54 7-23 12.68 +2.99
Clinical characteristics

Age first symptom 45 6-50 24,91 +£10.19
CTG repeat size 32 66-1000 367.91 £ 280.52
Muscle weakness (MIRS) 52 1-5 3.63+0.84
Blunted affect (EHD) 58 0-13 7.57+2.59
Lack of emotional control (EHD) 58 0-21 13.17 £ 4.29
Apathy (AES) 57 25-58 42.63 +8.41
Fatigue severity (CIS) 59 18-56 44.49 £ 6.97
Reduced concentration (CIS) 59 5-35 18.61 + 7.56
Reduced motivation (CIS) 59 8-27 16.58 + 4.65
Reduced physical activity (CIS) 59 6-21 17.34 + 3.55

Mean scores obtained for the ten coping strategies are shown in table 2. In regard of
these results, most used strategies are the following: Social Support, Personal evolution,
Evasion, and Diplomacy. Conversely, the less used strategy is Confrontation. Comparing
present sample’s results to the French validation study’s sample reveals that DM1 patients use
all the ten coping strategies at a greater extent than a sample of healthy adults. Furthermore,
only one significant gender-related difference is found, namely for Social Support: women
seek more social support than men do (t(58)=-2.154; p<.05).

Table 2. Coping results (WCC-R) and mean comparison between our DM1 sample and the healthy

French validation sample

DM1 (n=60) Healthy (n=177)

Mean = SD Mean + SD Statistics
Problem solving 1.97 +£0.68 145+0.71 t(59)=5.87; p=.000, ***
Evasion 2.08 £ 0.66 1.34+0.74 t(59)=8.71; p=.000, ***
Social support 2.15+0.70 1.49+0.77 t(59)=7.29; p=.000, ***
Self-control 190+ 0.64 148+0.71 t(59)=4.95; p=.000, ***
Escape 1.73+0.68 0.59+0.78 W(59)=1 829; p=.000, ***
Responsabilization 1.85+ 0.70 1.12+0.79 t(59)=8.08; p=.000, ***
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Resignation 1.87 £0.49
Diplomacy 2.00+0.60
Confrontation 1.55+0.50

Personal evolution 2.11 +0.74

1.13+£0.74

1.28 £ 0.77

1.16 £0.70

1.29+0.80

W(59)=1 780; p=.000, ***
£(59)=9.31; p=.000, ***
£(59)=6.08; p=.000, ***

£(59)=8.58; p=.000, ***

Note: *=p<.05; ***= p<.001

Regression analysis predicting coping strategies scores are shown in the table 3. Both

apathy and the fatigue component’s Reduced motivation were negative predictors of the

following coping strategies: Self-control (along with the depression component’s Lack of

emotional control; R? adjusted= .24, p<.001), and Responsabilization (R? adjusted= .19,

p<.001). Apathy and Blunted affect were also negative predictors of Social support

(R? adjusted= .23, p<.001). Furthermore, Reduced motivation was also a negative predictor of

the following coping strategies: Problem solving (along with Blunted affect; R? adjusted= .25,

p<.001), Evasion (along with the CTG repeat size and Lack of emotional control;
R? adjusted= .39, p<.001), Diplomacy (R? adjusted= .13, p<.01), Confrontation (R? adjusted=
.06, p<.05), and Personal evolution (along with Blunted affect; R adjusted= .22, p<.001).
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Table 3. Regression analysis predicting coping strategies

Gender Age CTG repeat size Apathy Re(-:iucz?d Blunted affect Lack of emotional
motivation control
B p B p B p B p B p B p B p R’ model
Problem solving - - - - - - -17 172 =27 .035 -37 .004 - - .25
Evasion - - - - .33 .030 - - -44 .006 - - -43 .006 .39
Social support 15 .240 - - - - -.32 011 -21 110 -.34 .007 - - .23
Self-control - - - - - - -23 .050 -.28 .028 - - .33 .008 .24
Escape - - -.28 .031 - - - - - - - - - - .06
Responsabilization - - - - - - =27 .038 -.30 .021 - - - - 19
Resignation - - -.29 .023 - - - - - - - - - - .07
Diplomacy - - - - - - -.16 .240 -.38 .003 - - - - A3
Confrontation - - - - - - - - -.27 .036 - - - - .06
Personal evolution - - - - - - .20 122 -.33 .010 -.28 .029 - - 22

Note: *= adjusted

163



Mean scores of emotion regulation strategies are available in table 4. The strategy
cognitive Reappraisal was found to be significantly more used than the strategy expressive
Suppression. We compared our sample results to the ones obtained by the ERQ’s validation
study’s sample (healthy adults): both DM1 men and women used significantly less
Suppression compared to healthy men and women.

Within the DM1 sample, significant gender differences were found for both cognitive
Reappraisal and expressive Suppression. Women tended to use more cognitive Reappraisal
than men (W(57)=1062.50; p<.05). Conversely, men tended to use more expressive
Suppression (1(57)=3.15; p<.01).

Table 4. Emotion regulation results (ERQ) and mean comparison between the two strategies, in the

whole sample (n=59)

Range M = SD Statistics
Reappraisal 1.00-5.83 3.95+1.24 W(57)=156,50;
Suppression 0.00-4.50 2.52+0.98 p=.000, ***

Note: ***= p<.001

Table 5. Emotion regulation results (ERQ) and mean comparison between our DM1 sample and the

healthy French validation sample

DM1 (n=59) Healthy (n=591)

Mean + SD Mean + SD Statistics
Women n=31 n=335
Reappraisal 426+ 1.14 4,17 +1.26 t(30)=.430; p=.670, ns
Suppression 217 +1.02 3.12+1.36 t(30)=-5.25; p=.000, ***
Men n=28 n=256
Reappraisal 3.61 £1.28 4.07+1.26 W(27)=144; p=.179, ns
Suppression 292 £0.77 3.64+131 t(27)=-4.95; p=.000, ***

Note: ***= p<.001
No correlation was found between emotion regulation and neither apathy, nor fatigue.

Only gender was a predictor of both cognitive Reappraisal (R® adjusted= .05, A= .26, t= 2.07,
p<.05) and expressive Suppression (R?adjusted= .12, = -.37, t= 2.97, p<.01).
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Discussion

The present study highlights that reduced motivation constitutes an obstacle to cope
with stressful situations for DM1 patients. While apathy has less influence on coping, it is
negatively impacting the use of social support, preventing patients to seek assistance from
their relatives. Given the patients’ increasing need for assistance, as the disease progresses,
the use of social support is crucial to cope with future difficulties (Timman et al., 2010).[27]
Furthermore, gender-related difference is observed for Social support in the present DM1
sample: women used at a greater extent this strategy than men. The same difference is found
in the general population. [28, 29] (Matud, 2004) Ptacek, Smith, & Dodge, 1994) However,
we found DML1 patients to use at larger extent all the 10 coping strategies assessed in
comparison to a healthy sample. This result shows that DM1 patients are using a large variety
of coping strategies in order to cope with their disease, despite their lack of motivation.

The second part of our study focused on emotion regulation. By comparing DM1
patients’ results to the ones obtained by a sample of healthy adults,[18] Christophe, Antoine,
Leroy, & Delelis, 2008 we did not found any difference for cognitive Reappraisal.
Considering the chronicity and gravity of their disease, the fact that the use of this strategy is
not impaired might be an important benefice for the patients. Furthermore, cognitive
Reappraisal is associated, in the general population, with an optimistic attitude, more positive
emotions, and a greater self-esteem and life satisfaction [30] Gross & John, 2003. Peric et al.
[31] Peric et al. (2015) found in their longitudinal study that patients’ quality of life improved
despite the progression of the disease. One likely explanation invokes by the authors is the
response shift phenomenon: patients might adapt to their situation and adjust their
expectations and values. While response shift in DM1 is a controversial issue in the literature
[32, 33] (Meola et al., 2003; Sansone et al., 2010), Cognitive Reappraisal could contribute to
this phenomenon. Furthermore, DM1 patients used at a significantly lesser extent the strategy
Suppression in comparison to healthy adults. Both emotional blunting and lack of facial
expression, due to muscle weakness, certainly obviate the need for patients to hide their
emotions.

Regarding gender-specific differences, we found similar results as in the general
population for both expressive Suppression and cognitive Reappraisal [30, 34] Gross & John,
2003 Nolen-hoeksema et Aldao (2011); DM1 men reported using expressive Suppression to a

greater extent, while DM1 women used cognitive Reappraisal more often.
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As for coping, the relation between the emotion regulation strategies in one hand and
apathy and fatigue in another hand was explored. Neither apathy, nor fatigue is associated
with any emotion regulation strategies assessed.

This study has limitations. Firstly, psychiatric comorbidity were not assess using a
diagnostic tool but by asking patients for their psychiatric history and potential treatment.
Secondly, sample size is limited. Multisite studies may improve sample size. Using the
French national database (DM-Scope) to increase sample size would permit to reach a greater
statistical power in further studies. Finally, DM1’s phenotype could not be determined for our
entire sample because of the lack of information regarding the CTG repeat size and the age of
the first symptom.

In conclusion, this study provides new elements on the influence of apathy and reduced
motivation on coping. A psychological intervention aiming to develop strategies to overcome
apathy and reduced motivation could help patients to cope with their disease and its
implications. Promoting the use of social support would also benefits DM1 patients to face,
with the assistance of their relatives, future disease-related challenges. This study was the first
to assess emotion regulation in DM1: we now have more elements on how patients deal with
their emotions. Increasing the use of cognitive Reappraisal constitutes a relevant avenue for
psychotherapy as it might contribute to a better acceptance of the disease and adjustment to its
implication by DM1 patients.
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Synthese des résultats concernant les stratégies de coping et
de régulation émotionnelle

Les patients inclus dans notre étude ont plus recours a I’ensemble des 10 stratégies de
coping évaluées, en comparaison a un échantillon tout-venant. Par ailleurs, une différence
liee au genre est observée au sein de notre echantillon : la stratégie Soutien social est plus
utilisee par les femmes que par les hommes.

Nous avons évalué I’influence de I’apathie et de la fatigue sur le coping. La sévérité de
la fatigue n’est étonnamment pas corrélée au coping dans notre échantillon. L’apathie et la
composante de la fatigue motivation réduite ressortent, quant a elles, comme des prédicteurs
négatifs des stratégies Auto-contrdle (efforts pour contrdler et moduler ses sentiments et ses
actions) et Responsabilité (prise de conscience de sa responsabilité et tentative de réparer).
L’ apathie est également un prédicteur négatif des scores de Soutien social (recherche d’une
aide matérielle et/ou émotionnelle). La motivation réduite est un prédicteur négatif des
stratégies suivantes : Résolution de probléemes (planification et recherche de solutions pour
trouver la solution la plus adaptée a la situation), Evasion (évitement de la situation par
I’imaginaire, en faisant abstraction de la situation), Diplomatie (recherche d’un compromis
par le dialogue), Confrontation (efforts agressifs pour modifier la situation) et Evolution

personnelle (réassurance tout en se remettant en question).

Concernant la régulation émotionnelle, lorsqu’ils sont comparés a un échantillon tout-
venant, les patients atteints de DML présentent des scores similaires a la stratégie
Réevaluation cognitive. Par contre, leurs scores a la stratégie Suppression expressive sont
significativement plus bas. Des différences de régulation émotionnelle liées au genre sont
observées au sein de notre échantillon de patients: les femmes ont plus recours a la
Reéévaluation cognitive, tandis que les hommes ont plus recours a la Suppression expressive.

Contrairement a nos hypotheses, ni I’apathie, ni la fatigue ne sont corrélées aux

stratégies de régulation émotionnelle.
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Quatrieme partie : Discussions et conclusions



Chapitre 10 : Interprétation des résultats

1. La personnalité des patients atteints de DM1

1.1. La dimension de personnalité N: le reflet de l'effet de
« protection » des |ésions cérébrales contre les émotions négatives
dans la DM1

Le résultat le plus frappant de notre second article concerne la dimension de
personnalité N. Cette derniere renvoie a la tendance a ressentir des émotions négatives telles
que I’anxiété, la nervosité, la tristesse, etc. (John, 1990). La DML1 est une maladie aux
atteintes multiples dont I’évolution est imprévisible. Elle induit notamment une limitation de
la mobilité, du fait de I’atrophie progressive du muscle, ainsi qu’une fatigue excessive et une
somnolence diurne. Ces symptdmes sont presentés comme les plus handicapants au quotidien
par les patients (Heatwole et al., 2012). Des difficultés émotionnelles et sociales importantes
ainsi que des troubles cognitifs sont également présents. Leur manque de compliance aux
soins (Kobayakawa, Tsuruya, & Kawamura, 2012 ; Meola & Sansone, 2007), est expliqué par
certains patients par le sentiment d’impuissance qu’ils ressentent du fait de I’absence de
traitement pharmacologique pour traiter leur maladie. Bien que leur prise en charge
pluridisciplinaire annuelle permette de traiter certaines complications de la DM1, notamment
cardiaques et kinésithérapeutiques, ils rapportent avoir le sentiment que ces rendez-vous ne
permettent que d’observer la progression de la maladie sans apporter de solutions
satisfaisantes. Tous ces éléments laissaient présager des scores élevés a la dimension N dans
cette population. Pourtant, les scores des patients sont similaires a ceux de la population
générale dans notre étude et dans la littérature (Bertrand et al., 2014 ; Laberge et al., 2013).

