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PREAMBULE

Dans le cadre du mémoire de fin d’étude (Doctorat en médecine), il
nous a été proposé un theme ayant un fort impact communautaire.
L'épilepsie nous a semblé tres appropriée. En effet, selon 1'0.M.S.,
0.8% de la population serait touchée par 1'épilepsie, et il y aurait 100
nouveaux cas par année pour 100'000 habitants dans les pays
industrialisés. De plus, dans le cadre de nos études, nous avons
appris que 1'épilepsie intéresse le monde médical depuis Hippocrate
déja et que cette maladie avait été associée a une charge mystique et
mentale tout au long de I'histoire.

Ces réflexions nous ont donc mené a faire une étude
épidémiologique aupres des enfants atteintes de cette pathologique
pris en charge par le service de pédiatrie a 'EHS mere et enfant
Tlemcen.

Par cette étude proposée, nous avons alors voulu mettre en lumiere

les représentations sociales de 1'épilepsie et au travers des rencontres
avec les parents des enfants épileptiques, leurs perceptions de la
maladie.

Ainsi, nous constatons que, malgré une prévalence proche de 1%,
la société n'est que peu informée au sujet de cette maladie et y
attribue encore trop de préjugés, lesquels peuvent donner suite a des
difficultés comme l'isolement ou la dévalorisation ; d'ou la nécessité
de toujours plus parler et d'informer les gens sur 1'épilepsie.

Les enfants épileptiques nous ont permis, de prendre conscience du
fort impact de cette maladie dans leur quotidien. Oui, derriere un
diagnostic d'épilepsie il y a une famille avec une sphére privée, des
liens sociaux, une vie familiale, scolaire et la maladie résonne a tous
ces niveaux. L'épilepsie est une maladie qui se vit au quotidien, au-
dela de l'intermittence des crises.

Nous avons eu beaucoup de plaisir et d'intérét a la réalisation de ce
travail.
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PARTIE THEORIQUE

| . Historique : ®¥

Les concepts fondamentaux concernant I'épilepsie dans la médecine de I'Inde antique
ont été affinés et développés au cours de la période védique entre 4500 et 1500 avant
Jésus-Christ. Dans la littérature ayurvédique de la CharakaSamhita (que I'on a fait remonter
a 400 avant J.-C. et qui constitue la description la plus ancienne du systeme complet de
médecine ayurvédique), I'épilepsie est qualifiée d'« apasmara », ce qui signifie «perte de
connaissance». La CharakaSamhita contient de nombreuses références a tous les aspects
de I'épilepsie, notamment la symptomatologie, I'étiologie, le diagnostic et le traitement.

Un autre ancien document traitant de I'épilepsie de facon détaillée est une tablette
babylonienne qui se trouve au British Museum. Il s'agit d'un chapitre d'un manuel de
médecine babylonien comportant 40 tablettes qui date d'au moins 2000 ans avant J.-C. On
y trouve une description précise de bon nombre des différents types de crises actuellement
reconnus. A la différence de la médecine ayurvédique de la CharakaSamhita, la tablette
met en valeur le caractére surnaturel de I'épilepsie, chaque type de crise étant associé au
nom d'un esprit ou d'un dieu, le plus souvent malfaisant. De ce fait, le traitement relevait
principalement du domaine spirituel.

La conception babylonienne de I'épilepsie préfigure celle des Grecs (au V e siecle av J C)
qui l'ont surnommeée " La maladie sacrée", dont on trouve la description dans le célébre
traité d'Hippocrate portant ce titre. Cependant, Hippocrate ne croyait pas que I'épilepsie soit
une maladie sacrée, mais pensait qu'il s'agissait d'un déreglement cérébiral, ce qui était une
conception révolutionnaire. Il ne croyait pas "qu'un étre humain puisse étre envahi par un
dieu, c'est-a-dire la plus vile des créatures par la plus pure". Il recommandait des
traitements physiques et affirmait que si la maladie devenait chronique, elle était incurable.

Alors qu'Hippocrate et la CharakaSamhita offraient cette explication moins spiritualisée,
I'idée de I'épilepsie comme déreglement cérébral n‘a commencé a prendre racine gu'aux
XVllle et XIXe siécles précédents. Dans l'intervalle de 2000 ans, ce sont des conceptions
surnaturelles qui ont prévalu. En Europe, par exemple, depuis le Moyen Age, Saint Valentin
est le patron des épileptiques et les lieux ou I'on pensait que St Valentin avait vécu ou dans
lesquels il s'était rendu sont devenus des lieux de pélerinage ou l'on se rendait pour guérir
du mal. Il existe plusieurs lieux de pelerinage, notamment Rome et Terni (dont Saint
Valentin a été évéque) en lItalie, Ruffec en France (ou on a construit un hopital pour les
épileptiques), Poppel en Belgique et Passau en Allemagne.

Pendant toute cette période, les épileptiques ont suscité la crainte, la suspicion et
l'incompréhension, et ont été rejetés par la société. lls étaient traités comme des parias et
punis. Pourtant, certains ont réussi et sont devenus célébres dans le monde entier. Parmi
eux, Jules Ceésar, le Tsar de Russie Pierre le Grand, le Pape Pie IX, I'écrivain Fedor
Dostoievski et le poéte Byron.




Au XlXe siecle, avec les débuts de la neurologie qui commencait a s'imposer en tant que
nouvelle discipline distincte de la psychiatrie, I'idée que I'épilepsie était un déréglement
cérébral a commencé a se répandre, notamment en Europe et aux Etats-Unis d'Amérique.
Elle a contribué a atténuer l'ostracisme a I'égard de I'épilepsie. Le premier médicament
efficace contre I'épilepsie, le bromure, introduit en 1857, a commencé a se répandre en

Europe et aux Etats-Unis d’Amérique au cours de la deuxieme moitié du siécle dernier.

Un hopital pour "les paralysés et les épileptiques” a été créé a Londres en 1857. Dans le
méme temps, une approche plus humanitaire des problémes sociaux de I'épilepsie a abouti
a la création de "colonies" dans lesquelles les épileptiques sont soignés et exercent une
activité professionnelle. On peut citer celles de Bielefeld-Bethel en Allemagne, Chalfont en
Angleterre, Dianalund au Danemark, Heemstede en Hollande, Sandvikain en Norvége et
Zurich en Suisse.

Les origines de notre conception moderne de la pathophysiologie de I'épilepsie
remontent aussi au XlXe siecle, avec les travaux de Hughlings Jackson. En 1873, ce
neurologue londonien a émis I'hypothése que les crises d'épilepsie étaient provoquées par
des décharges électrochimiques brutales d'énergie dans le cerveau et que le caractéere des
crises était lié a lI'emplacement et a la fonction du site des décharges. Peu apres,
I'excitabilité électrique du cortex chez les animaux et chez 'homme a été découverte par
David Ferrier a Londres, et Gustav Theodor Fritsch et Eduard Hitzig en Allemagne.

Cest en 1920, en Allemagne, que le psychiatre Hans Berger a découvert
I'électroencéphalographe (EEG) qui est principalement utilisé depuis les années 30 pour

I'étude de I'épilepsie. L'EEG a révélé la présence de décharges électriques dans le cerveau.
Il a aussi révélé l'existence de différents types d'ondes de l'activité électriqgue cérébrale
correspondant a différents types de crises. L'EEG a permis de localiser les sites de
décharges épileptiques qui provoquent les crises et de développer les possibilités de
traitements neurochirurgicaux qui sont devenus beaucoup plus courants a partir des années
50, notamment a Londres, Montréal et Paris.

Pendant la premiere moitié du XXeme siécle, les principaux médicaments utilisés pour le
traitement de I'épilepsie étaient la phénobarbitone (1912) et la phénytoine (1938). Depuis
les années 60, on découvre de plus en plus de médicaments, ce qui s'explique notamment
par le fait que l'on connait beaucoup mieux l'activité électrochimique du cerveau, et en
particulier les neurotransmetteurs de l'excitation et de I'inhibition. Depuis quelques années,
de nouveaux médicaments se trouvent sur le marché dans les pays développés. On peut
désormais maitriser les crises d'épilepsie chez les enfants ou les adultes dans 70 a 80 %
des cas nouveaux diagnostiqueés.

La compréhension et le traitement de I'épilepsie ont aussi été améliorés au cours des
derniéres décennies par le développement du matériel de neuro-imagerie. Cette
technologie a permis de découvrir un grand nombre de Iésions cérébrales plus subtiles a
l'origine de I'épilepsie. Tout type de lésion cérébrale (d'origine traumatique, congénitale,
infectieuse, vasculaire, tumorale, dégénérative) peut provoquer des crises d'épilepsie chez
certains patients.




Une attention accrue est portée depuis quelques décennies a la qualité de la vie, c'est-a-
dire aux problémes psychologiques et sociaux auxquels sont confrontées les personnes
atteintes d'épilepsie, mais les progrés sont lents et les services insuffisants. En outre les
80% d'épileptiques qui vivent dans les pays en développement n'ont pas acces a la plupart
des progres techniques accomplis dans les pays développés. Les problemes d'ostracisme
restent les mémes un peu partout. Tres souvent les épileptiques restent confrontés aux
vieilles croyances surnaturelles, au rejet social et a la discrimination. Méme dans les pays
développés, les crises d'épilepsie demeurent tabous et les personnes qui en souffrent
préférent ne pas en parler.

Sur les 50 millions d'épileptiques dans le monde, quelque 35 millions n'ont pas acces a
un traitement approprié soit que les services sont inexistants, soit que I'épilepsie n'est pas
considérée comme un probléme médical ou comme un déréglement cérébral que I'on peut
soigner.

En 1997, la Ligue internationale contre I'Epilepsie et le Bureau international pour
I'Epilepsie ont associé leurs efforts a ceux de I'Organisation mondiale de la Santé en
lancant une campagne mondiale contre [|'épilepsie. La Ligue est une organisation
professionnelle fondée en 1909 qui se développe rapidement et comporte des sections
dans 70 pays. Le Bureau qui n'est pas une organisation professionnelle a été fondé en
1961 et connait également une expansion rapide avec 60 sections nationales. La
campagne mondiale contre I'épilepsie vise a améliorer les activités de prévention, les
possibilités de traitement, les soins et les services destinés aux personnes atteintes

d'épilepsie, et a mieux sensibiliser les gens a cette maladie. Il faut espérer que ces efforts

permettront d'instaurer un milieu plus favorable dans lequel les épileptiques vivront mieux.




Il . Physiopathologie :

Les connaissances physiopathologiques sont encore éparses et bien loin de constituer
un édifice cohérent. Elles proviennent de I'expérimentation animale et de la clinique
humaine.

1.Génération des décharges interictales :

L’expression  électrographique la plus simple de [I'hyperexcitabilité et de
'hypersynchronisation neuronale est la décharge interictale, une pointe courte et
d’amplitude importante de 'EEG, souvent suivie d’'une onde lente. Le corrélat de la pointe
interictale au niveau neuronal est la dépolarisation paroxystique (paroxysmal depolarizing
shift, PDS), une dépolarisation durant 50 & 200 ms et coiffée par une bouffée de potentiels
d’action ™.

Les PDS peuvent étre observés in vitro dans le tissu épileptique humain réséqué et dans
les foyers épileptiques induits expérimentalement chez des animaux de laboratoire ;
certaines populations neuronales (neurones pyramidaux de la couche V du néocortex
cérébral, neurones pyramidaux de la région CA3 de I'hippocampe) peuvent également
générer spontanément des PDS.

Voir Figure ci-dessous :
Dépolarisation paroxystique.
Stimulation par voie synaptiqgue d'un
neurone cortical en situation controle
puis apres exposition a la pénicilline
(3.4 mM). En contrdle, la stimulation
induit un  potentiel  synaptique pénicilline
excitateur. Sous pénicilline, qui inhibe —

laction du GABA, le méme potentiel
synaptigue est obtenu avec une
intensité de stimulation plus faible et
déclenche une PDS (d'aprés Connors
et Gutnick, in Electrophysiology of
epilepsy Schwartzkroin and Wheal, ed., Academic Press, 1984).

ontrole

L’initiation de la PDS passe par 'activation de récepteurs non-NMDA au glutamate et par
'entrée de sodium dans les neurones. Le maintien de la dépolarisation implique selon les
types neuronaux I'entrée de calcium dans les neurones a travers les récepteurs NMDA et
des canaux calciques voltage-dépendants, ou la persistance d’une entrée de sodium apres
la dépolarisation initiale. La PDS est généralement suivi par une posthyperpolarisation,
corrélat neuronal de 'onde lente visible sur TEEG. Cette posthyperpolarisation dépend de
'entrée de chlorure par les récepteurs GABAA et GABAB et de la sortie de potassium par
des canaux sensibles au voltage et & la concentration intracellulaire de calcium 2.




Figure : La PDS peut étre déclenchée
par une multitude de méthodes. Ces

méthodes agissent soit en augmentant La dépolarisation paroxistique:
I'excitabilité  membranaire [p. ex. une vole finale commune
diminution du « frein »

potassique,diminution du « frein » az+
GABA], soit en augmentant des densités { frein GABA +C (1]
de courants dépolarisants (courants
calciques, sodiques, courants |freinK* > | PDS | < Jg;g.;ﬂ;tgnm
synaptiques excitateurs, glutamate)]. A

Notons que, a la base de ces
modifications qui  déclenchent la
dépolarisation paroxystique, il peut y
avoir des altérations morphologiques
des tissus (tumeurs, cicatrices, hémorragies) qui changent les relations entre excitation et
inhibition.

tactivatio +récepf. NMDA
( J,Mggi agonistes)

2. Génération des crises épileptiques focales
La relation entre les décharges interictales et les crises épileptiques focales a proprement
parler est complexe. En effet, la localisation des régions cérébrales générant les décharges
interictales peut aider & identifier la source d’'une épilepsie partielle . En revanche, la
fréquence des décharges interictales n'laugmente pas avant la survenue d’'une crise — elle
tend méme & diminuer !, et des expériences in vitro ont montré que les décharges

interictales limitaient la survenue d’événements ictaux plutot que de I'encourager [,

Par ailleurs, le blocage de la transmission synaptique dans des tranches d’hippocampe
de rat exposées a une concentration extracellulaire élevée de potassium abolit les
décharges interictales, mais pas les événements ictaux [,

Par conséquent, il semble que — en tout cas dans certains modéles — l'initiation de la
crise épileptique focale puisse en partie dépendre de mécanismes non synaptiques. Ainsi,
une augmentation de la concentration extracellulaire du potassium est souvent observée
lors des événements ictaux @ ; elle a notamment pour effet d’amener le potentiel d’équilibre
du potassium vers des valeurs moins négatives, ce qui dépolarise les neurones et diminue
I'efficacité repolarisante des courants potassiques. Un autre mécanisme susceptible
d’'influencer [l'excitabilité et la synchronisation neuronale passe par des interactions
éphaptiques . Ce terme décrit les effets des champs électriques générés par une activité
neuronale synchronisée sur 'activité des neurones avoisinants.

3. Propagation des décharges interictales et des crises épileptiques focales

Comment se fait la synchronisation dans un foyer? Les neurones d'un foyer peuvent se
synchroniser par divers mécanismes. Dans le cortex de I'hippocampe ou I'on a supprimé un
mécanisme inhibiteur, on peut montrer que les interconnexions synaptiques excitatrices
existant entre les neurones suffisent a entrainer toute une population a faire une PDS si 4
neurones seulement sont initialement soumis simultanément a une stimulation. D'autres
meécanismes peuvent également favoriser la dépolarisation simultanée des neurones, tels
les éphapses, les modifications ioniques, etc.

L’entretien de la PDS et sa propagation entre les éléments d’'une population neuronale
passe par I'existence de connexions excitatrices réciproques dans la microcircuiterie du
néocortex et de la formation hippocampique (1011 Des expériences in vitro ont montré que
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linitiation d’'une PDS dans un seul neurone peut déclencher [lapparition et Ia
synchronisation de PDS dans les autres neurones de la population %3,

Les PDS et les décharges épileptiques partielles peuvent s’étendre aux régions corticales
avoisinantes ; cette propagation est en temps normal contrblée par les interneurones
inhibiteurs des microcircuits corticaux, qui réalisent une inhibition périphérique (surround
inhibition) et circonscrivent I'activité excitatrice ***®). Dans le néocortex, la propagation de
proche en proche des décharges passe préférentiellement par la couche V M. Cette
propagation horizontale est le substrat de la marche jacksonienne, qui décrit a l'origine
'étendue des symf)témes épileptiques moteurs a des zones contigiies du corps selon un
ordre déterminé .

L’organisation de la marche jacksonienne refléte la somatotopie de la région corticale
impliquée par l'activité épileptique 8. Détruire les connexions horizontales intracorticales
pourrait limiter la propagation des crises et permettre leur contrble : c’est le principe des
transections sous-piales multiples (multiple subpial transections). Cette technique
chirurgicale palliative est notamment utilisée dans les épilepsies focales
pharmacorésistantes, lorsque le foyer épileptigue se trouve dans un cortex
fonctionnellement éloquent et ne peut étre réséqué ™.

Les PDS et les décharges épileptiques focales peuvent également s’étendre a des
régions corticales plus distantes, en empruntant les voies de projection associatives et
commissurales normales. Ainsi, des expériences ou un foyer épileptogene était créé par
administration locale d’un antagoniste GABAA dans le cortex piriforme, un composant du
cortex olfactif, ont montré que les décharges interictales se propageaient a travers le reste
du cortex olfactif ipsilatéral via des fibres associatives *°. De facon similaire, la génération
d'un foyer épileptogéne unilatéral dans une préparation in vitro contenant les deux
hippocampes de rats nouveau-nés et leur commissure peut entrainer I'apparition d’un foyer
épileptogéne « miroir » dans I'hippocampe controlatéral Y. Chez des patients souffrant
d’épilepsie sévére, non contrdlée par la pharmacothérapie, et pour lesquels une résection
chirurgicale n’est pas indiquée, la callosotomie, dans laquelle les fibres interhémisphériques
du corps calleux (et parfois aussi de la commissure hippocampique) sont sectionnées, peut
avoir un effet bénéfique sur le nombre des crises 2.

Figure : Contribution des neurones de projection a I'extension de la crise. Dans le foyer
épileptique en activité, I'environnement
ionigue change et augmente I'excitabilité
des terminaisons synaptiques du neurone neurones
thalamique. Les courants extracellulaires corticaux
peuvent également contribuer a la
stimulation des terminaisons. Si un PA est
génére, il va se propager de facon
rétrograde et pourra gagner le corps
cellulaire (ou on peut détecter cette activité
anormale) mais aussi toute l'arborisation de

cle heurone. C(Iatte_acpvatlon anormale, qui neurone  |— slectrode
s'additionne l'excitation par les voies | thafamique

normales (proj. norm.), pourrait conduire a

la généralisation de la crise.




4. Epilepsie du lobe temporal mésial et neuroplasticité

L’épilepsie du lobe temporal mésial est la forme la plus courante d’épilepsie partielle
touchant I'adolescent et I'adulte. Elle s’accompagne fréquemment d’altérations
morphologiques de la formation hippocampique, regroupées sous le terme de sclérose
hippocampique 2.

Ces altérations sont reproduites dans certains modéles animaux par des interventions
localisées dans le temps et I'espace, qui ont la particularité d’'induire des
conséquences pathologiques a distance et a long terme. C’est notamment le cas du
phénomeéne d’embrasement (kindling) : dans ce modéle, 'administration répétée de
stimulations électriques ou d’agents chimiques pro-convulsivants a différentes régions du
systeme limbique, qui au début ne déclenche pas de crise, finit par provoquer des crises
partielles secondairement généralisées. Une modélisation informatique des réseaux
neuronaux du gyrus denté a permis d’établir que ces connexions excitatrices récurrentes
pouvaient induire une hyperexcitabilité des réseaux neuronaux de I'hippocampe 4.

Une proportion importante des patients atteints d’épilepsie temporale mésiale ont des
antécédents neurologiques, voire épileptiques, et notamment des convulsions fébriles
prolongées, qui précédent souvent de plusieurs années l'apparition des crises. Il est tentant
de voir dans ces antécédents un équivalent des stimulations subliminales du modele
d’embrasement %!,

Il se pourrait aussi que les nouveaux neurones qui se développent a I'age adulte dans
ces structures participent a la pathogénie de I'épilepsie temporale mésiale [26],

5. Maturation
Chez le sujet jeune, il faut tenir compte des phénoménes de maturation. Les études
d'imagerie fonctionnelle montrent qu'ils intéressent d'abord les régions occipitales et
rolandiques de bas en haut, puis le carrefour pariéto-temporo-occipital, enfin la région
frontale, cette derniére entre 6 mois et 2 ans chez I'homme. Ainsi, les zones sensorielles et
motrices maturent avant les zones dévolues aux fonctions d'anticipation et de

programmation 1271,

Ce phénomene de maturation a plusieurs implications :

- il peut y avoir un déséquilibre transitoire de maturation entre les voies activatrices et les
voies inhibitrices, qui accentue I'excitabilité durant une période plus ou moins longue de la
vie chez le sujet jeune ;

- des lésions épileptogéne peuvent rester muettes jusqu'a ce que la région ou elles sont
situées deviennent matures ;

- si la décharge intéresse une aire qui sous-tend une fonction en développement, cette
fonction est déstructurée de facon séveére et durable.

6. Lésion corticale et prédisposition génétique

Les Iésions corticales épileptogéne sont variées, aigués et chroniques. Elles ne sont pas
toujours visibles radiologiquement. Il est clair que dans certains cas, il y a une
prédisposition familiale. Celle-ci est tres variée : il peut y avoir la transmission mendélienne
d'un trouble métabolique ou d'une dysplasie, d'une aberration chromosomique transloquée,
ou la transmission d'un facteur maternel, infectieux ou autre.

Certains facteurs génétiques ont une transmission encore non précisée. La
prédisposition aux anomalies électroencéphalographiques (EEG) semble suivre une
hérédité mendélienne dominante mais la pénétrance est des plus variables et ne répond a
aucune regle actuellement connue. En outre, il n'y a pas de véritable dichotomie entre
épilepsie Iésionnelle et prédisposition génétique : bien des situations semblent répondre a
la sommation des deux causes.
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[l . Définition : 8

1. L’épilepsie

L’épilepsie est une affection neurologique chronique définie par la répétition, en général

spontanée, a plus ou moins long terme, de crises épileptiques (CE).

Chaque terme est important :

— affection : souvent cachée, I'épilepsie est I'affection neurologique chronique la plus
fréquente aprés la migraine : prévalence : de 0,5 % ; incidence : de 50 a 100 x 105
habitants/an. En France, il y a 500 000 épileptiques, et environ 30 000 nouveaux cas par
an. L’incidence est liée a I'adge (distribution bimodale, plus élevée chez I'enfant et aprés 60
ans). Environ 50 % des épilepsies débutent avant 'age de 10 ans. L’incidence cumulative
(probabilité de développer une épilepsie) est de 3,1 % pour une personne vivant jusqu’a 80
ans ;

— neurologique : et non une maladie mentale ;

— chronique : ce n’est pas une maladie aigué, 1 crise épileptique ne définit pas I'épilepsie ;
— répétition a moyen et long terme distingue : crise unique, accidentelle, épilepsie et état de
mal.