Bien qu’a premiére vue surprenant, ce résultat peut s’expliquer et apporter des éléments
de compréhension au vu de I’hétérogéneité de la prévalence de troubles depressifs dans la
DM1 rapportée dans la littérature (Minier et al., 2018). Des critiques quant a I’adéquation des
outils utilisés pour mesurer la dépression et les superpositions entre I’apathie et
I’hypersomnolence, inhérentes a la maladie, et les symptomes dépressifs ont d’ailleurs été
formulées (Gallais et al., 2015 ; Winblad et al., 2010). L’absence de scores élevés a la
dimension N est antinomique avec I’humeur dépressive et appuie ces critiques. Par ailleurs,
Bungener et al. (1998) avaient déja avancé I’hypothése d’un effet protecteur de
I’émoussement affectif vis-a-vis des émotions négatives. En effet, dans leur étude, les patients

souffrant d’un déficit émotionnel n’étaient ni déprimes, ni anxieux. De plus, dans I’étude de
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Winblad et al. (2010), les patients presentant des Iésions au niveau de la substance blanche,
sont également ceux qui obtiennent les plus bas taux d’humeur dépressive. Les auteurs
concluaient que le déficit de conscience des troubles (ou anosognosie) résultant de ces lésions
expliquerait les faibles taux de dépression dans la population DM1. Par ailleurs, Baldanzi et
al. (2016) font le lien entre ce déficit et le manque de compliance aux soins observé chez les
patients. Les bas scores de N dans notre échantillon peuvent également étre le reflet d’un
déficit de conscience des troubles dans la DM1.

Enfin, I’absence de score eleve a la dimension N chez les patients atteints de DM1
pourrait expliquer le fait que, dans la littérature, de nombreux traits de troubles de la
personnalité sont trouvés dans cette population sans pour autant que les critéres suffisants
soient réunis pour que des diagnostiques puissent étre posés. En effet, les résultats de Fruyt et
al. (2008) montrent que I’association d’un score éleve a la dimension N et d’un score bas a la
dimension A serait en lien avec tous les troubles de la personnalité, a I’exception de la

personnalité dépendante (voir annexe 2).

1.2. Les autres dimensions de la personnalité : un profil émoussé
chez les hommes atteints de DM1

Concernant les autres dimensions de la personnalité, les hommes atteints de DM1 inclus
dans notre étude présentent un profil de personnalité particulier en comparaison aux hommes
de la population genérale, avec un émoussement de tous les traits de personnalité (a
I’exception de la dimension N). Les femmes atteintes de DM1, quant a elles, n’obtiennent des
scores plus bas, en comparaison a ceux des femmes de la population générale, qu’a la
dimension de personnalite C. Elles auraient ainsi plus de difficulté a s’organiser, a suivre des
regles et a retarder une récompense pour atteindre un but, en comparaison aux femmes de la
population générale. Nos résultats different donc de ceux trouvés dans les deux études
canadiennes dont les participants présentaient globalement un profil de personnalité dans la
norme (Bertrand et al., 2014 ; Laberge et al., 2013), a I’exception de 27 % de I’échantillon de
Bertrand et al. (2014) qui obtenait a la fois des scores €levés a la dimension N et des scores
bas a la dimension A. Les particularités de personnalité observées dans notre échantillon
pourraient étre expliquees par les symptdémes inhérents a la phénotypie de la DM1. En effet,
Bertrand et al. (2014) ont montré que les patients atteints de la forme classique de la DM1
obtiennent des scores plus bas aux dimensions O et C en comparaison a ceux atteints d’une

forme cliniquement plus légere de la maladie. Toutefois, nous manquons d’informations pour
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statuer sur les phénotypes présents dans notre échantillon et ne pouvons donc pas vérifier
cette hypothese.

Concernant les dimensions E et A, nous avions émis I’hypothese que I’apathie et la
fatigue excessive, fréquentes dans cette maladie (Gallais et al., 2015 ; Kalkman et al., 2005),
induiraient une difficulté a étre dans la recherche de contacts sociaux, a s’affirmer dans des
situations sociales (dimension E), ainsi qu’a s’investir dans les relations (dimension A). Nous
pensions également que ces deux symptdbmes impacteraient négativement la tendance a
rechercher des réecompenses et des sensations (dimension E). D’ailleurs, Gallais et al. (2015)
postulaient dans leur étude que le déficit de cognition orienté vers un but pourrait expliquer le
manque d’implication ainsi que la diminution de I’importance que les patients accordent aux
relations sociales, aux loisirs, etc. De plus, dans I’étude de van Heugten et al. (2018), I’apathie
ressort effectivement comme un facteur de risque d’une participation sociale réduite dans la
population DM1. Cependant, nous ne trouvons aucune association entre apathie et fatigue
d’une part et les dimensions E et A de la personnalité d’autre part. Par contre, le déficit
émotionnel ressort comme un prédicteur négatif de ces deux dimensions pro-sociales. Sans
surprise, les difficultés des patients atteints de DML a ressentir et a exprimer leurs émotions
constituent un obstacle au bon déroulement de leurs relations interpersonnelles et contribuent
ainsi certainement a I’isolement social dont ils font I’expérience (Gagnon et al., 2007). De
plus, les dimensions E et A font écho a la tendance au recours aux ressources et aux contacts
sociaux, ainsi qu’au systeme de care-giving (en lien avec la formation des relations
interpersonnelles et leur investissement). Dans notre échantillon, ces deux dimensions sont
corrélées positivement avec la stratégie de coping Soutien social (r = 0,25 ; p < 0,05 pour la
dimension E et r = 0,33 ; p < 0,01 pour la dimension A ; matrice de corrélation disponible en
annexe 6). Le déficit de reconnaissance des émotions observé dans la DM1 (Kobayakawa et
al., 2010 ; Takeda et al., 2009 ; Winblad et al., 2006) contribuant également aux difficultés
sociales des patients, il serait intéressant d’évaluer I’association de celui-ci avec les
dimensions pro-sociales de la personnalité. Enfin, ces bas scores aux dimensions E et
A peuvent étre mis en lien avec la variété des traits issus de différents troubles de la
personnalité qui est observée dans la DML, leurs points communs étant la dimension anxieuse
de ces troubles et un évitement social important (Minier et al., 2018).

En ce qui concerne les dimensions C et O, nous avions émis I’hypothese que I’apathie et
la fatigue excessive constitueraient un obstacle a I’organisation, a la planification et a
I’inhibition d’un comportement pour un but ultérieur (dimension C) chez les patients atteints

de DML1. Nous pensions egalement que ces symptdmes auraient un impact sur leur ouverture,
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leur curiosité et leur intérét pour la nouveauté (dimension O). Nos résultats montrent en effet
une influence négative de I’apathie sur la dimension de personnalité C, mais pas d’influence
de la fatigue. L’apathie apparait donc comme un réel obstacle aux capacités d’organisation et
de planification des patients. Concernant la dimension O, ni I’apathie, ni la fatigue n’ont
d’influence sur celle-ci dans notre échantillon. Par contre, le deficit émotionnel est un
prédicteur négatif de cette dimension et contribue ainsi a la pauvreté de la vie émotionnelle
que suggerent les bas scores de O. Concernant les autres troubles typiques de la DML, les
troubles cognitifs (notamment les troubles dysexécutifs) inhérents aux atteintes du SNC
(Angeard-Durand, Héron, Gargiulo, & Eymard, 2004 ; Okkersen et al., 2017), pourraient-ils

également diminuer les scores obtenus aux dimensions C et O de la personnalité ?

1.3. Les différences de personnalité liées au genredans la
population DM1

Les differences de personnalité liees au genre dans le groupe de patients ont été
explorées : les femmes obtiennent des scores supérieurs pour les dimensions E et N. Des
scores similaires sont trouvés pour les autres traits de personnalité. Ainsi, dans la population
DM1, les femmes seraient plus en recherche de contacts sociaux, de récompenses et de
sensations (dimension E) et auraient egalement tendance a ressentir plus d’emotions négatives
(dimension N) que les hommes. Dans notre échantillon, les hommes présentent en effet un
déficit émotionnel plus important que les femmes, qui émousse probablement leur ressenti des
émotions négatives. Dans la population générale, les femmes obtiennent des scores supérieurs
pour toutes les dimensions, a I’exception de O, pour laquelle les femmes et les hommes
présentent des scores similaires (Schmitt et al., 2008). Ainsi, les différences de scores obtenus
aux dimensions E et N, en faveur des femmes, dans notre échantillon de patients sont
également observées dans la population générale. Par contre, nous ne retrouvons pas les
difféerences ordinairement observees entre les genres pour les dimensions relatives a la
confiance, I’empathie et I’investissement dans des relations interpersonnelles (dimension A),
ainsi qu’a la capacité d’organisation et d’auto-régulation (dimension C). Les particularités des
différences entre les hommes et les femmes dans la population DM1 posent la question du
réle des symptomes propres a la maladie dans le développement des traits de personnalité.
Dans notre échantillon, aucune différence n’est constatée pour I’importance de la repétition
CTG, I’age a I’apparition du premier symptéme (nous n’avons toutefois pas pu avoir acces a
ces informations pour I’ensemble des participants), I’atteinte musculaire, le niveau de fatigue

et le niveau d’apathie. Seul le déficit émotionnel est plus important chez les hommes. Ainsi,
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I’absence de différence liée au genre dans la population DM1 pour la dimension C peut étre
en partie expliquée par les taux similaires d’apathie observés entre les genres dans notre
échantillon. Par contre, pour la dimension A, le déficit émotionnel plus important chez les
hommes aurait pu laisser présager des scores superieurs chez les femmes. Ainsi au niveau des
dimensions pro-sociales de la personnalité, le déficit émotionnel semble avoir plus d’impact
sur la tendance a étre sociable et & avoir recours aux ressources et contacts sociaux (dimension
E) qu’a la tendance a la confiance et a I’investissement de la relation (dimension A). En effet,
au vu de nos analyses statistiques, le déficit émotionnel explique bien une variance plus
importante des scores de la dimension E, qu’il ne le fait pour la dimension A (respectivement,
R? ajusté = 0,20 ; # = - 0,46 et R? ajusté = 0,11 ; 8 = - 0,36).

2. Le coping dans la DM1

2.1. Une large palette de stratégies de coping utilisée par les
patients malgré leur manque de motivation

Le bon usage du coping dans la DM1 constitue un réel défi. En effet, comme cela a été
tres justement décrit par Gallais (2010), dans son travail de thése de psychologie, les patients
devraient idéalement alterner entre des stratégies centrées sur le probleme pour traiter les
symptdmes qui peuvent I’étre (voire mettre en place des prises en charge préventives) et des
stratégies centrées sur I’émotion pour accepter cette maladie incurable et son imprévisibilité.
Or, ces patients présentent un déficit de flexibilité mentale (Baldanzi et al., 2016 ; Okkersen et
al., 2017) qui précisément est nécessaire a cette alternance de style de coping selon les
situations rencontrees. De plus, I’anosognosie observée dans la DM1 participe au manque de
compliance aux soins des patients (Baldanzi et al., 2016). Dans notre étude, la motivation
réduite apparait comme un obstacle supplémentaire. Notamment, elle semble géner la
planification et la recherche de solutions pour trouver la solution la plus adaptée a la situation
a laquelle les patients font face (Résolution de probleme). De méme, le déficit motivationnel
impacte négativement la capacité de remise en question (Evolution personnelle) et de prise de
conscience de la responsabilité (Responsabilité) des patients. Ces premiers résultats
témoignent d’une rigidité chez les patients atteints de DM1 et font écho aux troubles cognitifs
inhérents a leur maladie ; notamment le syndrome dysexécutif et le manque de flexibilité
mentale (Delaporte et al., 1996 ; Okkersen et al., 2017). Le déficit émotionnel impacte
également la recherche de compromis par le dialogue (Diplomatie) et les efforts agressifs pour

modifier la situation (Confrontation). Ces deux stratégies de coping renvoient aux interactions
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sociales et font écho aux difficultés interpersonnelles et a I’isolement social des patients
(Gagnon et al., 2007). Enfin, la motivation réduite rend difficile la mise en place d’efforts,
par les patients, pour controler et pour moduler leurs sentiments et leurs actions (Auto-
contréle). Les patients atteints de DM1 présentent également un déficit de théorie de I’esprit
(capacité a inférer des états mentaux a soi-méme et a autrui) (Serra et al., 2016), ainsi que des
difficultés de reconnaissance des émotions, qui découlent d’un déficit de cognition sociale
(capacité a comprendre et a gérer les interactions sociales) (Kobayakawa, Tsuruya, Takeda,
Suzuki, & Kawamura, 2010 ; Takeda, Kobayakawa, Suzuki, Tsuruya, & Kawamura, 2009 ;
Winblad, Hellstrom, Lindberg, & Hansen, 2006). Ces symptdémes participent certainement a
la difficulté au recours a la stratégie de coping Auto-contrble. L’apathie a également une
influence négative sur I’utilisation des stratégies Auto-contréle et Responsabilité. Par ailleurs,
I’apathie impacte négativement la recherche d’une aide matérielle et/ou émotionnelle (Soutien
social) chez les patients atteints de DM1. Ce resultat fait echo au lien entre le déficit de la
cognition orientée vers un but inhérent a I’apathie et le manque d’implication des patients
dans les relations sociales (Gallais et al., 2015).