Une CE peut demeurer unique ; une CE inaugural conduit rarement a débuter un
traitement antiépileptique chronique. En pratique, cette situation ne s’observe qu’en cas de
crise généralisée tonicoclonique (CGTC).

Les crises symptomatiques aigués, au moment (1re semaine) d’'une agression cérébrale
aigué (traumatique, vasculaire, infectieuse, toxique, métabolique, etc.), témoignent
rarement d’'une épilepsie et par conséquent, ne conduisent que rarement a débuter un
traitement chronique.

Dans I'épilepsie, I'intervalle libre entre les crises est trés variable, imprévisible. Les crises
sont spontanées ou provoquées par des facteurs déclenchant immédiats (photosensibilité,

épilepsie réflexe, etc.) ou des facteurs
favorisants (manque de sommeil) & prendre en compte dans le traitement. En cas de CGTC

de survenue spontanée, I'épilepsie est définie par leur répétition a plus de 24 heures
d’intervalle.

Les états de mal épileptiques (EDME), urgence médicale, sont définis par la répétition a
bref délai de crises, avec persistance, pendant la phase intercritique, d’'une altération de la
conscience et/ou de signes neurologiques traduisant un épuisement neuronal : en pratique,
2 crises en 30 min ou une crise prolongée (30 min).

2. Lacrise épileptique

Une CE, manifestation clinique de I'hyperactivité paroxystique d’un groupe de neurones
corticaux et de son éventuelle propagation, se caractérise par une modification rapide de
I'état de conscience, et/ou des phénoménes moteurs et/ou sensitifs, sensoriels, psychiques,
végeétatifs, et/ou une altération de la réponse de l'individu a son environnement :
— clinique : impose qu’il n’y ait pas d’épilepsie sans crise clinique. Les termes d’épilepsie
latente, infraclinique, électrique n'ont aucun sens. La seule existence d’anomalies EEG ne
suffit pas a définir I'épilepsie, et encore moins a débuter un traitement ;
— paroxystique signifie : début et fin rapides ou brutaux, durée bréve, quelques secondes a
quelques minutes ; le terme « épilepsie » vient du grec « surprendre » ;
— hyperactivité : suppose I'existence d’'un trouble constitutionnel ou acquis de I'excitabilité
neuronale selon deux facteur : I'hnyperexcitabilité et 'hypersynchronie neuronale ;
— hyperexcitabilité : correspond a la tendance d'un neurone a générer des décharges
répétées en réponse a une stimulation ne provoquant qu’un seul potentiel d’action ;
— hypersynchronieest : la propriété d’'un groupe de neurones a générer de fagon synchrone
des trains de potentiels ;
— propagation : Une CE est dynamique : la « décharge excessive »nait en un point
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quelconque du cortex cérébral puis elle s’étend ou non, se propage a distance ou non en
empruntant des réseaux neuronaux. La symptomatologie dépend du sieége initial de la
décharge, de la rapidité de I'extension, de la propagation au sein d’un réseau neuronal. Il
est donc clair que les CE ont des aspects cliniques trés divers mais seront le plus souvent
stéréotypés chez un méme malade.

3. Définition électroclinique
des crises épileptiques :
Les CE se traduisent a I'électroencéphalogramme par des activités paroxystiques (pointes,
polypointes, pointe sondes) ou des « décharges paroxystiques » d’activités rythmiques. Sur
un plan clinique et EEG, il faut distinguer les signes critiques, intercritiques et postcritiques.

A. Signes critiques

Ce sont les signes cliniques et EEG contemporains de la crise clinique. L'EEG est le seul
examen paraclinique montrant « aisément » des modifications objectives au cours d’une
CE.

Ces anomalies sont corrélées a la séquence des signes et symptdomes cliniques
définissant le type de CE. Dans de rares cas, l'origine de la décharge et sa propagation
sont situées dans une zone trop profonde, ou trop tangentielle pour étre recueillie sur un
EEG.

B. Sighes postcritiques
Ce sont les signes cliniques et EEG notés au décours de la crise et traduisant un «
épuisement » transitoire pendant quelques minutes a quelques jours selon la cause et I'age.

C. Signes intercritiques

Entre les crises, I'état clinique du malade est le plus souvent normalou en rapport avec la
cause de I'épilepsie, le traitement, les conséquences psychologiques de la maladie.

L'EEG peut montrer des paroxysmes intercritiques, indicateurs diagnostiques
considérables mais inconstants. L’EEG est le seul examen complémentaire utile au
diagnostic positif de CE mais un EEG normal n’écarte pas le diagnostic de CE.

Les anomalies EEG peuvent étre activées par une privation de sommeil la nuit
précédente suivie d'un EEG de veille et de sommeil ; si les crises sont nombreuses (au
moins pluri-hebdomadaires), des enregistrements EEG prolongés (Holter EEG) et surtout
EEG vidéo sont utiles.

4. Les syndromes épileptiques

La notion de CE répétées, nécessaire pour porter le diagnostic d’épilepsie, ne suffit pas
pour formuler un pronostic et proposer un traitement : il est utile de définir des syndromes
épileptiques. Il n’y a pas une épilepsie, mais des épilepsies et plus précisément des
syndromes épileptiques.
Par conséquent, la démarche clinique est de :
— reconnaitre les CE parmi les manifestations cliniques paroxystiques de la veille et du
sommeil ;
— définir le type de CE et rechercher si le malade est atteint d’'un seul ou plusieurs types de
CE;
— préciser la cause et définir le syndrome épileptique qui conditionne le traitement et le
pronostic.




IV . Classification :

La sémiologie clinique et EEG distingue les crises généralisées et partielles (tableau I1).

Tableau Il. Classification internationale des crises épileptiques (1981).
1. Crises généralisées
1.1. Absences
a. Absences
b. Absences atypiques
1.2. Crises myocloniques
1.3. Crises cloniques
1.4. Crises toniques
1.5. Crises tonicocloniques
1.6. Crises atoniques

2. Crises patrtielles
2.1. Crises partielles simples
a. Avec signes moteurs
b. Avec signes somatosensitifs ou sensoriels
c. Avec signes végétatifs
d. Avec signes psychiques
2.2. Crises partielles complexes
a. Début partiel simple suivi de troubles de la conscience et/ou d’automatismes
b. Avec trouble de la conscience dés le début de la crise, accompagnée ou non
d’automatismes
2.3. Crises partielles secondairement généralisées

a. Crises partielles simples secondairement généralisées
b. Crises partielles complexes secondairement généralisées

1. Les crises généralisées

1. Sémiologie électroclinique

Pour comprendre : la décharge d’emblée propagée aux deux hémisphéres intéresse
simultanément I'ensemble du cortex. Les CG ne comportent aucun signe critique, post ou
intercritique pouvant les rattacher a une zone localisée dans I'un des deux hémispheres.
Deux manifestations cliniques sont habituelles, associées ou non :
— les signes moteurs, d’emblée bilatéraux et symétriques. lls sont :
« toniques : contractions musculaires segmentaires soutenues,
* cloniques : secousses musculaires segmentaires répétitives et rythmiques,
» tonicocloniques : succession dans le temps d’une phase tonique et clonique,
« atoniques : interruption bréve et soudaine du tonus de tout ou partie du corps,
» myocloniques : contractions des muscles agonistes et antagonistes isolément ou en
salves ;
— les pertes de connaissance, de durée bréve, quelgues secondes au cours d’'une absence,
ou plus longue, plusieurs minutes au cours d’'une CGTC.

2. Crise généralisée tonicoclonique

Les termes de « grand mal » ou « haut mal » sont a bannir.
C’est la plus connue du public, la plus spectaculaire (image de I'épilepsie). Elle se déroule
en trois phases :
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— la phase tonique (10 a 20 secondes). Elle peut débuter par un cri profond, avec chute
(traumatisme), abolition de la conscience (yeux révulsés), contraction tonique soutenue de
'ensemble de la musculature squelettique, d’'abord en flexion puis en extension ; apnée
avec cyanose, troubles végétatifs importants (tachycardie, augmentation de la tension
artérielle, mydriase, rougeur du visage, hypersécrétion bronchique et salivaire). Une
morsure latérale de langue est possible. Progressivement, la tétanisation des muscles se
fragmente, conduisant a la phase clonique ;

— la phase clonique (20 a 30 secondes). Le relachement intermittent de la contraction
tonique entraine des secousses bilatérales, synchrones, intenses, s’espagant pour
s’interrompre brutalement ;

— la phase résolutive (ou postcritique). Elle dure quelques minutes a quelques dizaines de
minutes (arrivée fréquente des secours a ce stade). Elle s’exprime par un coma profond,
hypotonique, avec relachement musculaire complet. Une énurésie, parfois une encoprésie
peuvent survenir. La respiration reprend, ample, bruyante (stertor), génée par
I'hypersécrétion bronchique et salivaire (« bave aux lévres »). Lorsque le sujet ne s’endort
pas spontanément, il existe une confusion mentale parfois accompagnée d’agitation.

Au réveil , le sujet ne garde aucun souvenir de sa crise ; il se plaint souvent de
céphalées, de courbatures, éventuellement de douleurs en relation avec un traumatisme
occasionné par la chute initiale, voire avec une luxation d’épaule survenue au cours de la
phase tonique.

Sur le plan EEG , a une activité rapide, de bas voltage et d’'amplitude croissante lors de
la phase tonique, font suite des polypointes ou des polypointes-ondes progressivement
ralenties pendant la phase clonique, en grande partie masquées par des artéfacts
musculaires. En phase postcritique, des ondes lentes s’installent progressivement, et

persistent plusieurs heures ou plusieurs jours.

3. Myoclonies massives et bilatérales

Ce sont les seules crises généralisées sans trouble de la conscience. Elles se
manifestent par des secousses musculaires en éclair, isolées ou répétées en salves, en
extension-flexion, avec lachage ou projection de I'objet tenu, voire chute brutale. Elles sont
spontanées ou provoquées par des stimulations, en particulier une SLI (stimulation
lumineuse intermittente). Fréquentes immédiatement apres le réveil, elles sont totalement
différentes des myoclonies de I'endormissement de nature non épileptique. L'EEG se
caractérise par des polypointes-ondes bilatérales, symétriques et synchrones, typiques et
fréquentes, permettant un diagnostic facile.

4. Absences

Elles sont définies par une rupture du contact de quelques secondes (une dizaine en
moyenne), de début et de fin brusques, contemporaine d’'une activité EEG caractéristique.
Les absences sont dites typiques ou atypiques.

a) Absences typiques ou absences simples

Le sujet, souvent un enfant, s'immobilise, interrompt I'activité en cours, le regard vide,
puis reprend immédiatement ses activités en ne gardant aucun souvenir de I'épisode. Le
diagnostic différentiel doit se faire avec la simple réverie. L'EEG confirme le diagnostic car
les absences sont toujours trés nombreuses chez I'enfant. || montre une décharge
bilatérale, synchrone et symétrique de pointes- ondes a 3 Hz, de début et fin brusques,
interrompant un tracé normal. Les absences typiques se rencontrent dans le syndrome «
épilepsie absences » (autrefois appelé « petit mal ») et peuvent étre le seul type de crise,
sinon elles s’associent exclusivement a des CGTC ou des myoclonies massives. |l existe
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des formes cliniques avec une composante motrice ou quelques automatismes mais la
traduction EEG est identique.

b) Absences atypiques

Elles sont de début et de fin plus progressifs, plus longues avec une altération moins
marquée de la conscience et a 'EEG des décharges de pointes-ondes bilatérales
irrégulieres, asynchrones, inférieures a 3 Hz (dites pointes ondes lentes), interrompant une
activité de fond anormale. Les absences atypiques se rencontrent dans les épilepsies
graves de lI'enfant et sont rarement le seul type de crise. Elles s’associent a des crises
toniques, atoniques.