Toutefois, lorsque les résultats des patients sont comparés a ceux d’un échantillon tout-
venant, on constate qu’ils ont plus recours a I’ensemble des dix stratégies de coping mesurées
dans cette étude pour faire face aux situations stressantes en lien avec leur maladie. Les études
disponibles dans la littérature attestent d’une préférence de ces patients pour les stratégies
centrees sur I’émotion, qu’ils emploient deux fois plus que celles centrées sur le probléeme
(Ahlstrom & Sjoden, 1996 ; Natterlund & Ahlstrom, 1999). Les auteurs invoquaient
I’impuissance des patients & controler et a modifier les conséquences de leur maladie pour
expliquer cette différence. Nos résultats semblent plutdt montrer que les patients atteints de
DM1 ont recours a un large panel de stratégies diverses indifféeremment de leur style. Ainsi,
ils semblent avoir des ressources non négligeables pour faire face a leur maladie et a ses
conséquences. Un travail sur les facteurs limitant le recours a ces stratégies (le déficit

motivationnel et I’apathie) leur permettrait d’exploiter pleinement leurs ressources.

2.2. Les différences de coping liées au genre dans la population
DML1 : un recours au soutien social plus important chez les femmes

Concernant les différences d’utilisation du coping liées au genre au sein de notre
population, les femmes ont plus tendance a faire usage de la stratégie Soutien social en
comparaison aux hommes. Le recours au soutien social dans le cadre d’une maladie évolutive

telle que la DM1 est une ressource importante pour les patients ; elle permet de faire face a
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leurs difficultés grandissantes (Timman et al., 2010). Ainsi, il pourrait étre bénéfique pour les
hommes atteints de DM1 de la développer davantage. Dans la population générale, les
femmes utilisent également plus la stratégie Soutien social que ne le font les hommes.
D’autres différences dans I’utilisation des stratégies de coping sont observées dans la
population géneérale : les femmes ont plus recours a celles centrées sur I’émotion, tandis que
les hommes préferent celles centrées sur le probléeme (Matud, 2004 ; Ptacek, Smith, & Dodge,
1994 ; Ptacek, Smith, & Zanas, 1992). Bien que notre outil ne distingue pas ces deux styles de
coping, le fait qu’aucune disparité ne soit constatée entre les hommes et les femmes de notre
échantillon pour les neuf autres stratégies va dans le sens d’une homogéneite dans I’utilisation
du coping entre les deux genres. Plusieurs hypothéses sont développées dans la littérature
pour expliquer les différences liées au genre dans le coping, nos résultats semblent aller dans
le sens de celle postulant que c’est le type de situations rencontrées et le r6le de I’individu
dans celles-ci qui déterminent le choix de la stratégie (Ptacek et al., 1992 ; Rosario, Shinn,
Mgrch, & Huckabee, 1988 ; Sigmon, Stanton, & Snyder, 1995). En effet, les hommes et les
femmes dans le contexte de la DM1 ont recours aux mémes stratégies (& I’exception de la
stratégie Soutien social). De ce constat émerge I’idée que la maladie viendrait effacer les
differences de genre habituellement observées. La différence d’emploi du Soutien social
semble toutefois faire écho a I’hypothese selon laquelle I’utilisation du coping est influencée
par la socialisation (Almeida & Kessler, 1998 ; McDonough & Walters, 2001 ; Ptacek et al.,
1992). Les femmes atteintes de DM1 répondraient ainsi a I’attente stéréotypée associée a leur
genre selon laquelle les femmes devraient plus communiquer leurs sentiments et avoir recours

a I’aide de leur entourage.

2.3. L'enjeu du recours au soutien social pour faire face aux
difficultés induites par la DM1

Dans notre revue de littérature nous avons théorisé I’isolement social des patients a
travers les aspects psychopathologiques de la DM1 (Minier et al., 2018). Au niveau de la
personnalité, les divers traits issus de différents troubles de la personnalité observés dans la
DM1 ont pour points communs une dimension anxieuse et un évitement social important
(Minier et al., 2018). De plus, I’approche dimensionnelle de la personnalité, que nous avons
utilisee dans ce travail de these, révele des scores bas aux dimensions pro-sociales
(dimensions E et A) dans notre échantillon. Ces dimensions sont en lien avec la recherche de
contacts sociaux et avec I’investissement des relations. A ces particularités de personnalité

viennent s’ajouter un déficit de cognition sociale qui induit notamment des difficultés de

175



reconnaissance des émotions faciales (spécifiguement la colere, le degolt et la peur)
(Kobayakawa, Tsuruya, Takeda, Suzuki, & Kawamura, 2010 ; Takeda, Kobayakawa, Suzuki,
Tsuruya, & Kawamura, 2009 ; Winblad, Hellstrom, Lindberg, & Hansen, 2006), ainsi qu’un
déficit de theorie de I’esprit (Serra et al., 2016). Les difficultés des patients atteints de DM1 a
comprendre les indices sociaux non verbaux rendent difficile leur adaptation aux demandes
sociales implicites (Winblad et al., 2006). De plus, leur manque d’expressivité due a la fois a
I’atteinte des muscles de la face, dont I’atrophie rend impossible I’expression faciale des
émotions, mais également a un émoussement affectif peut induire une incompréhension chez
leurs interlocuteurs. Enfin, au niveau du coping, les stratégies qui impliquent I’aide d’autrui
sont associées a une mauvaise qualité de vie chez ces patients (Ahlstrom & Sjoden, 1996).
Tous ces éléments sont autant d’obstacles a leur bon fonctionnement social. Or, dans le cadre
d’une maladie évolutive telle que la DM1, le recours au soutien social est particuliérement
important au fur et a mesure que le handicap grandit et que I’aide de I’entourage et du corps
médical devient de plus en plus nécessaire (Timman et al., 2010). Il apparait donc pertinent de
mettre en place des interventions psychologiques visant a aider les patients atteints de DM1 a
surmonter ces difficultés et mieux interagir avec les autres, ainsi que de sensibiliser leur

entourage proche a leurs difficultés de communication.

3. La régulation émotionnelle dans la DM1

3.1. La Réévaluation cognitive comme facteur de la recalibration et
la Suppression expressive non nécessaire du fait des symptémes de
la DM1

Concernant la régulation émotionnelle, notre échantillon présente des résultats
similaires a ceux trouvés dans un échantillon tout-venant pour la stratégie Réévaluation
cognitive. Ainsi, leur capacité a modeler I’évaluation qu’ils font d’une situation de maniére a
en affaiblir ou a en amplifier le caractére émotionnel ne semble pas impacté par la maladie et
ses divers symptoémes. Ce premier constat est encourageant compte tenu de la gravité et du
caractere évolutif de la DM1. De plus, dans la population étudiante, la Réévaluation cognitive
est associée a une attitude optimiste, aux émotions positives, a une meilleure estime de soi,
ainsi qu’a une meilleure satisfaction par rapport a la vie (Gross & John, 2003). Il serait
intéressant de vérifier la présence de ces associations dans la population DM1. Toutefois, ce
constat va d’ores et déja dans le sens des résultats de I’étude longitudinale sur la qualité de vie

des patients atteints de DM1 de Peric et al. (2015) : la qualité de vie de leur échantillon ne
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diminue pas alors que leur atteinte musculaire progresse. Plusieurs éléments sont avancés par
les auteurs pour expliquer ce résultat surprenant et notamment I’effet de recalibration. Selon
ce phénomeéne, les patients s’adapteraient a leur situation et ajusteraient leurs valeurs et
attentes a cette derniére. Bien que cet effet soit controversé dans la littérature (Meola et al.,
2003 ; Sansone et al., 2010), on peut supposer que la Réévaluation cognitive joue un role
important dans ce processus. Concernant la seconde stratégie de régulation émotionnelle
mesurée, les patients atteints de DM1 ont moins recours a la Suppression expressive en
comparaison a un échantillon tout-venant. Nous proposons deux pistes d’interprétations pour
expliquer ce résultat: la premiére relative aux atteintes musculaires et la seconde a
I’émoussement affectif. Ces symptomes agiraient plus t6t dans le processus de régulation
émotionnelle, avant la phase de Modulation de la réponse émotionnelle (qui comprend les
efforts pour modifier I’expression physiologique, subjective et/ou comportementale de
I’émotion). Par conseéquent, la stratégie Suppression expressive n’aurait plus lieu d’étre
utilisée par les patients. Il serait intéressant, dans la population DML1, de décrire les autres
familles de stratégies du Modele Processuel de la Régulation émotionnelle (Gross, 1998,
2001). Notamment le Redéploiement attentionnel (efforts pour diriger son attention de
maniere a influencer les émotions ressenties) qui intervient lorsqu’il est impossible de
modifier une situation (Gross & Thompson, 2007), puisque les patients atteints de DM1 ont
effectivement peu de contréle sur leur maladie et ses complications.

Les liens entre les deux stratégies de régulation émotionnelle mesurées dans cette étude
d’une part et I’apathie et la fatigue d’autre part ont été évalués : aucune association n’est
observée. Ainsi, ces symptomes ne semblent pas influencer directement I’utilisation des

stratégies de Réévaluation cognitive et de Suppression expressive.

3.2 Des différences de régulation émotionnelle liées au genre
dans la population DM1 similaires a celles observées dans la
population générale

Nous nous sommes intéressés aux différences de régulation émotionnelle liées au genre
dans la population DM1. Il ressort de notre étude que les hommes utilisent plus la stratégie
Suppression expressive en comparaison aux femmes. Cette distinction est également observee
dans I’échantillon d’etudiants de Gross et John (2003). Underwood et al. (1992) invoquent la
socialisation pour expliquer cette divergence : il est attendu des hommes qu’ils inhibent leurs
expressions émotionnelles. Dans notre échantillon, les femmes atteintes de DM1 utilisent

quant a elles plus la stratégie Réévaluation cognitive en comparaison aux hommes. Dans
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I’étude de Gross et John (2003), aucune différence n’est constatée entre les deux genres pour
cette stratégie. Cependant, dans le groupe d’adultes 4gés de Nolen-hoeksema et Aldao (2011),
les femmes ont également plus recours a la Réévaluation cognitive, en comparaison aux
hommes. L’age moyen de notre échantillon (« = 48,88 ; e.t. = 11,15) est plus proche de celui
de I’échantillon d’adultes agés (65 a 75 ans) de Nolen-hoeksema et Aldao (2011) que de celui
de Gross et John (2003) qui est constitué d’étudiants d’une vingtaine d’années. Ainsi, notre
échantillon semble présenter des disparités liées au genre dans I’utilisation des stratégies de

régulation emotionnelle similaires a celles observees dans la population générale.