2. Les crises partielles (CP)
1. Sémiologie électroclinique

Pour comprendre : la décharge intéresse initialement un secteur cortical limité. Les
caractéristiques électrocliniques des crises dépendent de [activation de réseaux
neuronaux. Les CP débutent ou comportent ou sont suivies de signes ou symptomes
focaux.

Le début est caractérisé par un signal symptdme de grande valeur localisatrice. Il est
d’'usage de le retenir pour dénommer la crise : il renseigne mieux sur la région corticale
initialement concernée.

Pendant la crise , I'organisation des symptémes varie selon la mise en jeu d'un réseau
neuronal. Les CP peuvent s’étendre a 'ensemble du cortex : cette propagation est appelée
généralisation secondaire de type tonicoclonique.

Apres la crise , les symptomes témoignent de l'implication et de I'épuisement de la zone
en cause.

Principes et réserves de la classification distinguer CP simples, sans modification de la

conscience (en pratique, le malade décrit tous les symptdbmes du début a la fin) et
complexes avec altération de la conscience, d’emblée ou secondairement(en pratique, une
partie ou la totalité de la symptomatologie ne peut pas étre restituée par le malade apres la
crise : c’est linterrogatoire de I'entourage qui le permet). L’altération de la conscience se
définit par lincapacité a répondre normalement a des stimuli exogénes du fait d'une
altération de la perceptivité et/ou de la réactivité. Le diagnostic différentiel doit se faire avec
une aphasie, une amnésie.

Remarques concernant le signal symptéme
— Sa valeur localisatrice dépend de la spécialisation fonctionnelle de la zone corticale : si la
décharge
initiale intéresse une zone « muette », le signal symptéme est pris en défaut.
— Certains symptémes sont plus volontiers rapportés par le malade ou son entourage, car
ils sont plus
spectaculaires ou visibles : c’est I'intérét d’un interrogatoire méthodique.
— La succession des symptdomes peut étre trop rapide pour reconnaitre aisément la
séquence
sémiologique : c’est l'intérét des enregistrements EEG vidéo et de I'analyse précise des
crises.
— Certaines CP, par exemple frontales, peuvent se propager trés rapidement aux deux
hémispheres et
sembler étre d’emblée généralisées sans signal symptome.




2. Les crises patrtielles simples (CPS)
a. CPS avec signes moteurs

Il peut s’agir d’'une crise :
— somatomotrice avec marche bravais-jacksonienne : archétype des CP décrites a la fin du
Xixe siécle (zone motrice primaire controlatérale) : clonies unilatérales avec extension selon
la somatotopie ; la marche chéiroorale des clonies est tres évocatrice ;
— motrice avec clonies ou un spasme tonique sans marche jacksonienne (cortex moteur
primaire et régions prémotrices) ;
— « versive », déviation du corps voire une giration (région préfrontale controlatérale) ;
— phonatoire, impossibilité de parler, vocalisation, pallilalie (cortex rolandique).

b. CPS avec signes sensitifs ou sensoriels

Elles s’expriment par des hallucinations (perceptions sans obijet), illusions (perceptions
déformées), critiquées par le malade, contrairement aux hallucinations psychiatriques :
— crise somatosensitive : progression semblable aux crises motrices jacksoniennes ;
paresthésies (sensations de picotements, fourmillements, engourdissements : cortex
pariétal primaire) ;
— crise visuelle. Il s’agit d’hallucinations élémentaires positives (phosphénes : points
brillants, étoiles, cercles colorés, parfois rythmiques) ou négatives (scotome, hémianopsie,
amaurose) : cortex occipital péricalcarin opposé ; illusions visuelles, impression de
grossissement (macropsies), de diminution de taille (micropsies avec effets zooms),
d’éloignement (téléopsie) ou d’hallucinations complexes (objet, personnages ou véritables
scénes) ; « palinopsie » (hallucination d’une perception visuelle antérieure), «héautoscopie
» (le sujet voit son corps en miroir, le plus souvent le visage) ;
— crise auditive : hallucinations élémentaires, acouphenes (bourdonnement, sifflement,
bruits rythmiques) ou illusions (déformation des voix, €loignement des sons) ou
manifestations plus élaborées (musique, voix), rarement latéralisées : aire auditive primaire
(T1);
— crise olfactive. Elle est toujours hallucinatoire (parosmies) : odeur désagréable (cacosmie)
souvent indéfinissable (odeur de corne bralée) : cortex orbitofrontal ;
— crise gustative, difficile a différencier des précédentes ; hallucination gustative (goQt amer
ou acide) : région operculaire, souvent associée a une hypersalivation ;
— crise vertigineuse, trés rare, avec sensations de rotation de I'espace autour du corps ou
du corps lui-méme, impression de flottement ou lévitation (cortex pariétal).

c. CPS avec signes végétatifs
Elles associent troubles du rythme cardiaque, horripilation, manifestations digestives
mieux identifiées :
hypersalivation d’origine operculaire, pesanteur épigastrique remontant jusqu’a la gorge,
premier signe fréquent des crises temporales internes.

d. CPS avec signes psychiques
Elles associent état de réve, impressions d’étrangeté, d’irréalité ou de vécu du présent,
déja-vu, déja-vécu, ou l'inverse : origine temporale interne.

3. Crises partielles complexes (CPC)

Rupture du contact et amnésie sont immeédiates ou suivent un début partiel simple dont
'analyse est primordiale.

La suite comporte souvent une réaction d’arrét moteur : le sujet reste immobile, les yeux
hagards, indifférent aux sollicitations extérieures. Ailleurs, le comportement moteur est
différent avec automatismes oroalimentaires
(machonnement, déglutition, dégustation, pourléchage) ou déclenchement d’une activité
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motrice nouvelle, dirigée vers le patient (grattage, froissement de vétements) ou vers
'entourage (aggripement, manipulation). Les automatismes gestuels complexes réalisent
des séquences plus élaborées : déboutonner, fouiller dans les poches, ranger des objets ;
automatismes verbaux (onomatopées, chantonnements), ambulatoires (marcher, sortir sans
raison comme un automate) ou sexuels (masturbation) ou des séquences
comportementales  spectaculaires, volontiers nocturnes (agitation incoordonnée,
gesticulation, etc.). L’origine topographique des CPC est variée, non exclusivement
temporale.

Aspects EEG des crises partielles

Les aspects intercritiques sont variables : aspect normal (un EEG normal n’élimine pas le
diagnostic de CE) ; présence de paroxysmes localisés (bien en accord avec le diagnostic
de CP), mais aussi généralisés (un aspect EEG intercritique généralisé n’est pas
incompatible avec le diagnostic de CP, alors que l'inverse I'est) ; signes de focalisation lente
théta ou delta (en faveur d'un processus lésionnel, visible ou non sur limagerie
radiologique).

L’expression critique des CP se caractérise : le plus souvent, par une activité rapide de
trés faible voltage donnant 'apparence d’un aplatissement transitoire plus ou moins focalisé
selon l'origine de la décharge, suivi d’'une décharge d’amplitude progressivement croissante
de pointes- ondes et ondes lentes de terminaison brutale. Topographie et morphologie
dépendent du siege de la décharge, certaines CP pouvant avoir une traduction tres discréte
sur 'EEG.




V . Diagnostic positif :

lIs sont cliniques, confortés par 'EEG critique ou intercritique. LEEG est la seule
technique pouvant argumenter le diagnostic positif de CE.

Sur le plan clinique , le diagnostic est établi sur le caractére paroxystique (durée et fin
brutaux, durée bréve de quelques secondes a quelques minutes), la stéréotypie d’'une crise
a une autre, la sémiologie clinique s’enchainant selon un « tempo » et une progression
logique en rapport avec la sémiologie décrite, et éventuellement le contexte étiologique. Le
meilleur examen complémentaire du diagnostic de CE est d’interroger I'entourage du
malade (aprés lui avoir demandé son accord). En pratique, il convient de préciser les
circonstances exactes de survenue, le caractére brutal du début, la description des
premiers symptémes (Tableau IlI).

En cas de CPS, le diagnostic rétrospectif est aisé du fait de 'absence d’amnésie.

En cas de CPC, l'interrogatoire des témoins précise :

— l'altération de la perceptivité, de la réactivité ;

— I'existence d’automatismes ;

— le comportement pouvant étre rattaché a une sémiologie connue.

En cas de CGTC, les éléments importants pour le diagnostic a posteriori sont :

— le début brutal, le cri, la chute brutale ;

— le déroulement stéréotypé et la durée de la séquence motrice ;

— la durée de 'amnésie, le retour progressif de la conscience, la notion d’'une confusion
postcritique dont il faut essayer d’apprécier la durée par des informations indirectes (dernier
souvenir avant, premier souvenir apres, durée du transport, etc.) ;

— des myalgies au réveil, des pétéchies du visage (témoin de 'effort musculaire).

La perte d'urine n’est pas spécifique d'une CE : elle témoigne d'une perte de
connaissance profonde ; elle peut s’observer au cours d’une syncope.

La morsure de langue peut également étre observée au cours d’'une syncope simple (par
la chute) ou convulsive (par le bref spasme tonique) ; cependant, une morsure latérale et
franche de langue est un bon indicateur diagnostique en faveur d’'une CE.

Sur le plan EEG , la rentabilité est variable selon le type de crise, le syndrome
eépileptique, le moment et les conditions de réalisation de 'examen :

— certaines crises sont enregistrées tres facilement : les absences, les myoclonies massives
sont quasi constamment enregistrées sur un EEG standard ; d’autres ne seront
enregistrées que par hasard, si elles ne sont pas fréquentes ;
— entre les crises : la normalité d’'un EEG n’écarte absolument pas le diagnostic de CE.
Cependant, certains syndromes épileptiques s’accordent trés mal avec un EEG
constamment normal : exemple de I'épilesie-absences de I'enfant ;
— en cas de normalité des EEG intercritiques, des épreuves de sensibilisation peuvent étre
réalisées : EEG apres privation de sommeil la nuit précédente ou enregistrement de
sommeil. Lorsque les crises sont peu nombreuses, un EEG prolongé (EEG Holter)
complété ou non d’'une vidéo EEG peut étre utile.
Identification de la phénoménologie critique+ EEG
EP/EG+AGE+ATCDs+EEGic

—> éliminer tout ce qui n’est pas épilepsie —>
syndrome épileptique —> Recherche étiologie ﬂ

Traitement




VI . Diagnostic différentielles : (Tableau Il)

En cas de CPS, ce sont :

— un accident ischémique transitoire : mais celui-ci donne lieu uniguement a des signes
déficitaires, et la durée est habituellement plus longue (20 a 30 minutes ou plus) ;

— une migraine avec aura car des céphalées peuvent suivre d’authentiques CE, et
inversement l'aura migraineuse peut comporter des symptdémes hallucinatoires, ou
illusionnels : mais le « tempo » est différent, la marche migraineuse plus lente, se déroulant
sur vingtaine de minutes. La distinction peut étre délicate, d’autant que migraine et épilepsie
peuvent s’associer chez un malade ;

— des attagues de panique, de durée plus longue, mais des intrications sont possibles avec
la sémiologie épileptique et la distinction peut étre délicate en I'absence d’enregistrement
EEG vidéo.

En cas de CPC, ce sont :

— des crises d’agitation, de colére ou des crises émotives ;

— des parasomnies (somnambulisme, terreurs nocturnes) ;

— un ictus amnésique, discuté uniquement en I'absence de témoin. Celui-ci confirme le
caractere adapté des conduites, la nature purement amnésique du trouble avec oubli a
mesure relevé par des questions stéréotypées itératives.

En cas de CGTC, il s’agit de :

— syncope, de diagnostic le plus souvent facile : circonstances de survenue, prodromes
lipothymiques éventuels, perte de connaissance bréve (reprise de conscience sur place,
avant l'arrivée des secours), non suivie de confusion ni de déficit ; des convulsions bréves

et peu nombreuses des deux membres supérieurs peuvent exister, (syncope convulsivante)

— crises dites « pseudocrises », qui peuvent mimer les séguences motrices ou
comportementales des CE, mais souvent de facon caricaturale (opisthotonos, théatralisme).
Des pseudocrises et d’authentiques CE peuvent coexister chez un méme malade, d’ou
l'intérét de la vidéo EEG dans les cas difficiles.




VIl . Les syndromes épileptiques

Epilepsies partielles

Lprler{m& primairg de & lecture ]
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Eplepsie myocionique juvenile )
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= Différents syndromes épileptiques :
Syndromes épileptiques du nouveau-né

syndrome

Date de
début

Signes cliniques

para cliniques
EEG

Traitement

Convulsions
néonatales
bénignes

idiopathiques
[30]

Encéphalopath
ie épileptique
avec «
suppression-
burst »

Encéphalopath
ie myoclonique
néonatale

Syndrome
d'Otahara
(I'encéphalopathi
e épileptique
néonatale)

- convulsions
du cinquiéme
jour _
- s'étend du 1*
jour de vie a la
6°"° semaine

3 premiers
mois de vie

sont
souvent
et/ou

crises

cloniques,
partielles
apnéigues, jamais
toniques ; elles
durent 1 a 3 minutes

crises partielles et
de crises
généralisées
(myoclonies
massives,
ou
tonigues)

toniques
spasmes

- Prédominance des
myoclonies.

- Diverses erreurs
innées du
métabolisme ont été
identifiées

une malformation
cérébrale, syndrome
d'Aicardi,
hémimégalencéphali
e, microgyrie ou
dysplasie
olivodentelée.

décharges EEG
sont rolandiques,
unilatérales ou
généralisées,
d'emblée
secondaires

ou

alternance de
bouffées
généralisées, de
polypointes et de
séquences de «
silences

électriques »
(fig 4)

I'EEG ne montre
habituellement
pas de
différence entre
la veille et le
sommeill

I'EEG
souvent
légérement
moins altéré.

- peu sensible au
traitement

J

Abstention
thérapeutique

Aucun traitement
ne se montre
efficace

Un traitement
précoce et
vigoureux par
vigabatrin peut
controler les
crises et les
anomalies EEG
intercritiques




Syndromes épileptiques du nourrisson

syndrome

Date de début

Signes cliniques

Para clinique
EEG

traitement

Convulsions
infantiles
bénignes

familiales et

non familiales

Epilepsie a
crises
partielles
migrantes du
nourrisson

Epilepsie
myoclonique
sévere du

i [31]
nourrisson

Epilepsie
myoclonique
bénigne du
nourrisson B2

Epilepsie
myoclonique
des

-Entre 3 et 18
mois

-Ces cas sont
familiaux dans la
moitié des cas
(transmission
autosomique
dominante).

Entre 2 et 4 mois

entre 3 et 10 mois
les crises sont
fébriles favorisées
par :

vaccination
anticoquelucheus
e

Certains enfants
décedent
subitement en
particulier entre 2
et 4 ans.

entre 1 et 3 ans

-ATCD
d’encéphalopathie
anténatale sévéere
-avant 18 mois

des convulsions
secondairement
généralisées, se
répétant en salves

des crises peu
intenses de
sémiologie variée
d'une crise a l'autre

crises
souvent
unilatérales,
cyanosantes,
prolongées en état
de mal convulsif

cloniques

acces
myocloniques
brefs, généralisés,
discrets

ils prédominent aux
membres
supérieurs qui sont
élevés en
abduction et il y a
parfois une
révulsion oculaire,
jamais une perte
de connaissance
avec un retard
modéré du
langage.

- crise clonique
focale prolongée,
parfois de
myoclonies.

- La polygraphie

pas anomalies
intercritiques
majeures.

décharges
critiques
intéressant des
régions
différentes du
cerveau

EEG restent
longtemps
normaux,
anomalies
EEG
n‘apparaissent
que vers 2-3
ans Sous
forme de
pointes-ondes
généralisées ,
activées par la
SLI (fig 9).
bouffées de
pointes-ondes
et polypointes
ondes
généralisées,
suivies d'une
post décharge
d'ondes lentes,
et les pointes
de ces
bouffées sont
synchrones
des
myoclonies.

Intercritique :

montre un
rythme de
base ralenti et
des anomalies

L'indication d'un
traitement est
incertaine en
raison de la
bénignité,  mais
semble réduire le
risque de voir
survenir une
seconde salve.

Le traitement est
difficile, reposant
sur les
benzodiazépines.

Le valproate et
les
benzodiazépines
semblent les plus
actifs,
benzodiazépines
en (IV) sont le
meilleur
traitement
états de
convulsifs

des
mal

L'évolution est
favorable avec
disparition des
myoclonies sous
valproate, associé

au besoin a
['éthosuximide

. La
corticothérapie et
les
anticonvulsivants
conventionnels

26




encéphalopathi
es non

rogressives
p 9[331

permet de paroxystiques n'agissent que de
reconnaitre leur focales ou facon transitoire.
nature épileptique  multifocales

accentuées

par la

somnolence

Syndrome

Spasmes infantiles (syndrome de west)

Définition

Signes
cliniques

para clinigues
EEG

Traitement

Evolution

-entre 3 et 12 mois
-spasme épileptique
- une détérioration psychomotrice

3/4 des cas lésions cérébrales focales, multifocales, diffuses.

Y4 des cas aucune lésion ne peut étre décelée

L'expression clinique et EEG varie selon [I'étiologie. Les spasmes peuvent étre
précédés d'autres types de crises ou étre asymétriques, ou encore comporter au
cours d'un méme événement critique une crise partielle et une salve de
spasmes. Tous ces cas de figure indiqguent une Iésion corticale (apres
administration de diazépam)

anomalies EEG paroxystiques diffuses asynchrones, amples, mélées a des
ondes lentes delta et théta, de facon continue durant la veille et discontinue
durant le sommeil, I'hypsarythmie (fig 6)

L'EEG intercritique montre soit un aspect spécifique de lésion diffuse, soit
plusieurs foyers de pointes avec une généralisation au cours du sommeil (Iésions
focales ou multifocales) (fig 5), L'EEG critique montre soit une brusque
diminution d'amplitude interrompant I'hypsarythmie (fig 7), soit des paroxysmes
périodiques d'ondes lentes généralisées (fig 8).

repose essentiellement sur le vigabatrin et corticoides.
benzodiazépines ou le valproate peuvent réduire la fréquence des spasmes.

L'évolution varie selon I'étiologie :

-Dans les malformations étendues : les spasmes sont habituellement résistants
au traitement ou rechutent au bout de quelgues mois.

- Dans les cas de Iésions uni- ou multifocales :il apparait souvent une épilepsie
partielle apres le contrdle des spasmes.

-Dans les formes cryptogéniques,|'évolution est variable :

*certains enfants continuent a avoir des spasmes avec arrét du développement
mental.

* les spasmes cessent avec un retard mental plus ou moins sévere.

-I'épilepsie peut étrepartielle (occipitale ou temporale) :syndrome de West
-I'épilepsie se généralise : syndrome de Lennox-Gastaut.

-certains patients ont des troubles cognitifs et/ou des troubles du comportement,
de type autistique ou hyperkinétique.

Spasmes épileptiques idiopathiques :

spasmes sont symétriques et I'EEG durant la veille est symétrique et
hypsarythmique

lors des spasmes, le tracé montre une activité rapide de bas voltage, IRM
normal.

L'évolution est favorable avec disparition de I'épilepsie et fonctions cognitives
normales.




Syndromes épileptiques de I’enfant

Syndrome

Epilepsies partielles bénignes de I'enfant

[34]

Définition

- les plus fréquentes des épilepsies de I'enfant (10 a 15 %).
- Elles sont liées a I'age et évoluent spontanément vers la guérison.
- L'absence de Iésion anatomique est un critére diagnostique nécessaire.

Type

Epilepsie a
paroxysmes
rolandiques

Epilepsie
psychomotrice bénigne
(ou a sémiologie
affective) %

Epilepsie occipitale
bénigne 1

Age de début

La clinique

Para clinique
EEG

Traitement

Evolution

entre 2 et 13 ans avec
un pic vers 9 ans.

- sont
motrices,

partielles
oro-bucco-
faciales, sans atteinte
de la conscience,
bréves, et survenant le
plus souvent a
I'endormissement ou au
réveil ; chez le jeune
enfant, la crise peut
diffuser a [I'hémicorps
avec déficit postcritique
de breve durée, voire se
généraliser surtout
pendant le sommeil.

une activitt de fond
normale, des pointes
typiguement lentes,
amples, diphasiques,
survenant en bouffées
sur les régions
rolandiques et
temporales moyennes,
uni- ou bilatérales, et
majorées par le
sommeil.

valproate
carbamazépine

- bénigne rarement elle
se complique

- disparition des crise
avec ou sans traitement.

entre 2 et 10 ans

- comportement de
terreur chez le jeune
enfant, Le premier crie,
s'agrippe a sa mere, ou
va se cacher dans un
coin ; des sueurs, des
douleurs
abdominales...ect.

- « fausses absences »
chez le plus grand, une
rupture du contact avec
traits légerement crispés,
paleur, voire mydriase et
mastication sont suivies
d'une somnolence.

- une activitt de fond
normale.
- Des
intercritiques: pointes
lentes, ondes lentes
amples et augmentées
par le sommeil lent.

anomalies

carbamazépine
clobazam

- 1™ type : entre 3 et 8
ans
I'adolescence

- 1 type :crises motrices
souvent intenses

2iéme

type :

- 2eme type :des
hallucinations  visuelles
élémentaires. |l existe
souvent des céphalées
postcritiques parfois
associées a des nausées

et des vomissements.

- Les pointes sont
localisées dans la région
occipitale, continues ou
intermittentes a la
fermeture des  yeux,
disparaissant a leur

ouverture (fig 11).
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Syndrome

Age de
début

La clinique

Para
clinique
EEG

Traitement

Evolution

Epilepsie-absences infantile ¥

entre 3 et 13 ans, avec un pic entre
6 et 8 ans

- une nette prédominance féminine
(76 %)

- des antécédents familiaux
d'épilepsies généralisées
idiopathiques dans 15 a 40 % des
cas.

- Les premiéres crises sont toujours
des absences, souvent avec clonies
palpébrales (50 %)

- rarement avec une composante
hypotonique, tonique, végétative ou
des automatismes simples a type de
poursuite de l'activité en cours.