4. Les liens entre la personnalité, le coping et la régulation
émotionnelle dans la DM1

Dans la population générale, des liens entre personnalité et coping ont été établis : la
personnalité interviendrait sur I’exposition aux situations stressantes, sur I’intensité de la
réaction face a celles-ci, ainsi que sur le choix et I’efficacité des stratégies de coping
employées (Bolger & Zuckerman, 1995 ; Connor-Smith & Flachsbart, 2007). Selon la méta-
analyse de Connor-Smith et Flachsbart (2007), ce sont les dimensions E, C et N qui semblent
étre les plus déterminantes dans le choix des stratégies de coping. Comme précédemment
évoqué, nous nous attendions a ce que les patients atteints de DM1 présentent des scores de N
élevés du fait de la gravité et de I’évolution imprévisible de leur maladie, ainsi que du manque
de traitement disponible. Or, des scores élevés de N ont, dans la population générale, une
influence sur I’évaluation faite des situations qui sont jugées plus stressantes, ainsi que sur
I’intensité des réponses physiologiques et émotionnelles (Connor-Smith & Flachsbart, 2007).
Nous nous attendions donc a ce que les patients atteints de DM1 soient plus sensibles a ces
situations en termes d’évaluation de leur gravité et en termes d’intensité de leurs réactions
face a celles-ci. Toutefois, dans notre étude, les patients obtiennent des scores similaires a
ceux de notre échantillon contrdle pour la dimension N. Ce résultat nous laisse penser que les
patients atteints de DM1 pourraient ne pas étre aussi sensibles aux situations stressantes que
ce que nous présagions. Cela va dans le sens de I’anosognosie observée dans cette population
(Baldanzi et al., 2016), ainsi que dans le sens de I’hypothése de la fonction protectrice de
I’émoussement affectif contre les émotions négatives dans la DM1 (Bungener et al., 1998 ;
Winblad et al., 2010). La stratégie de régulation émotionnelle Réévaluation cognitive pourrait
également contribuer a une évaluation plus positive des situations. Par ailleurs, dans notre

étude, les patients obtiennent des scores plus faibles que I’échantillon contréle pour la
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dimension C de la personnalité. 1l est donc possible que notre groupe de patients développe
peu de comportements visant a éviter d’étre confronté a des situations stressantes comme cela
est montré dans la population générale. 1l est également probable que les troubles dysexécutifs
contribuent a cette difficulté. 1l ressort de la méta-analyse de Connor-Smith et Flachsbart
(2007), que des scores éleveés a la dimension E favorisent I’utilisation de la stratégie de coping
Soutien social. Dans notre échantillon, les femmes obtiennent des scores supérieurs aux
hommes a cette dimension, ce qui peut en partie expliquer qu’elles aient également plus
recours a la stratégie Soutien social que les hommes. Or, dans la population générale cette
dimension est associée a une évaluation plus positive des situations et a une meilleure
mobilisation des stratégies pour faire face aux stresseurs (Connor-Smith & Flachsbart, 2007).
Cela fait écho au fait que les femmes atteintes de DM1 font plus usage de la stratégie de
régulation émotionnelle Réévaluation cognitive que les hommes. Cette stratégie étant
positivement corrélée a la dimension de la personnalité E dans la population générale (Gross
& John, 2003) et dans notre échantillon (r = 0,25; p < 0,05; matrice de corrélations
disponible en annexe 6).

Enfin, Vollrath (2001) décrit plusieurs méecanismes qui lient la personnalité au coping,
et notamment des scores faibles a la dimension A engendreraient des comportements hostiles,
provocateurs et agressifs qui favoriseraient les conflits interpersonnels. Ainsi, les faibles
scores a la dimension A observés dans notre échantillon apportent une explication
supplémentaire aux difficultés interpersonnelles des patients atteints de DM1. Elle est
d’ailleurs corrélée positivement avec la stratégie Soutien social dans notre étude (r = 0,33 ; p
< 0,01). En plus de ce trait de personnalité, les atteintes musculaires et du SNC, qui géneérent
des difficultés de reconnaissance et d’expression des émotions, de la fatigue, de I’apathie et

des troubles dysexeécutifs, contribuent a leur retrait social.

5. Les limites de cette recherche

Cette étude comporte plusieurs limites. La premiere réside dans la taille de notre
échantillon (n = 60) qui, bien que suffisante pour repérer des effets importants, est sans doute
trop restreinte pour saisir de plus petits effets statistiques. La DM1 est toutefois une maladie
rare, ce qui peut expliquer ce nombre restreint. De plus, nous nous sommes limités aux
patients habitant la région parisienne. Pour des études ultérieures il sera pertinent d’avoir
recours a la base de données nationale DM-Scope pour réaliser une étude sur un échantillon

plus consequent et plus varié géographiquement.
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Par ailleurs, nous n’avons pas pu déeterminer les phénotypes de la DM1 présents dans
notre échantillon. Cela a notamment rendu difficile la confrontation de nos resultats de
personnalité a ceux de I’étude de Bertrand et al. (2014) qui ont défini deux sous-groupes dans
leur échantillon : I’un incluant les patients atteints de la forme classique de I’adulte de la DM1
et I"autre ceux atteints d’une forme cliniqguement atténuée. Cette classification reposait sur
I’importance de la répétition CTG et I’age a I’apparition des premiers symptomes. Cette limite
renvoie au probleme plus général de la définition d’une seule et unique classification des
differents phénotypes de la DM1 dans la littérature. De Antonio et al. (2016) ont réalisé une
étude sur une large cohorte, afin de répondre a ce probleme, et proposent une classification en
cing formes définies par la distribution CTG.

Enfin, plusieurs autres limites de cette étude sont en lien avec les outils utilises.
Premierement, aucune évaluation psychiatrique, autre que I’humeur dépressive, n’a été
réalisée. Une évaluation de la psychopathologie générale aurait pu nous indiquer de
potentielles comorbidités qui pourraient avoir un impact sur nos résultats. Par exemple,
I’entretien standardisé diagnostic MINI-Entretien Neuropsychiatrique International (Sheehan
et al., 1998 ; MINI 600 ; traduit par Lecrubier et al. 2009), qui permet d’évaluer les troubles
les plus fréquents présentés dans le DSM IV-R (APA, 2000) et fait aujourd’hui consensus
dans I’évaluation psychopathologique, aurait pu étre administré. De méme, nous n’avons pas
mesuré la qualité de vie des patients inclus dans notre étude. Une telle mesure nous aurait
permis d’évaluer I’association entre les stratégies de coping et de régulation émotionnelle
employées par les patients et leur qualité de vie. Elle nous aurait également permis de vérifier
notre hypothese concernant I’influence de la stratégie de régulation émotionnelle
Réévaluation cognitive sur I’effet de recalibration.

6. Les implications cliniques

Une évaluation non seulement des symptémes inhérents a la DM1, mais aussi des traits
de personnalité, du coping et de la régulation émotionnelle pourrait participer a I’ajustement
de la prise en charge aux besoins du patient. Le déficit motivationnel et I’apathie constituent
notamment des obstacles non négligeables a la mise en place de stratégies pour faire face aux
situations stressantes induites par la maladie. Ces symptémes contribuent plus largement a la
prise d’initiative réduite des patients atteints de DM1 qui se reposent beaucoup sur leur
entourage pour initier une activité. Le programme de Thérapie Comportementale et Cognitive
(TCC) proposé par I’étude Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015)
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comporte un module psychoéducatif a destination du patient et de ses proches aidants (le plus
souvent c’est le conjoint qui est recu en consultation, mais on pourrait imaginer une
adaptation de ce programme pour I’élargir aux autres membres du systéme familial qui
cotoient le patient quotidiennement). L’objectif de ce module est I’externalisation des
symptdmes inhérents a la DM1 ; puisque bien souvent les patients sont considérés comme
« fainéants » par leurs proches qui ne différencient pas les symptdmes de la personne. Les
patients atteints de DM1 que j’ai rencontrés au cours de mon expérience clinique de
psychologue insistent beaucoup sur I’incompréhension de leurs proches vis-a-vis de leur
maladie et de ses répercussions, ainsi que sur leur isolement social plus largement, au sein de
la société. Les patients évoquent principalement la fatigue, I’hypersomnolence et le « manque
d’envie », qui les empéchent de travailler mais aussi de participer & des manifestations
sociales, comme facteurs explicatifs de leur isolement. Le module de psychoéducation
proposé par Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015) consiste en une
explication des conséquences des atteintes du SNC qui induisent de la fatigue, de
I’hypersomnolence et de I’apathie qui s’expriment par une faible prise d’initiative, un
émoussement affectif et une perte d’intérét chez le patient. Suite a cette phase de
psychoeducation, la mise en place de stratégies concrétes pour aider le patient a entreprendre
des activités est possible. Par exemple, il peut avoir recours a un agenda pour planifier ses
activités et a des alarmes pour les lui rappeler. Une autre stratégie peut étre de mettre en place
des habitudes en prévoyant de faire une activité apres quelque chose qu’il fait déja tous les
jours (par exemple, aprés s’étre lavé les dents ou bien aprés avoir regardé le journal télévise).
Il est important pour lutter contre I’apathie de choisir des activités qui plaisent au patient.
D’expérience, ce point peut se révéler particulierement difficile lorsque ce dernier est tres
inactif et présente une perte d’intérét marquée. Le recours a I’entretien motivationnel (Miller
& Rollnick, 2012) pour développer la motivation du patient pourrait étre bénéfique a ce stade.
Enfin, ses proches peuvent contribuer a le rendre plus actif en participant aux activités (par
exemple, en I’accompagnant faire une balade aprés le diner) mais aussi en le renforcant
positivement dans ses efforts et ses progressions. En parallele, le programme de TCC
d’Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015) inclut un module de régulation
du rythme de veille et de sommeil, qui permet au patient de progressivement supprimer les
siestes, ainsi qu’une reprise graduelle d’activité physique qui aide a renforcer I’activité, a
réduire la fatigue et a restreindre les répercussions négatives des atteintes physiques liées a la
maladie. Une augmentation lente et progressive de I’activité physique permet de renforcer le

sentiment d’auto-contrdle du patient qui ne laisse ainsi plus la fatigue lui fixer des limites trop
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importantes. 1l faudra toutefois veiller a ce que le patient reste raisonnable et soit conscient de
ses limites physiques.

Nous avons déja souligné I’importance du soutien social pour faire face aux difficultés
grandissantes des patients atteints de DM1. 1l me semble important que les psychothérapeutes
gardent a I’esprit que le patient masculin peut étre synonyme d’une difficulté plus importante
a avoir recours au soutien social pour faire face a la maladie et a ses conséquences. De plus,
au niveau des traits de personnalité, il est possible qu’un bas score a la dimension A induise
des comportements hostiles et agressifs (Vollrath, 2001) qui contribueraient a I’isolement
social du patient. Par ailleurs, les réactions des personnes face a la maladie chronique peuvent
étre diverses, allant de la prise de distance a la polarisation des échanges sur les symptomes
du patient. Les conséquences invisibles de la maladie, telles que la fatigue et I’apathie,
peuvent étre difficiles a comprendre par I’entourage qui peut considérer le patient comme
« fainéant » ou « paresseux ». Les interactions se font alors moins fréquentes et/ou plus
négatives. Le programme de TCC d’Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al.,
2015) propose un module sur les interactions sociales. Une partie de celui-ci se centre sur le
conjoint et propose un travail sur les attentes de chacun et sur leurs adéquations avec les
capacités physiques du patient. Une redistribution des taches peut ainsi étre décidee. Ce
module prévoit également un travail sur la demande d’aide afin de déterminer les actions pour
lesquelles le patient a effectivement besoin d’aide et celles pour lesquelles cela n’est pas
nécessaire, quand bien méme il mettrait plus de temps a les réaliser. Une deuxieme partie du
module concerne les relations sociales avec le reste de I’entourage du patient. Des jeux de
roles spécifiques aux situations interpersonnelles qui lui posent probléme (le conjoint peut
aider a constituer la liste pour pallier a I’anosognosie si cela est nécessaire) peuvent I’aider a
apprendre & moduler son attitude selon son interlocuteur et a demander de I’aide de maniére
assurée, polie, en parlant de soi et en utilisant des termes concrets.

Par ailleurs, un bas score a la dimension C pourrait étre un indicateur d’une moindre
mise en place de comportements pour éviter les situations stressantes (Gunthert, Cohen, &
Armeli, 1999 ; Penley & Tomaka, 2002 ; Suls & Martin, 2005 ; Vollrath, 2001). Un travail
sur les facteurs aidant a reconnaitre et prévenir ces situations pourrait étre mis en place.
Concernant la régulation émotionnelle, I’utilisation de la stratégie Réévaluation cognitive
aiderait sans doute les patients a étre en mesure d’ajuster leurs valeurs et leurs attentes en
prenant en compte les retentissements de leurs maladies. Graham, Simmons, Stuart et Rose
(2015) défendent d’ailleurs I’application de la Thérapie d’Acceptation et d’Engagement

(ACT) dans les maladies musculaires. L’efficacité de cette approche n’a pas encore été
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étudiée dans la population DM1 mais a toutefois d’ores et déja fait ses preuves aupres de
patients atteints de scléroses en plaques (SEP), notamment en termes d’acceptation de la
maladie (Nordin & Rorsman, 2012).