- EEG d'une absence est nécessaire
au diagnostic : bouffées de pointes-
ondes a 3 Hz, généralisées,
réguliecres et a début et fin
brusques (fig 12).

- dans un sous-groupe d'enfants
photosensibles, la SLI déclenche
des absences avec clonies
palpébrales.

- en dehors des absences, l'activité
de fond est normale.

le valproate ou I'éthosuximide rend
I'éthosuximide plus favorable.

- la forme la plus bénigne des
épilepsies généralisées
idiopathique.

- disparaissent dans plus de 90 %
des cas sous traitement.

- évolution chronique si survenue
éventuelle jusqu'a 5 a 10 ans plus
tard, des crises généralisées
tonicoclonique surtout chez e
garcon, ou lorsque des absences
ont débuté aprés 8 ans, qu’elles
sont photosensibles, ou ont résisté
au traitement.

Epilepsie partielle continue de
Kojevnikov (ou encéphalite
subaigué focale de Rasmussen) ¥

entre 2 et 11 ans (moyenne 6 ans)

- des crises généralisées ou partielles
motrices.

- Leur fréquence augmente au cours des
semaines suivantes jusqu'a plusieurs
centaines par jour.

- Elles s'étendent progressivement a tout
I'hémicorps,  voire a I'hémicorps
controlatéral. Parfois, des mouvements
anormaux  continus dun  membre
ressemblent & un tremblement accentué
par le geste volontaire.

- C'est la polygraphie qui montre qu'il
s'agit de myoclonies plus ou moins
rythmiques.

- un rythme de base asymétriqgue ou
absent, une activité delta localisée ou
diffuse et des décharges critiques
multifocales sans correspondance

clinique (fig 13).

- corticothérapie semble, a tres forte dose
a visée immunosuppressive et les
antiépileptiques conventionnels.

- chirurgie : la déconnexion de tout
I'hémisphére malade.

- 2 a 18 mois apres les premieres crises
Des myoclonies apparaissent, elles sont
accentuées par plusieurs facteur (la
fatigue...ect)

- 1 a 18 mois (moyenne 6 mois) apres les
premiéres crises Un déficit moteur
apparait et du méme coté.

- des trouble du comportement et du
sommeil marquent les poussées.

- une détérioration mentale et du langage
apparait progressivement.

- une aggravation progressive pouvant
conduire a la mort en 3 ou 4 ans, ou a
stabilisation 3 a 5 ans apres le début.
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Syndrome

Age de
début

La clinique

Para
clinique
EEG

Traitement

Evolution

Syndrome de Lennox-
Gastaut!*®!
« petit mal variant » (PMV).

entre 2 et 8 ans

- de 4 a 8 ans(Lennox-Gastaut

cryptogénique),

- rarement aprés 10 ans (Lennox-

Gastaut « secondaire »).

- Les crises toniques sont les plus
fréquentes ; elles sont nécessaires
au diagnostic ; elles sont surtout
fréquentes au cours du sommeil,
parfois discretes ou réduites a une
simple révulsion oculaire.

- Les absences atypiques ont un
début et une fin moins brusque soi
absence atonique ou rétropulsive.

- chut peuvent résulter des
différents types de crises.

- Certains patients ont également
des crises partielles, parfois
multifocales. Des états de mal
d'absence (fig _16), ou toniques,
voire intriqués.

- l'aspect EEG concomitant est un
rythme recrutant (fig 14).

- les pointes-ondes généralisées
sont lentes et irrégulieres (fig 15).

- une bouffée de polypointes
diffuses.

- L'EEG intercritique montre des
pointes-ondes lentes en
bouffées,anomalies focales et un
ralentissement de l'activité de fond.

- Le valproate, la carbamazépine et
les benzodiazépines

- corticoides

- lamotrigine et felbamate

- Les troubles cognitifs sont
dominés par une lenteur, une
instabilité¢ et des difficultés de
concentration.

Syndrome de Doose
Le petit mal myoclonoastatique

- entre 7 mois et 7 ans

- présentant des myoclonies massives,
des chutes, souvent des absences, des
crises généralisées motrices, ainsi que
des rares crises toniques.

troubles  du
hyperkinésie

des
une

- il apparait
comportement et
majeure.

- L'EEG montre une activité ample, lente,
entrecoupée de pointes-ondes
généralisées a 2 ou 3 Hz (fig 17)

- Valproate, éthosuximide et
benzodiazépines

- Les corticoides semblent utiles dans les
périodes d'aggravation.

- La carbamazépine est susceptible de

les aggraver

- Certains enfants cessent de faire des
crises au bout de 1 ou 2 ans, les enfants
gardent souvent des séquelles, sous
forme d'une dyspraxie ou un retard du
langage.

- Les autres enfants développent des
états de mal myocloniques qui peuvent
persister durant plusieurs jours, voire
plusieurs semaines, avec une
détérioration mentale sévere.
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syndrome

Pointes-ondes continues du sommeil 42

Définition

Para
clinique
EEG

- une détérioration mentale.
- Divers types de troubles neuropsychologiques peuvent accompagner les

anomalies EEG.

- y a une corrélation entre le type de trouble et la topographie des anomalies

EEG prédominantes.

- montre des pointes-ondes bilatérales et synchrones durant 85 % du sommeil

lent qui disparait en sommeil paradoxal.

- Durant la veille, il existe des bouffées de pointes-ondes généralisées et parfois

des pointes focales.

Types

SY% de Landau-Kleffner

2eme

groupe

3eme

groupe

4eme

groupe

5eme

groupe

Age de
début

La clinique

Para
clinique
EEG

Evolution

entre 2 et 8 ans

- foyer temporal —»
troubles du langage.

- difficulté a comprendre
le langage oral.

- une agnosie auditive
devient évidente 22,

- sont en outre
hyperkinétiques, voire
franchement
psychotiques.
- absences
composante
ou clonique.

avec
atonique

- POCS dans toutes les
observations ou il a pu
étre enregistré tét dans
['évolution, avec une
prédominance
temporale dans la
majorité des cas

(fig 18).

- L'épilepsie disparait
entre 10 et 15 ans.

- L'évolution des
troubles du langage est
des plus variée.

des
absences
avec
composante
atonique et
chutes.

- 'onde
lente a
'EEG
comme le
montre la
polygraphie
. ce sont les
myoclonies
négatives.

syndrome
frontal
avec
comporte-
ment
échopraxi-
que.

- troubles
de la
programm
ation et
une
prédomina
nce
frontale
des
anomalies
paroxystiq
ues

(fig 19).

une
dyspraxie
buccale

- des
anomalies
paroxystiq
ues a
prédomina
nce
rolandique

au-dela de
10 ans

- aucun
phénoméne
clinique
dans
l'intervalle
des crises

- Des crises
motrices
peuvent
précéder la
période des
POCS.

- POCS
sans
détérioration
neurologiqu
e

- favorable
avec
disparition
des crises
entre 10 et
15 ans.
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Syndrome

Absences myocloniques !

Age de
début

La clinique

Para clinique
EEG

Traitement

Evolution

un age moyen de 7 ans (2 a 12)

- des absences avec composante myoclonique importante, intéressant en
particulier les membres supérieurs ;

- une fois sur deux un retard mental préexiste ;

- Les crises durent 10 a 60 secondes ;

- La perte de conscience, a début et fin brusques, est incompléte ;

- Les secousses intéressent en particulier les épaules, les bras et les jambes
plus que la face ; elles sont rythmiques, parfois asymétriques. Les absences
peuvent souvent étre provoquées par I'hyperpnée.

des pointes-ondes rythmiques a 3 cycles/s, bilatérales, synchrones et
symetriques, rarement sensibles a la SLI.

Valproate et éthosuximide

- parfois vers la disparition des absences,

- parfois vers la persistance.

- 10 ans aprés le début, d'un syndrome de Lennox-Gastaut. L'apparition, sinon
l'aggravation, d'un retard mental est quasiment la régle.
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Syndromes épileptiques de I’'adolescent

syndrome

Age de
début

La clinique

Para clinique
EEG

Traitement

Grand mal du
réveil de

'adolescent
[44]

Epilepsie
myoclonique
bénigne
juvénile 1

Epilepsie

photosensible
[46]

Epilepsie-
absences
juvénile 44

Epilepsie
partielle
cryptogénique

Epilepsies
partielles a
transmission
dominante

la  deuxieme
décennie, avec
un pic net
autour de la
puberté.

deuxiéme
décennie, trois
fois sur quatre
entre 12 et 19
ans

La puberté

Tous les ages

un age
variable dans
une famille
donnée

- des crises
généralisées
tonicocloniques
dont plus de 90 %
surviennent apres
le révelil

- précédée d'une
absence ou de
myoclonies
massives.

- myoclonies
massives
survenant le matin
prédominant  aux
membres
supérieurs

- des crises
tonicocloniques du
réveil.

- pas de perte de
conscience.

- des crise
provoquées par la
télévision ou le
soleil.

- le plus souvent
tonicoclonique
généralisées.

des absences
typiques, associées
a des crises
tonicoclonique
généralisées.

C'est la région du
cortex  impliquée
qui conditionne la
sémiologie des
crises en particulier
la temporale

la survenue
nocturne des crises
de topographie
variable dans une
méme famille.

- des bouffées de
pointes-ondes
généralisées a 2,5
-4 Hz

- des polypointes-
ondes nettement
activées par
'endormissement.
- La SLI est
positive

- des décharges
paroxystiques
généralisées  qui
sont chez la moitié
des sujets des
polypointes-ondes,
les autres ayant
des pointes-ondes.
- La SLI est
positive.

- la SLI provoque
des pointes-ondes.

- valproate
- phénobarbital
- carbamazépine

le valproate en
monothérapie.

- précautions
simples
- le valproate.

le valproate,
associé au besoin
a I'éthosuximide.

le vigabatrine, la
phénytoine et le
carbamazépine
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= Epilepsies symptomatiques de cause identifiable :

Les malformations :

Le type

Définition

La clinique

Para
clinique
EEG

Traitement

Malformation
d'Aicardi

Agyrie-
pachygyrie

Hémimeégal-
encéphalie

Dysplasie
corticale
focale 18

- chez une fille,

- une agénésie
calleuse, des
hétérotopies
paraventriculaires,
une dysplasie
corticale et des
lacunes
choriorétiniennes.

-Le cortex est en
guatre couches par
suite d'un arrét de la
migration des
neuroblastes vers
leur destination
corticale

-forme mineure de
pachygyrie dans
laguelle l'aspect
macroscopique  du
cortex est normal

Un hémisphére est
volumineux et
pachygyriqgue avec
un cortex épais,
comportant des
neurones géants et
un ventricule dilaté.

d'une variante tres
limitée de la
malformation
précédente.

- crises partielles
débutent avant 3 mois
- puis sont
remplacées par des
spasmes infantiles
souvent asymétriques

Les
infantiles
fréquents.

spasmes
sont

- des crises
généralisées chez un
enfant ayant un retard
mental, vers la fin de
la 1'*"® décennie

- Les premiéres crises
sont néonatales et
partielles.

- guelques mois plus
tard elles réalisent des
spasmes infantiles

- plus tardives dans la
premiére année, ce
sont des crises
partielles

Les crises  sont
souvent partielles ou
des spasmes
infantiles dont l'age
d'apparition sont
variés

une
asynergie
des
hémisphére
S avec une
alternance
de bouffées
de
polypointes

une activité
intercritique
rythmique,
ample,
alpha ou
théta
caractéristiq
ue.

- des
pointes

triphasiques
unilatérales.