Au vu des resultats de I’étude Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al.,
2015) et de ma propre expérience clinique des TCC auprés de patients atteints de DM1, je
recommande aux psychothérapeutes qui les rencontrent d’avoir recours aux modules
précédemment décrits, concernant la gestion des interactions sociales, la reprise progressive
d’activité physique, ainsi que la baisse de la fatigue et de la somnolence diurne. Ces modules
dont I’efficacité a été prouvée pourraient étre proposés largement aux patients atteints de
DM1, bien que I’anosognosie et le manque de compliance aux soins qui en découlent
(Baldanzi et al., 2016) constituent des limites non négligeables a la prise en charge
psychothérapeutique de ces patients. Ces limites sont d’autant plus importantes a considérer
que les TCC nécessitent une implication conséquente du patient dans la thérapie puisque ce
dernier devra notamment effectuer des tches entre les séances. Méme si le module de la TCC
proposée par Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015) visant a lutter
contre I’apathie n’apporte pas de résultat concluant pour le groupe entier de patients, ceux
ayant bénéficié a la fois de la prise en charge TCC et de la prise en charge kinésithérapeutique
présentaient, a 10 mois, des taux d’apathie significativement plus bas en comparaison a ceux
qui n’avaient suivi que la TCC. Ce constat encourageant fait écho a I’étude de Gallais et al.
(2019) qui a démontré I’efficacité d’un programme d’entrainement en force en termes de
diminution de la fatigue, de la somnolence et de I’apathie. Il me semble donc important de
combiner un suivi TCC et une prise en charge kinésithérapeutique dans le cadre des soins
proposés aux patients atteints de DML1.

Par ailleurs, le programme de psychoéducation proposé aux patients et a leurs conjoints
dans I’étude Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015) pourrait étre adapté
au systeme familial, voire au systéeme élargi, des patients atteints de DM1 et permettre a la
fois leur déstigmatisation mais aussi de soulager leurs conjoints qui auraient la possibilité d’y
trouver d’autres appuis au sein de leur entourage.

Enfin, PACT offrirait une autre piste de prise en charge psychothérapeutique
intéressante a explorer dans de futures études. En effet, ce type de prise en charge, dont
I’efficacité a été démontrée aupres de patients atteints de SEP (Nordin & Rorsman, 2012),
pourrait diminuer I’anosognosie des patients atteints de DM1. De plus, cette forme de

psychothérapie pourrait aider les patients a lutter contre I’apathie. En effet, ’ACT vise
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notamment a orienter les actes de la personne vers ce qui compte le plus pour elle, en lien

avec ses valeurs les plus fortes.
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Conclusion générale

Ce travail de thése s’est inscrit dans un intérét grandissant pour les aspects
psychologiques de la DM1. Notre étude apporte des éléments nouveaux sur la personnalité, le
coping et la régulation émotionnelle, ainsi que sur leurs relations avec deux symptdmes
typiques de la DML : la fatigue et I’apathie. La régulation émotionnelle n’avait encore jamais
été étudiée dans cette population. Il ressort notamment de nos résultats que le déficit
motivationnel et I’apathie, inhérents a la DM1, génent la mise en place de stratégies pour faire
face a la maladie. Malgré cela, les patients ont recours a une palette diversifiée de stratégies
de coping et font ainsi preuve de ressources non négligeables.

Notre étude a par ailleurs permis de révéler I’importance du genre dans I’étude des
caractéristiques psychologiques dans la DM1. En effet, les femmes atteintes de DM1 ne
présentent pas de caractéristique de personnalité particuliere par rapport aux femmes de
I’échantillon normatif, a I’exception de la dimension C, qui est plus basse. Alors que les
hommes atteints de DM1 ont des traits émoussés en comparaison a ceux issus de la population
génerale, a I’exception de N. De plus, au sein de la population DM1, les femmes obtiennent
notamment des scores plus élevés a la dimension E qui est associée a la stratégie de coping
Soutien social et a celle de régulation émotionnelle Réévaluation cognitive ; stratégies
auxquelles elles ont plus recours que les hommes. Or, la stratégie Soutien social est
particulierement importante dans le cadre d’une maladie progressive telle que la DM1 et
aurait comme effet, en aidant les patients a faire face aux situations stressantes induites par
leur handicap grandissant, de préserver leur qualité de vie. La stratégie Réévaluation cognitive
pourrait également participer a la préservation de la qualité de vie en contribuant au
phénomene de recalibration qui permettrait aux patients d’ajuster leurs attentes et valeurs en
fonction de leurs difficultés.

Le fait que les patients et les patientes obtiennent des scores similaires a ceux de la
population générale a la dimension N (et ce malgré la gravité de leur maladie et de ses
implications) refléte certainement ce phénomeéne de recalibration. L’émoussement affectif, qui
découle des atteintes du SNC inhérentes a la DM1, peut egalement expliquer les faibles scores
obtenus par les patients a la dimension N. L’effet protecteur de I’émoussement affectif contre
les affects négatifs explique par ailleurs les faibles (voire I’absence) taux de dépression dans

la DM1 rapportés dans certaines études.
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En ce qui concerne la prise en charge actuelle des patients atteints de DM1, peu de place
est donnée a la psychothérapie. Toutefois, cela pourrait évoluer suite a I’étude européenne
Optimistic (Okkersen et al., 2018 ; van Engelen et al., 2015) qui a démontreé les bénéfices que
peuvent apporter les TCC a ces patients en termes de participation sociale, de gestion de la
fatigue et de la somnolence diurne, ainsi qu’en termes de reprise d’activité physique. Le défi
restant concerne la prise en charge de I’apathie. L’étude Optimistic apporte cependant une
piste intéressante pour y répondre : I’association d’une psychothérapie TCC et d’une prise en
charge kinésithérapeutique. De futures recherches pourraient développer et tester un tel
programme pluridisciplinaire. De méme, I’approche ACT constitue une piste a explorer dans
la lutte contre I’anosognosie et I’apathie des patients atteints de DM1 dans de futures études.
Nous espérons que nos résultats concernant la personnalité, le coping et la régulation
émotionnelle permettront de développer des prises en charge psychothérapeutiques adaptees a

ces patients qui leur permettront de mieux faire face a leurs difficultés.
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Groupe X : Maladies neuromusculaires

Région Alsace

Centre de référence des maladies neuromusculaires
Date de la labellisation : 2006

Coordonnateur : Pr Christine TRANCHANT

Hopitaux universitaires de Strasbourg - Hopital Civil
Département de neurologie

1, place de Hépital BP 426

67091 Strashourg cedex

Région Aquitaine

Centre de référence des maladies neuromusculaires
Date de la labellisation : 2007

Coordonnateuwr : Dr Xavier FERRER-MONASTERIO
CHU de Bordeaux Hépital Haut-Lévéque
Service de neurologie

Avenue Magellan

33604 Pessac cedex

Région Ile de France

(entre de référence des canalopathies musculaires
Date de la labellisation : 2005

Coordonnateur : Pr Bertrand FONTAINE

AP-HP Hépital Pitié-Salpétrire

Fadération des maladies du systéme narveux

47-832, boulevard de ['Hopital

75651 Paris cedex 13

(entre de référence des maladies neuromusculaires
Date de la labellisation : 2004

Coordonnateur : Pr Bruno EYMARD

AP-HP Hapital Pitie-Salpétrigre

Unité clinique - Institut de myologie

47-83, boulevard de ['Hopital

75651 Paris cedex 13

Centre de référence des maladies neuromusculaires
Date de la labellisation : 2004

Coordonnateur : Pr Brigitte ESTOURNET
AP-HP Hopital Raymond Poincaré

Pole pédiatrie - Unité de neuropédiatrie
104, boulevard Raymond Poincaré
92380 Garches

Centre de référence de la sclérose latérale amyotrophique
Date de la labellisation : 2005

Coordonnatewr : Pr Vincent MEININGER
AP-HP Hapital Pitié-Salpétrigre

Fédération des maladies du systéme nerveux
47-83, boulevard de ['Hopital

75651 Paris cedex 13

Centre de référence des neuropathies amyloides familiales
et autres neuropathies périphériques rares

Date de la labellisation : 2005

Coordonnateur : Pr David ADAMS

AP-HP Hépital de Bicétre

Service de neurologie

78, rue du Général Leclerc

94275 Le Kremlin Bicétre cedex

Région Limousin

Centre de référence des neuropathies périphériques rares
Date de la labellisation : 2006

Coordonnateur : Pr Jean Michel VALLAT

CHU de Limoges Hépital Dupuytren

Service de neurologie

2, avenue Martin Luther King

87042 Limoges cedex

Région Martinique

Centre de référence des maladies neuromusculaires et
neurologiques rares

Date de la labellisation : 2006

Coordonnateur : Dr Rémi BELLANCE

CHU de Fort de France - Hapital Pierre Zobda Quitman
Unité de neuromyologie

Route de Chateauboeuf La Meynard BP 632

97261 Fort de France cedex

Région Nord - Pas de Calais

Centre de référence des maladies neuromusculaires
Date de la labellisation : 2005

Coordonnateur : Pr André THEVENON

CHRU de Lille Hopital Pierre Swynghedauw

Service de médecine physique et réadaptation

Rue André Verhaeghe

59037 Lille cedex

Région Pays de la Loire

Centre de référence des maladies neuromusculaires
Date de la labellisation : 2006

Coordonnateur : Pr Yann PEREON

CHU de Nantes - Hotel Dieu

Laborataire d'explorations fonctionnelles

Place Alexis Ricordeau

44093 Nantes cedex 1
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Région Provence - Alpes - Cote d'Azur Région Rhone - Alpes

Centre de référence des maladies neuromusculaires et de la Centre de référence des maladies neuromusculaires

sclérose latérale amyotrophique Date de la labellisation : 2006

Date de la labellisation : 2004 Coordonnateur : Pr Jean-Christophe ANTOINE
Coordonnateur : Pr Jean POUGET CHU de Saint-Etienne - Hopital Bellevue
AP-HM Hopital d’adultes de la Timone Service de neurologie

Péle des neurosciences clinigues 25, boulevard Pasteur

27, boulevard Jean Moulin 42055 Saint-Etienne cedex 2

13385 Marseille cedex 5

Région Réunion

Centre de référence des maladies neuromusculaires et

neurologigues rares
Date de la labellisation : 2007

Coordonnateur : Dr Claude MIGNARD
CHR Ile de la Réunion

Groupe Hospitalier Sud Réunion
Service de neurologie BP 350

97448 Saint-Pierre - La Réunion cedex
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Annexe 2. Big Five et troubles de la personnalité

Les troubles de la personnalité sont definis comme une «modalité durable de
I’expérience vécue et des conduites qui dévient notablement de ce qui est attendu dans la
culture de Il’individu. Cette déviation est manifeste dans au moins deux des domaines
suivants : la cognition, I’affectivité, le fonctionnement interpersonnel et le contrdle des
impulsions » (American Psychiatric Association, 2013, p.760). Certains auteurs considérent
les troubles de la personnalit¢t comme des «variantes extrémes des dimensions de la
personnalité du Modeéle en Cing Facteurs » (Fruyt, de Clercg, Miller, Rolland, & Lynam,
2008, p.414). 1l existerait, selon cette conceptualisation, un continuum entre personnalité
« normale » et pathologique. Saulsman et Page (2004) ont réalisé une méta-analyse sur les
relations entre les Big Five et les troubles de la personnalité. Les dimensions N et A semblent
étre sous-jacentes aux troubles de la personnalité. La dimension N est associée positivement,
tandis que la dimension A est associée négativement aux troubles de la personnalité. La
dimension E apparait comme la dimension la plus discriminante des troubles de la
personnalité. L’étude de Fruyt et al. (2008) apporte des éléments supplémentaires a cette
analyse des liens entre Big Five et troubles de la personnalité. Selon leurs résultats,
I’association a la fois d’un score élevé a la dimension N et d’un score faible a la dimension A
serait en lien avec tous les troubles de la personnalité sauf celui de la personnalité dépendante.
Concernant la dimension E, elle permet effectivement de différencier certains troubles de la
personnalité : un score élevé irait dans le sens d’un diagnostic de trouble de la personnalité
histrionique ou narcissique alors qu’un score faible orienterait vers un diagnostic de trouble de
la personnalité schizotypique, schizoide ou encore évitante. La dimension C permettrait
également de distinguer le trouble de la personnalité obsessionnelle-compulsive de celui de la
personnalité antisociale. Un score éleve serait lié au premier trouble tandis qu’un score faible
serait associé au second.