- un tracé
dusuppressi
on-burst ;

- avec une
activité EEG
alpha ou
théta

unilatérales.

résistent a
toutes les
tentatives de
traitement.

Le valproate a
forte dose parait
le plus
approprié.

- les anti-
Convulsivants
conventionnels
- Dans les cas
séveres
résistant,
I'hémisphéro-
tomie peut étre
indiquée vers la
fin de la
premiére année.
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définition

La clinique

Traitement

Hamartome
prépédoncul-
aire 11

Agénésie
calleuse avec
ou sans
lipome

Agénésie
septale

Autres
malformations

associé a une
dysplasie corticale et
une puberté
précoce,

- a lexception du
syndrome d'Aicardi

- une insuffisance
antéhypophysaire

- Agénésie septale
avec porencéphalie
double ou
schizencéphalie

- hydranencéphalie,
- porencéphalie,

- microgyries,

- ulégyries,

- encéphalocéle,
Holoprosencéphalie

des crises débutant
avant 3 ans et
partielles courtes mais
fréquentes, évoquant
un rire sans
composante

émotionnelle.

-les crises débutant a
un age varié selon
I'existence ou non de
Iésions associées.

- les cas sévéres a
début précoce qui
peuvent comporter
des spasmes ou des
crises toniques.

- un syndrome
hémiconvulsion-
hémiplégie (HH) (état
de mal convulsif
unilatéral) survient de
fagcon assez fréquente

- parfois cause
d'hypoglycémie
néonatale avec
convulsions

- une épilepsie
partielle de sévérité
variée.

- un syndrome de
West dont I'évolution
est varié

- mais [|'apparition
ultérieure d'une
épilepsie partielle est
possible, en particulier
lorsque la
porencéphalie s'étend
a la région frontale.

-Elles résistent
aux
antiépileptiques
- la chirurgie
pose de
difficiles
problémes
techniques.

- sensibles au
traitement.

- pour que des
précautions
soient prises
dés la premiére
crise.
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Syndromes neurocutanés :

syndromes

Définition

Laclinique

EEG

Traitement

Sclérose
tubéreuse de
Bourneville

Maladie de
Sturge-Weber

Neurofibrom-
atose

Incontinentia
pigmenti

Noevus
épidermique

Hypomélanose
de Ito

- transmise de
facon dominante
avec une
expressivité
variable.

- les calcifications
paraventriculaires
visibles au
scanner

- la présence de
tubers corticaux
visibles en IRM.

- un angiome plan
facial intéressant
la paupiere
supérieure et le
front,

- un angiome pial,
- parfois un
angiome
choroidien
produisant  une
buphtalmie ou un
glaucome.

la forme centrale
lige au
chromosome 17

- de [Iéruption
cutanée.

- la cicatrisation
des |ésions
vésiculeuses
périnatales

- Le naevus
linéaire sébace,
sous-groupe du
naevus
épidermique.

- la premiére année
de vie: des crises
partielles motrices;

- quelques mois plus
tard : des spasmes
infantiles
apparaissent.

- L'épilepsie est
presque toujours la
premiére
manifestation de
l'angiome pial 22,

- est souvent motrice,
asymetrique ou
unilatérale, suivie d'un
déficit moteur flasque,
lensemble réalisant
un syndrome HH.

- Dans la 1*° année,
elle produit des
spasmes infantiles.

- L'enfant plus agé
peut présenter une
épilepsie partielle due
a une tumeur

ou une dysplasie
corticale.

- Des crises
d'épilepsie dans prés
de 20 % des cas

- des crises partielles
ou des spasmes
infantiles.

- crises partielle
motrice ou des
spasmes infantiles

- parfois associé a
une
hémimégalencéphalie

- des crises partielles,
- des crises toniques
et des spasmes
épileptiques.

- un foyer
de
pointes.

- 'EEG est
rarement
hypsaryth
mique

- Les

antiépileptiques
conventionnels,
carbamazépine,
phénytoine,
clobazam .

- vigabatrin

- des corticoides

- anticonvulsivant

préventif des

la

naissance a été

propose.

- L'exérese

chirurgicale
l'angiome

de
est

réservée aux cas
avec déficit moteur
et épilepsie

invalidante
intraitable.

et
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Aberrations chromosomiques :
- Le type de malformation conditionne le type d'épilepsie
- une dysmorphie avec retard mental appelle un caryotype.
= trisomie 21 (sydrome de DE DOWN) présentent des spasmes infantiles, des
myoclonies massives parfois réflexes et/ou des absences atoniques, sensibles au
traitement.
Le syndrome d'Angelman est particulier par I'apparition, des la premiére année de

vie, d'une épilepsie myoclonique avec absences longtemps considérée comme un
syndrome de Lennox-Gastaut.

Malformations vasculaires :
= Angiomes caverneux : L'épilepsie est parfois précoce. Une IRM est nécessaire au
diagnostic.
= Anévrismes artérioveineux : lls sont plus rarement la cause d'une épilepsie qui est
partielle. Le Une IRM est nécessaire pour confirmer le diagnostic. L'exérese
chirurgicale simple de I'angiome guérit généralement I'épilepsie.

Tumeurs cérébrales :
- Environ 1 a 2 % des épilepsies infantiles sont révélatrices d'une tumeur hémisphérique.

- Tous les types d'épilepsie peuvent étre en cause, y compris les spasmes infantiles avec
hypsarythmie ou méme exceptionnellement I'épilepsie-absence, mais les crises les plus
souvent observées sont des crises partielles : sensitivomotrices, voire sensitives ou
complexes.

- une exploration neuroradiologique est nécessaire chaque fois qu'une épilepsie apparait
sans cause certaine et ne répond pas aux caractéristiques cliniques et EEG d'un
syndrome épileptique idiopathique.

- Les indications chirurgicales dépendent de plusieurs facteurs, en particulier la
localisation, I'ancienneté de I'épilepsie et le caractére évolutif de la tumeur.

-Un certain nombre d'épilepsies surviennent apres exérese et radiothérapie d'une tumeur
guelle que soit sa topographie (y compris la fosse postérieure.

Traumatisme cranien :
- Chez l'enfant non épileptique, la signification des crises differe selon qu'elles
surviennent aussitot aprés le traumatisme, dans la premiere semaine ou plus tard.

- Aprés un traumatisme séveére, la fréquence des crises précoces est la méme chez
I'enfant que chez I'adulte (2 %). Le risque de crises est augmenté par chaque facteur de
gravité du traumatisme.

-La fréquence de la comitialité ultérieure (aprés 2 mois) est d'environ 5 %.ll est
€galement accru par la survenue de crises précoces, La valeur de 'EEG dans le risque
d'épilepsie tardive est trés modeste: un quart des sujets qui développent une épilepsie
n‘ont pas d'anomalies EEG et un tiers a au moins un EEG normal.

- Environ un quart des épilepsies tardives (apres le deuxieme mois suivant le
traumatisme) surviennent dans les 2 années qui suivent le traumatisme. La fréequence de
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survenue diminue ensuite progressivement jusqu'a la quatrieme année, puis se stabilise
a 3 ou 4 % de nouveaux cas chaque année, de telle sorte que plus de 50 % des
épilepsies tardives surviennent plus de 5 ans apres le traumatisme, mais le délai peut
dépasser 40 ans. La topographie de la Iésion semble conditionner le délai d'apparition de
I'épilepsie : bref si elle est rolandique, moyen si elle est temporale, long si elle est
frontale.

- Pour des raisons médicolégales, il est important de pouvoir préciser I'imputabilité d'une
épilepsie a un traumatisme antérieur. Il y a une probable relation causale lorsque le
traumatisme a entrainé une plaie cérébrale, une amnésie de plus de 24 heures
augmente le risque 24,

Erreurs innées du métabolisme (Tableau 1V)

Dans les leucodystrophies (dégénérescences de la substance blanche) I'épilepsie est
rarement un signe d’appel ;mais peut apparaitre au cours de I'évolution ;tandis que dans les
polio dystrophies(atteintes prédominant dans la substance grise)les crises sont souvent le
signe d’appel ;elle peuvent étre de tous types ;y compris des spasmes

Maladie de Menkes : Les premiéres crises surviennent avant 3 mois ; et sont
partielle motrices voire hémi cloniques ;mais bient6t apparaissent des myoclonies
erratiques de grande amplitude.

Pyridoxinodépendance : les premiéres crises apparaissent souvent dés les
premieres heures de vie, voire avant la naissance ;caractérisé par des convulsions
cloniques partielles bilatérales, une hypertonie et des trémulations, une grande
agitation et des cris incessants

Déficit en biotinidase ! ; Des secousses myocloniques massives indépendantes
de toute anomalie EEG, une hypotonie axiale, une éruption cutanée et une
hyperpnée due a une acidose métabolique apparaissent dans les premiers mois de
vie

Hyperglycinémie sans cétose P : Elle débute dés les premiers jours de vie par
des secousses myocloniques erratiques et massives, et de breves crises partielles
cloniques des membres

Association cirrhose-poliodystrophie *2 : Débute entre la fin du premier semestre

et le début de la troisieme année de vie par une hypotonie, une amyotrophie, une
perte des acquisitions et des troubles digestifs. Au bout de quelques semaines
apparaissent des crises cloniques focales prolongées qui prennent l'aspect d'une
épilepsie partielle continue.

Déficit en sulfite oxydase : La maladie débute dans la premiére semaine de vie par
des difficultés alimentaires, des convulsions généralisées, des myoclonies aux
moindres stimulations, et une hypotonie bientét remplacée par une hypertonie avec
tétra parésie et microcéphalie
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Céroidolipofuchsinose : Une épilepsie, des myoclonies, une rétinite pigmentaire et
une atrophie corticale. Il existe une relative corrélation entre I'expression clinique et
la morphologie des corpuscules.

Gangliosidose a GM2 juvénile : Débute entre 4 et 6 ans par des difficultés a
apprendre, une détérioration de langage, Myoclonies, crises partielles ou
généralisées apparaissent avec une fréquence croissante.

Maladie de Huntington : Elle débute aprés 3 ans, mais les myoclonies et crises,
plus rarement absences apparaissent quelques années plus tard avec un syndrome
cérébelleux.

Maladie de Gaucher type Il : Débute entre 6 et 8 ans . Des convulsions
généralisées ou partielles motrices, voire des myoclonies peuvent apparaitre.

Maladie de Lafora : Entre 6 et 20 ans par des crises tonicocloniques évoquant une
épilepsie généralisée idiopathique

Sialidose I(cherry-red spot myoclonus syndrome) : Au stade d'état, le tableau est
dominé par une amblyopie, un myoclonus d'action et d'intention, tandis que les crises
épileptiques sont rares.

Epilepsie myoclonique progressive sans corps de Lafora : Débutent entre 8 et
13 ans. Les

crises épileptiques proprement dites ne sont pas fréquentes : il s'agit essentiellement
d'une accentuation massive des myoclonies ; sans perte de conscience, survenant
en particulier au réveil.

Encéphalopathies mitochondriales : La présentation clinigue en est tres

polymorphe ; Certains, groupes syndromiques ont néanmoins été isolés.

e Le groupe MERREF : Associe un myoclonus, une ataxie, des crises convulsives
généralisées et une démence progressive répondant ainsi aux criteres de
I'épilepsie myoclonique progressive.

e Le groupe MELAS : accés de migraine accompagnée avec détérioration mentale
progressive et parfois épilepsie.

Pathologie infectieuse

e Pathologie bactérienne :
Méningites, abces : Les abcés du cerveau chez I'adulte se compliquent d’épilepsie
dans ¥ des cas apres quelques mois a de nombreuses années

e Pathologies virales :
» Maladies des inclusions cytomégaliques : L'épilepsie est généralisée, réalisant
des spasmes infantiles, des myoclonies massives.