Widiger et Costa (2012) proposent une analyse plus fine des liens entre les Big Five et
les troubles de la personnalité en utilisant les facettes du NEO-PI R. Le tableau ci-dessous,

issu de leur article, présente ces liens.
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Tableau 4. Liens entre les facettes du NEO PI R et les troubles de la personnalité (traduction d’un tableau
issu de Widiger & Costa, 2012)
PRN SZD SZT ATS BDL HST NCS AVD DPD OCP

Névrosisme (N)
Anxiété E
Colére-Hostilité E E
Dépression
Timidité sociale E E/F

Impulsivité

m m m m m m
m m m m

Vulnérabilité
Extraversion (E)
Chaleur
Grégarité F
Assertivité
Activité

m M M m

Recherche de sensation

m T M M M T

Emotions positives F
Ouverture (O)

Ouverture aux réveries E E E E

Ouverture a I’esthétique

Ouverture aux sentiments F E

Ouverture aux actions F F E E F F

Ouverture aux idées

Ouverture aux valeurs F F
Agréabilité (A)

Confiance

Droiture

Altruisme

m T T m

Compliance

Modestie

Sensibilité F
Conscience (C)

b e e e A o R 0 |

Compétence F
Ordre F
Sens du devoir F

Recherche de réussite E

m m m m m

Autodiscipline F F
Délibération F F F E

Note : E = élevé ; F = faible ; PRN = paranoiaque ; SZD = schizoide ; SZT = schizotypique ; ATS = antisociale ; BDL =
borderline ; HST = histrionique ; NCS = narcissique ; AVD = évitante ; DPD = dépendance ; OCP = obsessionnelle-

compulsive.
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L’approche dimensionnelle de la personnalité a par ailleurs été inclue dans la section 11
de la derniere version du Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders (DSM-5 ;
American Psychiatric Association, 2013). Selon cette approche alternative, les troubles de la
personnalité sont caractérises par une altération du fonctionnement de la personnalité et des
traits pathologiques. Cette section permet I’évaluation des troubles de la personnalite
antisociale, évitante, borderline, narcissique, obsessionnelle-compulsive et schizotypique.
Ainsi, on y trouve une nouvelle définition générale des troubles de la personnalité et un

nouveau diagnostic : celui du « trouble de la personnalité spécifié par des traits ».
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Annexe 3 : Résultats concernant les traits de personnalité

Résultats des analyses corrélationnelles concernant les traits de personnalité

Tableau 5. Matrice de corrélations incluant les traits de personnalité

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13
1. Age rde 1
(n=60) Pearson
2. Genre rde
-0,06 1
(n=60) Pearson
p 0,659
3. Années d’études rde 10,00 10,00 1
(n=54) Pearson
p 0,994 0,987
4. Taille répétition rde
-0,41 0,21 -0,22 1
CTG Pearson
(n=32) p 0,020 0,237 0,226
5. A i d
gepremier rde 064 -001 -016 -0,14 1
symptome Pearson
(n =45) p 0,000 0,932 0,300 0,488
6. Atteinte rde 006 001 002 041 016 1
musculaire Pearson
(MIRS ; n=52) p 0,671 0965 0884 0,032 0,293
7. Apathie rde
-0,03 -0,09 -0,22 0,28 -0,05 0,20 1
(AES;n=57) Pearson
p 0,806 0,507 0,114 0,132 0,767 0,167
8. Sévérité fatigue rde
0,22 0,07 -0,05 -0,02 -0,27 0,13 0,17 1
(CIS; n=59) Pearson ’ ’ ’ ’ ’ ’ ’
P 0,095 0,611 0,741 0910 0,076 0,363 0,213
9- Concentration  rde 015 -001 -018 002 -025 -037 -0,05 021 1
réduite Pearson
(CIS; n=59) p 0,249 0921 0,183 0900 0,096 0,006 0,714 0,117
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10. Motivation

rde

o 003 009 003 -0,19 -006 -008 032 034 -0,12 1
réduite Pearson
(CIS; n = 59) p 0,793 0,501 0,853 0,293 0,713 0,568 0,014 0,009 0,375
11. Activité d
cuviee o rde 20,00 -008 -001 023 -005 038 032 038 -004 026 1
physique réduite ~ Pearson
(CIS; n = 59) p 0,991 0,537 00938 0,205 0737 0,005 0,015 0,003 0,757 0,047
12. Déficit rde -0,10 -034 -0,13 0,02 012 015 021 030 011 034 025 .
émotionnel P
emotionne Carsol 4433 0,008 0363 0892 0433 0282 0114 0824 0424 0010 0,061
(EHD ; n=59) p
13. Perte contrble rde -0,12 021 -0,09 -002 005 -013 -009 007 030 002 -006 0,36
émotionnel Pearson 276 0116 0502 0907 0748 0345 0503 0623 0021 0855 0632 0,005 1
(EHD ; n=59) p
14.E rde
-006 032 -016 020 -010 -0,03 0,02 004 016 -025 -0,10 -046 -0,05 1
(BFI; n=60) Pearson
p 0,630 0,014 0241 0265 0491 0836 0905 0766 0212 0060 0,451 0,000 0,722
15.A d
rae 018 010 -005 014 -013 0,07 -0,18 001 -0,13 -0,10 0,07 -036 -0,27 0,09 1
(BFI; n=60) Pearson
p 0,180 0,424 0,734 0,458 0409 0,634 0,167 0966 0,315 0453 0,582 0,005 0,040 0,485
16.C d
rae 010 012 007 -0,19 018 -0,04 -0,39 000 -0,16 -0,13 -0,13 -0,16 -0,15 0,08 0,43 1
(BFI; n=60) Pearson
p 0,441 0,421 0626 0,285 0232 0,776 0,003 0999 0232 0337 0,310 0214 0,252 0,527 0,001
17.N d
rae -019 023 -006 -006 -017 -0,27 -0,07 001 042 000 -004 019 066 -023 -028 -023 1
(BFI; n=60) Pearson
p 0,148 0,074 0639 0,749 0261 0,052 0,602 0949 0,001 0991 0,788 0,146 0,000 0,081 0,031 0,070
18.0 d
rae 011 023 010 005 -020 002 -027 019 006 -031 -0,04 -044 -0,08 041 042 024 -0,23 1
(BFI; n=60) Pearson
p 0,399 0,076 0451 0,788 0176 0,883 0,041 0,157 0,659 0016 0,737 0,000 0,551 0,001 0,001 0,064 0,073

Genre : 1 = Homme, 2 = Femme
AES : Apathy Evaluation Scale ; BFI : Big Five Inventory ; CIS : Checklist Individual Strength questionnaire ; EHD : Echelle d’Humeur Dépressive ;

MIRS : Muscular Impairment Rating Scale
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Résultats des analyses de régressions concernant les traits de
personnalité

Tableau 6. Régression multiple de E
R=0,46;R*=0,21;R*ajusté =0,20 ; F=15,64 ; dl =1 ; p = 0,000

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =58 B Erreur standard B t p
Déficit émotionnel -0,14 0,04 - 0,46 -3,95 0,000

Variable exclue

Genre - - 0,22 1,80 0,077

Lorsque sont entrés le genre et le déficit émotionnel comme prédicteurs du trait de
personnalité E, seul le déficit émotionnel est retenu. Le coefficient de régression associé au
genre (B = 0,22) n’est pas significatif (t = 1,80, p = 0,08). Dans le modeéle final, le lien entre E
et le déficit émotionnel est modéré (R = 0,46). Le déficit émotionnel explique 20 % de la
variance de E (R® ajusté = 0,20). Le déficit émotionnel est, sur notre échantillon, lié
négativement a E. Le coefficient de régression qui lui est associe (B = - 0,14) est significatif (t
=- 3,95, p <.001).

Tableau 7. Régression multiple de A
R=0,36;R?*=0,13; R*ajusté =0,11 ; F=8,57;dl=1;p=0,005

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =58 B Erreur standard B t p
Déficit émotionnel -0,08 0,03 - 0,36 -2,93 0,005

Variable exclue

Perte de contréle
. - -0,16 -1,20 0,236
émotionnel

Lorsque sont entrées le déficit émotionnel et la perte de contréle émotionnel comme
prédicteurs du trait de personnalité A, seul le déficit émotionnel est retenu. Le coefficient de
régression associé a la perte de contréle émotionnel (B = - 0,16) n’est pas significatif (t = -
1,20, p = 0,24). Dans le modeéle final, le lien entre A et le déficit émotionnel est modéré (R =
0,36). Le déficit émotionnel explique 11 % de la variance de A (R® ajusté = 0,11). Le déficit
émotionnel est, sur notre échantillon, lié négativement a A. Le coefficient de régression qui
lui est associé (B = - 0,08) est significatif (t =- 2,93, p <.01).
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Tableau 8. Régression simple de C
R=0,39;R°=0,15;R?ajusté =0,14; F=10;dl =1 ; p=0,003

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =56 B Erreur standard B t p
Apathie -0,03 0,01 -0,39 -3,16 0,003

Le lien entre le trait de personnalité C et I’apathie (mesurée a I’aide de I’AES) est
modéré (R = 0,39). L apathie explique 14 % des variations des scores de E (R*ajusté = 0,14, p
=0,00). L’ apathie est, sur notre échantillon, lié négativement & C. Le coefficient de régression
associe a I’apathie (B = - 0,03) est significatif (t = - 3,16, p < 0,01).

Tableau 9. Régression multiple de N
R=0,70 ; R®=0,49 ; R* ajusté = 0,47 ; F = 26,35 ; dl = 2 ; p = 0,000

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =57 B Erreur standard B t p
Perte contrble
o 0,11 0,02 0,58 5,72 0,000
émotionnel
Concentration réduite 0,03 0,01 0,26 2,54 0,014

Le lien entre le trait de personnalité N d’une part, et le croisement de la perte de
contr6le émotionnel et de la concentration réduite est fort (R = 0,70). La perte de controle
émotionnel et la concentration réduite expliquent globalement 47 % de la variance de N (R
ajusté = 0,47). Les coefficients de régression associés a la perte de contrdle émotionnel (B =
0,11) ainsi qu’a la concentration réduite (B = 0,03) sont significatifs (respectivement t = 5,72,
p <.001ett=254, p<.05). La perte de contr6le émotionnel et la concentration réduite sont,
sur notre échantillon, liées négativement a N. Les coefficients de régressions standardisés
Beta montrent également que la perte de contrdle émotionnel (5 = 0,58) est plus discriminante
que la concentration réduite (5 = 0,26)
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Tableau 10. Régression multiple de O
R=0,47;R*=0,22;R%ajusté =0,20 ; F= 15,05 ; dl = 1 ; p = 0,000

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =55 B Erreur standard B t p
Déficit émotionnel -0,13 0,03 - 0,47 -3,88 0,000
Variable exclue
Apathie - - -0,18 -1,45 0,152
Motivation réduite - - -0,17 -1,35 0,183

Lorsque sont entrés I’apathie, la motivation réduite et le déficit émotionnel comme

prédicteurs du trait de personnalité O, seul le déficit émotionnel est retenu. Les coefficients de

régression associés a I’apathie (B = - 0,18) et a la motivation réduite (B = - 0,17) ne sont pas

significatifs (respectivement p = 0,15 et p = 0,18). Dans le modele final, le lien entre O et le

déficit émotionnel est modéré (R = 0,47). Le déficit émotionnel explique 20 % de la variance

de O (R®ajusté = 0,20). Le déficit émotionnel est, sur notre échantillon, 1ié négativement & O.

Le coefficient de régression qui lui est associé (B = - 0,13) est significatif (t = - 3,88, p <

.001).
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Annexe 4 : Résultats concernant les stratégies de coping

Résultats des analyses corrélationnelles concernant les stratégies de coping

Tableau 11. Matrice de corrélations incluant les stratégies de coping

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15
1. Age r 1
(n=60)
2. Genre r -0,06 1
(n=60) p 0,659

3.Années d’études r -0,00 -0,00 1
(n=54) p 0994 0,987

4. Taille répétition r -0,41 0,21 -0,22 1

CTG

(n=32) p 0020 0237 0226

5. Age premier r 0,64 -0,01 -0,16 -0,14 1

symptome

(n = 45) p 0000 0932 0,300 0,488

6. Atteinte r 006 001 002 041 016 1
musculaire

(MIRS ; n = 52) p 0671 0965 0,884 0,032 0,293

7. Apathie r -003 -009 -022 028 -0,05 020 1
(AES;n=157)

p 0806 0507 0,114 0,132 0,767 0,167

8. Sévérité fatigue r 0,22 007 -0,05 -0,02 -0,27 0,13 0,17 1

(CIS; n=59) p 0,095 0,611 0,741 0910 0,076 0,363 0,213

9. Concentration r -0,15 -0,01 -0,18 0,02 -0,25 -0,37 -0,05 0,21 L

réduite

(CIS ; n = 59) p 0,249 0,921 0,183 0,900 0,096 0,006 0,714 0,117

10. Motivation r 0,03 0,09 0,03 -0,19 -0,06 -0,08 0,32 0,34 -0,12 1
réduite

(CIS; n = 59) p 0,793 0,501 0,853 0,293 0,713 0,568 0,014 0,009 0,375
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11. Activité 0,00 -008 -001 023 -005 038 032 038 -004 026

?gésfiuf;f;?“ite 0991 0,537 0938 0,205 0,737 0,005 0,015 0,003 0,757 0,047

12. Déficit 0,10 -034 -0,13 002 012 015 021 003 011 034 025 1

?E‘Ho[t)i?ﬁnze;g) 0,433 0008 0,363 0,892 0433 0282 0,114 0824 0424 0010 0,061

13. Perte contrdle 012 021 -009 -002 005 -013 -009 007 030 002 -006 036 1

?E‘Ho[t)i?ﬁnze;g) 0,376 0116 0,502 0,907 0,748 0,345 0,503 0623 0,021 0855 0,632 0,005

14. Résolution de 001 -005 011 006 014 003 -032 -010 -009 -042 -009 -048 -0,17

{’J&é’&g‘}en - 60) 0919 0710 0430 0,740 0363 0,845 0016 0431 0494 0,001 0509 0,000 0,209 !

15. Evasion 0,16 003 -007 040 027 015 -016 -0,10 004 -037 009 007 040 037

(WCC-R;n = 60) 0232 0837 0616 0022 0072 0297 0233 0470 0733 0,004 0474 0,588 0,002 0,003 !

16. Soutien social 0,08 027 009 021 005 -011 -039 -007 010 -039 004 -041 009 067 049

(WCC-R;n = 60) 0,537 0035 0496 0238 0718 0451 0003 0616 0447 0002 0741 0,001 0473 0,000 0,000

17. Auto-contrdle 0,07 018 -001 027 018 -0,15 -035 -007 016 -037 005 -0,16 032 069 061 079

(WCC-R;n = 60) 0,593 0,166 0958 0,136 0,192 0,272 0,008 0606 0217 0004 0695 0211 0012 0,000 0,000 0,000 !

18. Fuite 028 -007 001 -010 -024 -019 -016 009 016 -004 -0,16 002 017 001 -014 006 0,05

(WCC-R;;n = 60) 0,031 0584 0948 0583 0112 0,186 0247 0498 0236 0775 0237 0903 0,190 0949 0,283 0641 0,709 !

19. 20,02 001 017 -005 015 -004 -037 -011 -002 -039 -001 -022 017 077 056 065 080 0,05

?V%SCI’C"_YI‘{S?ET?SO“ 0,853 0964 0212 0,790 0332 0,760 0,005 0408 0,848 0002 0952 0,087 0208 0,000 0,000 0,000 0,000 0,698

20. Résignation 0,08 012 -007 028 012 005 -012 -014 -009 -029 006 -018 017 038 061 045 045 -001 045

(WCC-R;n = 60) 0527 0364 0599 0,121 0416 0738 0387 0276 0489 0023 0652 0,183 0,190 0,003 0,000 0,000 0,000 0962 0,000 !

21. Diplomatie 005 006 001 016 020 -003 -026 -015 -002 -039 002 -021 -010 069 049 068 064 -006 062 051
(WCC-R;n = 60) 0,698 0636 0918 0379 0176 0811 0047 0261 0849 0002 0857 0,109 0924 0,000 0,000 0,000 0,000 0,628 0,000 0,000

22. Confrontation 0,04 -008 008 -004 015 001 -026 -002 005 -027 -008 -011 011 060 031 054 057 017 055 021 051
(WCC-R;n = 60) 0,750 0530 0,581 0,832 0308 0963 0053 0872 0727 0036 0534 0391 0386 0000 0,017 0000 0,000 0,189 0,000 0,113 0,000 !
23. Evolution 012 006 -001 -002 019 -002 -034 -004 -005 -043 -003 -041 005 078 049 073 073 -001 069 043 070 048
personnelle 0,365 0,665 0952 0903 0221 0869 0009 0780 0718 0001 0820 0,001 0,691 0000 0,000 0,000 0,000 0939 0000 0,001 0,000 0,000

(WCC-R; n = 60)
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Genre : 1 = Homme, 2 = Femme
AES : Apathy Evaluation Scale ; CIS : Checklist Individual Strength questionnaire ; EHD : Echelle d’Humeur Dépressive ; MIRS : Muscular Impairment Rating Scale ;
WCC-R : Ways of Coping Checklist-Revised
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Résultats des analyses de régressions concernant les stratégies
de coping

Tableau 12. Régression multiple de la stratégie Résolution de probleme

R=0,53;R?=0,28; R*ajusté = 0,25 ; F = 10,15 ; dl = 2 ; p = 0,000

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =55 B Erreur standard B t p
Motivation réduite -0,04 0,02 -0,27 -2,17 0,035
Déficit émotionnel -0,10 0,03 -0,37 -3,02 0,004

Variable exclue

Apahie - - -0,17 -1,38 0,172

Lorsque sont entrées I’apathie, la motivation réduite et le déficit émotionnel comme
prédicteurs de la stratégie de coping Résolution de probléme, seuls la motivation réduite et le
déficit émotionnel sont retenus. Le coefficient de régression associé a I’apathie (B = - 0,17)
n’est pas significatif (t = - 1,38, p = 0,17). Dans le modele final, le lien entre la stratégie
Résolution de probleme et le croisement de la motivation réduite et du déficit émotionnel est
fort (R = 0,53). La motivation réduite et le déficit émotionnel expliquent 25 % des variations
du score de Résolution de probléme (R? ajusté = 0,25). La motivation réduite et le déficit
émotionnel sont, sur notre échantillon, liés négativement a la Résolution de probléme. Les
coefficients de régression associes a la motivation réduite (B = 0,04) ainsi qu’au déficit
émotionnel (B = 0,10) sont significatifs (respectivementt =- 2,17, p<.05ett=- 3,02, p <
.01). Les coefficients de régressions standardises Beta montrent également que la perte de
contréle émotionnel (5 = - 0,37) est plus discriminante que la motivation réduite (8 = - 0,27).

Tableau 13. Régression multiple de la stratégie Evasion
R=0,67;R?*=0,45; R*ajusté =0,39 ; F=7,52;dl =3 ; p=0,001

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N=31 B Erreur standard B t p
CTG Repeat Size 0,00 0,00 0,33 2,29 0,030
Motivation réduite - 0,05 0,02 -0,44 -2,99 0,006
Perte contrdle 0,06 0,02 -0,43 2,99 0,006

émotionnel

Le lien entre la stratégie de coping Evasion d’une part, et le croisement de la taille de la

répétition CTG, de la motivation réduite et de la perte de contr6le émotionnel est fort (R =
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0,67). La taille de la répétition CTG, la motivation réduite et la perte de contréle émotionnel
expliquent globalement 39 % de la variance de la stratégie Evasion (R* ajusté = 0,39). Les
coefficients de régression associés a la taille de la répétition CTG (B = 0,00), a la motivation
réduite (B = - 0,05), ainsi qu’a la perte de contrdle émotionnel (B = 0,06) sont significatifs
(respectivement t = 2,29, p < .05, t =- 299, p<.0lett =299, p <.01). La taille de la
répétition CTG et la perte de contréle émotionnel sont, dans notre échantillon, liés
positivement a la stratégie Evasion, tandis que la motivation réduite I’est négativement. Les
coefficients de régressions standardisés Beta montrent également que la motivation reduite (5
=-0,44) et la perte de contrdle émotionnel (# = 0,43) sont plus discriminant que la taille de la
répétition CTG (5 = 0,33).

Tableau 14. Régression multiple de la stratégie Soutien social
R=0,51;R*=0,26;R*ajusté =0,23; F=9,33;dl =2; p=0,000

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =55 B Erreur standard B t p
Déficit émotionnel -0,10 0,03 -0,34 -2,78 0,007
Apathie -0,03 0,10 -0,32 -2,63 0,011
Variable exclue
Genre - - 0,15 1,19 0,240
Motivation réduite - - -0,21 -1,63 0,110

Lorsque sont entrés le genre, I’apathie, la motivation réduite et le déficit émotionnel
comme prédicteurs de la stratégie de coping Soutien social, seuls I’apathie et le déficit
émotionnel sont retenus. Les coefficients de régression associés au genre (B = 0,15) et a la
motivation réduite (B = - 0,21) ne sont pas significatifs (respectivementt=1,19, p=0,24 et t
= - 1,63, p = 0,11). Dans le modele final, le lien entre la stratégie Soutien social et le
croisement de I’apathie et du déficit émotionnel est fort (R = 0,51). L’apathie et le déficit
émotionnel expliquent 23 % des variations du score de Soutien social (R? ajusté = 0,23).
L’apathie et le déficit émotionnel sont, sur notre échantillon, liés négativement au Soutien
social. Les coefficients de régression associés a I’apathie (B = - 0,03) ainsi qu’au déficit
émotionnel (B = - 0,10) sont significatifs (respectivementt =- 2,63, p<.05ett=-2,78, p <
.01). Les coefficients de régressions standardisés Beta montrent également que I’apathie (5 = -

0,32) et la perte de contréle émotionnel (5 = - 0,34) sont similairement discriminantes.
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Tableau 15. Régression multiple de la stratégie Auto-contréle
R=0,53;R*=0,28;R%ajusté =0,24 ; F=6,83;dl =3; p=0,001

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =55 B Erreur standard B t p
Apathie -0,02 0,01 -0,23 -1,84 0,050
Perte contréle
) 0,05 0,02 0,33 2,75 0,008
émotionnel
Motivation réduite -0,04 0,02 -0,28 -2,26 0,028

Le lien entre la stratégie de coping Auto-Contrdle d’une part, et le croisement de
I’apathie, de la perte de controle émotionnel et de la motivation réduite est fort (R = 0,53).
L’apathie, la perte de contrdle émotionnel et la motivation réduite expliquent globalement 24
% de la variance de la stratégie Auto-Controle (R? ajusté = 0,24). Les coefficients de
régression associés a I’apathie (B = - 0,02), a la perte de contrdle émotionnel (B = 0,05), ainsi
qu’a la motivation réduite (B = - 0,04) sont significatifs (respectivementt=-1,84, p<.05,t=
2,75, p < .0lett =- 226, p < .05). L’apathie et la motivation réduite sont, dans notre
échantillon, liées négativement a la stratégie Auto-Contrdle, tandis que la perte de contrdle
émotionnel I’est positivement. Les coefficients de régressions standardisés Beta montrent
également que la perte de contrdle emotionnel (8 = 0,33) est plus discriminante que I’apathie
(8 =-0,23) et la motivation reduite (5 = - 0,28)

Tableau 16. Régression simple de la stratégie Fuite
R=0,28;R?=0,08; R*ajusté = 0,06 ; F=4,90;dl=1;p=0,031

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =59 B Erreur standard B t p
Age -0,02 0,01 -0,28 -2,21 0,031

Le lien entre la stratégie de coping Fuite et I’age est faible (R = 0,28). L age explique 6
% de la variance de la stratégie Fuite (R® ajusté = 0,06). L’age est, sur notre échantillon, lié
négativement a la stratégie Fuite. Le coefficient de régression qui lui est associé (B = - 0,017)
est significatif (t = - 2,21, p < 0,05).

223



Tableau 17. Régression multiple de la stratégie Responsabilisation
R=0,47;R*=0,22;R%ajusté =0,19; F=7,49;dl =2 ; p=0,001

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =56 B Erreur standard B t p
Motivation réduite -0,05 0,02 -0,30 -2,37 0,021
Apathie -0,02 0,11 -0,27 -2,13 0,038

Le lien entre la stratégie de coping Responsabilisation d’une part, et le croisement de
I’apathie et de la motivation réduite est modéré (R = 0,47). L’apathie et la motivation réduite
expliquent globalement 19 % de la variance de la stratégie Responsabilité (R? ajusté = 0,19).
L’apathie et la motivation réduite sont, dans notre échantillon, liées négativement a la
stratégie Responsabilité. Les coefficients de régression associés a |’apathie (B = - 0,023) et a
la motivation réduite (B = - 0,046) sont significatifs (respectivementt =2,13, p<0,05et t = -
2,37, p < 0,05). Les coefficients de régressions standardisés Beta montrent également que la

motivation réduite (8 = - 0,30) est plus discriminante que I’apathie (8 = - 0,27).

Tableau 18. Régression simple de la stratégie Résignation
R=0,29;R*=0,09;R®ajusté =0,07; F=5,44:;dl=1;p=0,023

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =58 B Erreur standard B t p
Age -0,03 0,01 -0,29 -2,33 0,023

Le lien entre la stratégie de coping Résignation et la motivation réduite est faible (R =
0,29). La motivation réduite explique 7 % des variations du score de la stratégie Résignation
(R? ajusté = 0,07). La motivation réduite est, sur notre échantillon, lié négativement a la
stratégie Résignation. Le coefficient de régression qui lui est associé (B = - 0,032) est
significatif (t = - 2,33, p < 0,05).
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Tableau 19. Régression multiple de la stratégie Diplomatie
R=0,38;R*=0,15;R%ajusté =0,13; F=9,47 ;dl =1 ; p = 0,003

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =56 B Erreur standard B t p
Motivation réduite -0,05 0,02 -0,38 - 3,08 0,003

Variable exclue

Apathie - - -0,16 -1,19 0,240

Lorsque sont entrées I’apathie et la motivation réduite comme prédicteurs de la stratégie
de coping Diplomatie, seule la motivation réduite est retenue. Le coefficient de régression
associe a I’apathie (B = - 0,156) n’est pas significatif (t = - 1,19, p = 0,24). Dans le modele
final, le lien entre la stratégie Diplomatie et la motivation réduite est modéré (R = 0,38). La
motivation réduite explique 13 % des variations du score de Diplomatie (R*ajusté = 0,13). La
motivation réduite est, sur notre échantillon, liée négativement a la stratégie Diplomatie. Le
coefficient de régression qui lui est associé (B = - 0,050) est significatif (t = - 3,08, p < 0,01).

Tableau 20. Régression simple de la stratégie Confrontation
R=0,27;R*=0,07 ; R*ajusté = 0,06 ; F=4,59;dl =1; p=0,036

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =58 B Erreur standard B t p
Motivation réduite -0,03 0,01 -0,27 -2,14 0,036

Le lien entre la stratégie de coping Confrontation et la motivation réduite est faible (R =
0,27). La motivation réduite explique 6 % de la variance de la stratégie Confrontation
(R? ajusté = 0,06). La motivation réduite est, sur notre échantillon, lié négativement a la
stratégie Confrontation. Le coefficient de régression qui lui est associé (B = - 0,029) est
significatif (t = - 2,14, p < 0,05).
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Tableau 21. Régression multiple de la stratégie Evolution personnelle
R=0,50;R*=0,25; R®ajusté = 0,22 ; F=9,00 ; dl = 2 ; p = 0,000

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =55 B Erreur standard B t p
Motivation réduite -0,05 0,02 -0,33 - 2,67 0,010
Déficit émotionnel -0,08 0,04 -0,28 -2,24 0,029

Variable exclue

Apathie - - -0,20 -1,57 0,122

Lorsque sont entrés I’apathie, la motivation réduite et le déficit émotionnel comme
prédicteurs de la stratégie de coping Evolution personnelle, seuls la motivation réduite et le
déficit émotionnel sont retenus. Le coefficient de régression associé a I’apathie (B = - 0,20)
n’est pas significatif (t = - 1,57, p = 0,122). Dans le modeéle final, le lien entre la stratégie
Evolution personnelle et le croisement de la motivation réduite et du déficit émotionnel est
fort (R = 0,50). La motivation réduite et le deficit émotionnel expliquent 22 % des variations
du score d’Evolution personnelle (R® ajusté = 0,22). La motivation réduite et le déficit
émotionnel sont, sur notre échantillon, liés négativement a I’Evolution personnelle. Les
coefficients de régression associés a la motivation réduite (B = - 0,05) ainsi qu’au déficit
émotionnel (B = - 0,08) sont significatifs (respectivementt=-2,67,p<.0lett=-224,p<
.05). Les coefficients de régressions standardisés Beta montrent également que la motivation

réduite (8 = - 0,33) est plus discriminante que le déficit émotionnel (5 = - 0,28).
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Annexe 5 : Résultats concernant les stratégies de régulation émotionnelle

Tableau 22. Matrice de corrélations incluant les stratégies de régulation émotionnelle

Résultats des analyses corrélationnelles concernant les stratégies de régulation émotionnelle

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15

1. Age r de Pearson 1
(n=60)
2. Genre r de Pearson -0,06 1
(n=60) p 0,659
3. Années d’études r de Pearson -0,00 -0,00 1
(n=54)

p 0,994 0,987
4. Taille répétition r de Pearson -0,41 0,21 -0,22 1
CTG P
(n=32) 0020 0237 0,226
5. Age premier r de Pearson 0,64 -0,01 -0,16 -0,14 1
symptome P
(n = 45) 0000 0932 0300 0488
6. Atteinte musculaire r de Pearson 0,06 0,01 0,02 ,041 0,16 1
(MIRS ;n = 52) p 0,671 0,965 0,884 0,032 0,293
7. Apathie r de Pearson -0,03 -0,09 -0,22 0,28 -0,05 0,20 1
(AES;n =57) p 0,806 0,507 0,114 0,132 0,767 0,167
8. Sévérité fatigue r de Pearson 0,22 0,07 -0,05 -0,02 -0,27 0,13 0,17 1
(CIS;n=59) p 0,095 0,611 0,741 0,910 0,076 0,363 0,213
9. Concentration r de Pearson -0,15 -0,01 -0,18 0,02 -0,25 -0,37 -0,05 0,21 1
réduite P
(CIS; n = 59) 0249 0921 0183 0900 0096 0006 0714 0,117
10. Motivation r de Pearson 0,03 0,09 0,03 -0,19 -0,06 -0,08 0,32 0,34 -0,12 1
réduite
(CIS; n = 59) p 0,793 0,501 0,853 0,293 0,713 0,568 0,014 0,009 0,375
11. Activité physique  r de Pearson -0,00 -0,08 -0,01 0,23 -0,05 0,38 0,32 0,35 -0,04 0,26
réduite

p 0,991 0,537 0,938 0,205 0,737 0,005 0,015 0,003 0,757 0,047

(CIS; n =59)
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12. Déficit émotionnel r de Pearson

-0,10

-0,34

-0,13

0,02

0,12

0,15

0,21

0,03

0,11

0,34

0,25

(EHD ; n = 59) p 0,433 0,008 0,363 0,892 0,433 0,282 0,114 0,824 0,424 0,010 0,061 1
éioif;;‘;ce‘l’“mle r de Pearson 0,12 0,21 -0,09 -0,02 0,05 0,13 -0,09 0,07 0,30 0,02 -0,06 0,36 L
p 0,376 0,116 0,502 0,907 0,748 0,345 0,503 0,623 0,021 0,855 0,632 0,005
(EHD ; n = 59)
14. Réévaluation r de Pearson 0,08 0,26 0,12 0,18 0,17 0,16 0,09 0,05 0,19 -0,06 0,15 0,24 0,20
cognitive
(EﬁG 'n = 60) p 0,569 0,043 0,402 0,316 0,278 0,259 0,528 0,730 0,182 0,660 0,275 0,067 0,126
15. Suppression r de Pearson 0,03 -0,38 -0,20 0,00 0,08 0,07 0,14 -0,05 0,23 -0,02 0,18 0,33 0,05 0,12
expressive
(EEQ 'n=60) p 0,815 0,003 0,144 0,986 0,581 0,627 0,286 0,718 0,084 0,895 0,182 0,011 0,701 0,346

Genre : 1 = Homme, 2 = Femme
AES : Apathy Evaluation Scale ; CIS : Checklist Individual Strength questionnaire ; ERQ : Emotion Regulation Questionnaire ; MIRS : Muscular Impairment Rating Scale
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Résultats des analyses de régressions concernant les stratégies
de régulation émotionnelle

Tableau 23. Régression simple de la stratégie Réévaluation cognitive
R=0,26;R*=0,07;R%ajusté =0,05; F=4,27;dl=1;p=0,043

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =59 B Erreur standard B t p
Genre 0,65 0,31 0,26 2,07 0,043

Le lien entre la stratégie de régulation émotionnelle Réévaluation cognitive et le genre est
faible (R = 0,26). Le genre explique 5 % de la variance de la stratégie Réévaluation cognitive
(R? ajusté = 0,05). Le genre est, sur notre échantillon, lié positivement & la stratégie
Réevaluation cognitive. Le coefficient de régression qui lui est associé (B = 0,651) est
significatif (t = 2,07, p < 0,05).

Tableau 24. Regression multiple de la stratégie Suppression expressive
R=0,37;R?=0,13; R*ajusté = 0,12 ; F=8,80 ; dl =1 ; p = 0,004

Coefficient non standardisé Coefficient standardisé
N =58 B Erreur standard B t p
Genre -0,70 0,24 -0,37 -2,97 0,004
Variable exclue
Déficit émotionnel - - -0,23 -1,80 0,077

Lorsque sont entres le genre et le deficit émotionnel comme prédicteurs de la stratégie de
régulation émotionnelle Suppression expressive, seul le genre est retenu. Le coefficient de
régression associé au déficit émotionnel (B = 0,23) n’est pas significatif (t = 1,80, p = 0,077).
Dans le modeéle final, le lien entre la stratégie Suppression expressive et le genre est modéré
(R = 0,37). Le genre explique 12 % des variations du score de Suppression expressive
(R? ajusté = 0,12). Le genre est, sur notre échantillon, lié négativement & la Suppression
expressive. Le coefficient de régression associé au genre (B = - 0,70) est significatif (t = -
2,97, p<.01).
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Annexe 6 : Analyses corrélationnelles des traits de personnalité et des stratégies de coping et
de régulation émotionnelle

Tableau 25. Matrice de corrélations incluant les traits de personnalite, les stratégies de coping et de régulation émotionnelle

N =60 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17
1. Réévaluation r de 1
(ERQ) Pearson
2. Suppression r de
(ERQ) Pearson 0,12 1
p 0,346
3. R\esolution de r de 027  -0,00 1
probléeme Pearson
(WCC-R) p 0,038 0,982
4. Evasion r de
(WCC-R) Pearson 0,23 0,30 0,37 1
b 0,086 0,018 0,003
5. Soutien social r de
(WCC-R) Pearson 0,31 -0,11 0,67 0,49 1
b 0,015 0,392 0,000 0,000
6. Auto-controdle r de
(WCC-R) Pearson 0,32 -0,01 0,69 0,61 0,79 1
b 0,014 0,938 0,000 0,000 0,000
7. Fuite r de
(WCC-R) Pearson -0,23  -0,12 0,01 -0,14 0,06 0,05 1
b 0,074 0,368 0949 0,283 0,641 0,709
8. _— roode 518 014 077 056 065 080 005 1
Responsabilisation  Pearson
(WCC-R) p 0,161 0,298 0,000 0,000 0,000 0,000 0,698
9. Résignation r de
(WCC-R) Pearson 0,26 0,16 0,38 0,61 0,45 0,45 -0,01 0,45 1
b 0,048 0,231 0,003 0,000 0,000 0,000 0,962 0,000
10. Diplomatie r de
(WCC-R) Pearson 0,28 -0,00 0,69 0,49 0,68 0,64 -0,06 0,62 0,51 1
b 0,032 0,986 0,000 0,000 0,000 0,000 0628 0,000 0,000
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11. Confrontation r de

(WCC-R) Pearson -0,02 -0,04 0,60 0,31 0,54 0,59 0,17 0,55 0,21 0,51 1
p 0,873 0,734 0,000 0,017 0,000 0,000 0,189 0,000 0,113 0,000
12. Evolution r —de 1 500 078 049 073 073 -001 069 043 070 048 1
personnelle Pearson
(WCC-R) p 0,001 0981 0,000 0,000 0,000 0,000 0939 0,000 0,001 0,000 0,000
13.E r de 0,34 -0,20 0,21 0,01 0,25 0,22 0,02 -0,03 -0,07 0,15 0,02 0,32 1
(BFI) Pearson
p 0,008 0,133 0,108 0929 0,050 0,090 0901 0834 0615 0,255 0,870 0,014
14.A r de 0,26 -0,12 0,45 -0,00 0,33 0,27 0,14 0,31 0,23 0,23 0,17 0,35 0,09 1
(BFI) Pearson
p 0,044 0,366 0,000 0990 0,009 0,040 0,272 0,015 0,081 0,073 0,189 0,006 0,485
15.C r de 0,29 -0,08 0,24 -0,07 0,13 0,13 0,07 0,19 -0,06 0,09 0,03 0,18 0,08 0,43 1
(BFI) Pearson
p 0,026 0,547 0,068 0592 0,315 0,321 0,587 0,143 0631 0,483 0,812 0,172 0,527 0,001
16. N r de -0,19 -0,01 -0,21 0,24 0,13 0,16 0,12 0,11 0,19 -0,02 001 -0,11 -0,23 -0,28 -0,23 1
(BFI) Pearson
p 0,149 0,913 0,107 0,065 0,303 0,232 0,369 0395 0,151 0,853 0,953 0,410 0,081 0,031 0,070
17.0 rde 019 -024 037 008 039 027 008 024 -001 017 016 035 041 042 024 -023 1
(BFI) Pearson
p 0,143 0,066 0,003 0,538 0,002 0,040 0559 0068 0929 0,194 0,210 0,007 0,001 0,001 0,064 0,073
BFI : Big Five Inventory ; ERQ : Emotion Regulation Questionnaire ; WCC-R: Ways of Coping Checklist-Revised
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