Encéphalite herpétique :une aggravation avec détérioration mentale et crises
convulsives peut traduire : une rechute ou une épilepsie séquellaire.
Leucoencéphalite sclérosante subaiqué (LESS): D'authentiques crises
comitiales, partielles ou plutdét généralisées peuvent précéder de plusieurs mois
la survenue d'une LESS : crises tonicocloniques, voire absences avec pointes-
ondes a 3 Hz

Encéphalite aigué retardée de la rougeole : Elle débute entre 3 et 8 ans;
réalisant une épilepsie partielle continue qui est parfois le premier symptéme.
Séquelles d'encéphalite périveineuse : L'épilepsie est la complication la plus
fréequente ; Les crises sont partielles complexes avec souvent phénomenes
hallucinatoires ou affectifs et parfois une composante motrice

e Parasitoses :

» Echinococcose : Elle peut étre a l'origine de crises convulsives partielles ou
généralisées, parfois séveres, ou d'une épilepsie développée plusieurs mois ou
années avant |'apparition d'une hypertension intracranienne.

Cysticercose : Une épilepsie avec crises généralisées et/ou partielles complexes
avec ou sans signes neurologiques déficitaires focaux ou détérioration mentale,
sans autres manifestations, est I'une des présentations habituelles de la maladie
Toxoplasmose : Elle comporte des crises en particulier partielles complexes ou
spasmes. Dans I'enfance, ce sont des crises partielles complexes ou
secondairement généralisées.

Convulsions par immersion dans I'eau chaude :

La nature épileptique de ces convulsions est démontrée par un enregistrement EEG
critique. Les antiépileptiques ne sont indiqués que s'il y a des crises spontanées.




VIII . Etat de ma convulsif

L'état de mal épileptique (EDME) convulsif est une condition menagant le pronostic vital.
Une reconnaissance rapide de I'EDME convulsif, une prise en charge thérapeutique bien
codifiée et une enquéte étiologique rapidement conduite sont indispensables pour améliorer
le pronostic vital.

1. Définition et diagnhostic

A. Définition

Du fait que la gravité de 'EDME convulsif dépend a la fois de sa durée et du retard
thérapeutique, il est actuellement considéré que la survenue de crises continues ou
subintrantes pendant au moins cing minutes suffit a le définir et impose la mise en route
d'un traitement spécifique. Cette durée de cing minutes est justifiée par le fait que la phase
tonico-clonique d’'une crise généralisée n'excéde jamais deux minutes. De surcroit,
absence de reprise de la conscience entre deux crises convulsives est également un
critere dEDME.

Les crises convulsives en série se répétant a intervalles relativement courts avec reprise
de conscience intercritique peuvent évoluer vers un EDME mais ne font pas partie de sa
définition.

B. Classification et diagnostic
a. Etat de mal tonicoclonique généralisé

Le plus souvent, il s'agit d'un EDME convulsif tonicoclonique généralisé. Cliniquement, il
est caractérisé par une activité cloniqgue ou tonique continue ou intermittente, avec une
altération marquée de la conscience. L'EEG montre des décharges paroxystiques
bilatérales parfois asymétriques. Cet EDME convulsif tonicoclonique peut étre généralisé
d'emblée, survenant le plus souvent dans le cadre d'une épilepsie généralisée idiopathique
ou d'une affection toxique ou métabolique du systéme nerveux central ; il peut étre
généralisé secondairement et est alors frequemment symptomatique d'une lésion cérébrale
aigué focale.

b. Etat de mal larvé (subtle status epilepticus)

Si I'état de mal persiste, un phénomene de dissociation électromécanique s'installe.
L'activité électrique paroxystique persiste mais la souffrance cérébrale rend impossible la
transmission du message moteur aux muscles squelettiques. Le tableau est alors dominé
par le coma et les désordres neurovégétatifs alors que les convulsions deviennent minimes,
limitées a de bréves contractions axiales ou du visage ou a une révulsion oculaire. La
persistance des crises ne peut alors étre reconnue que par lI'enregistrement de 'EEG. Cet
état survient au terme d'un EDME non ou insuffisamment traité ou dans le cadre d'un EDME
masqué par une sédation ou une curarisation.

c. Autres états de mal convulsifs

Les EDME partiels simples somatomoteurs sont caractérisés par la répétition sérielle de
crises partielles motrices. Une adversion de la téte et des yeux peut précéder les
convulsions. L'EEG enregistre des décharges au niveau des régions rolandiques
controlatérales. Les étiologies, chez les sujets ou cet état de mal est inaugural, sont
dominées par les Iésions vasculaires ou tumorales.

L'EDME tonique est caractérisé par la répétition a intervalles brefs de crises toniques
associées a des manifestations végétatives. Il s'observe essentiellement dans les
encéphalopathies épileptiques de I'enfant




2. Diagnostic différentiel

L'EDME convulsif généralisé est facile a reconnaitre, il faut cependant éliminer :
» des syncopes convulsivantes a repétition, secondaires a un trouble du rythme ou de la
conduction cardiaque. L'ECG permet le diagnostic ;
» les accés de décérébration tonique accompagnés parfois de mouvements d'allure
clonique, symptomatiques d'un engagement cérébral ou d'une anoxie aigué ;
 des manifestations de conversion hystérique : (cf supra)
» I'état de mal myoclonique chez I'épileptique connu se traduit par des myoclonies répétées
survenant habituellement en pleine conscience. Au cours de certaines encéphalopathies,
notamment anoxiques, I'état de mal myoclonique est dans la majorité des cas non
épileptique. Un EEG reste indiqué dans cette situation ;
» les états de mal non convulsifs (état d'absence, état de mal partiel complexe) se
manifestent par un syndrome confusionnel accompagné de troubles de la vigilance
aboutissant rarement a un coma. Certains s'expriment par une sémeéiologie psychiatrique
ou par des conduites automatiques. Le diagnostic ne peut étre confirmé que par 'EEG.

3. Diagnostic étiologique
L'enquéte étiologique doit étre centrée sur la recherche de causes nécessitant un
traitement d'urgence. L'EDME peut répondre a plusieurs étiologies. Il faut distinguer deux
situations différentes.

Chez un épileptique connu (30 a 45 % des EDME convulsifs)

Les principaux facteurs déclenchants sont : un sevrage ou un sous-dosage en
antiépileptique par défaut d'observance ou modification du traitement, une intoxication
éthylique ou un sevrage en alcool, l'introduction d'un médicament pouvant provoquer des
convulsions, une privation de sommeil, une infection intercurrente. Le bilan doit comporter

un dosage des antiépileptiques. Si aucune des causes habituelles n'est retrouvée, si
'EDME persiste ou s'il existe un doute en raison de données d'anamnese ou d'examen
inhabituel, l'attitude doit étre la méme qu'en I'absence de maladie épileptique.

EDME inaugural

Il doit faire rechercher une Iésion cérébrale focale ou une perturbation systémique aigué.
Les affections cérébrales focales aigués ou leurs séquelles les plus frequemment en cause
sont les accidents vasculaires cérébraux, les tumeurs, les lésions post-traumatiques, les
infections aigués du systéme nerveux central. Les perturbations systémiques provoquant
des EDME sont les troubles métaboliques (hypoglycémie, hyponatrémie), I'anoxie
cérébrale, les intoxications médicamenteuses (antidépresseurs tricycliques, théophylline,
isoniazide, certains antibiotiques), certains sevrages (benzodiazépines, alcool). Aucune
cause n'est cependant mise en évidence dans 5 a 30 % des cas selon les séries et
I'exhaustivité de I'enquéte diagnostique. L'EDME peut alors étre la premiére manifestation
d'une maladie épileptique.

En dehors de la détermination de la glycémie, de la natrémie et de la calcémie qui est
systématique, le choix des examens complémentaires dépend des données anamnestiques
et de I'examen clinique.

Une imagerie cérébrale (scanner cérébral sans et avec injection ou IRM) doit étre
demandée,
aprés avoir obtenu l'arrét méme transitoire des convulsions :si 'EDME survient aprés un
traumatisme cranien ou un acte neurochirurgical, s'il existe des signes focaux cliniques
(début partiel de la crise secondairement généralisée ou signes déficitaires), des signes
récents d'hypertension intracranienne, si une ponction lombaire est nécessaire, en cas de
notion de néoplasie.




Une ponction lombaire est requise, en l'absence de contre-indications, dans un contexte
infectieux, en cas d'immunodépression ou de négativité de la recherche étiologique.
L'EDME peut s'accompagner d'une pléiocytose modérée, de l'ordre de 20 a 30 éléments
par mm3, en I'absence de toute infection, ce qui peut poser des problemes d'interprétation.
Un électroencéphalogramme (EEG) est indiqué :
* en cas de doute persistant sur un peudo état de mal ;
* en cas de suspicion d'EME non convulsif a expression confusionnelle ;
* en cas de persistance de trouble de la conscience afin de déterminer la persistance d’'une
activité critigue (EDME larvé) ;
Un EDME s'accompagne frequemment d'une augmentation des enzymes musculaires
(rhabdomyolyse) et d'une hyperlactatémie.

4. Evolution et pronostic

L'EDME généralisé tonicoclonique ou larvé engage le pronostic vital et peut laisser des
séquelles neurologiques déficit, atteinte des fonctions cognitives, détérioration
intellectuelle, apparition d'une maladie épileptique ou aggravation d'une épilepsie
antérieure. La morbidité et la mortalité relevent de mécanismes divers : étiologie, souffrance
neuronale épileptique, éventuelles conséquences systémiques, complications de la
réanimation et des traitements.. La mortalité de 'EDME convulsif généralisé est de I'ordre
de 10 & 40 % chez I'adulte. Dans 90 % des cas, elle est liée a la cause de 'TEDME. L'EDME
chez un épileptique connu ou secondaire a un sous-dosage en antiépileptique est de
meilleur pronostic. Le risque de récidive d'EDME et d'épilepsie est plus important en cas
d'EDME réfractaire.

5. Traitement
1. Médicaments disponibles :

L'objectif du traitement de 'EDME est d'obtenir I'arrét rapide et durable des crises.Aucun
des antiépileptiques utilisables (tableau 33.2) ne posséde les propiétes du meédicament
idéal, en termes d’efficacité et de tolérance Leurs propriétés doivent étre connues (Tableau
33.2) pour éviter inefficacité et complications.

Tableau 2 WMédicaments utilisés dans le traitement initial de I"EDME de 1"'adulte

Medicaments

D&lai d'action

Durée
d'action

Dose de charge
Dose TW

Witesse d'administration

Poursuite
du traitement

Antiepileptigue

d'action bréwve

Clonazc<pam

1—3 minutes

6—8 heures
Jusgu'a 24
heures

0015 meg'ks

D0.3—0.5 mgo

min

A reépdéter une
fois s1

persistent des
convulsions S

minutes aprés

Diazépaln

1—3 minutes

15—20

minutes

0.15 mg'kgs
(I ow INI)
0.3 magks
(~voie buccale
si IW

impossible)

2—S mg/min

A reépéter e
fois si

persistent des
convulsions 5
minutes apres

Antiepileptique d'action prolongee

Phénytoine

10—30

minutes

12—24 heures

20 mg'ke

1 mg/kg/min

= S0 mg/min

Fosphénytoine

10—30

minutes

12—24 heures

20 mg'kg en
Sqguivalent
prhénytoine

100—150
1M/ 1min

= 150 mg/min

Phénobarbital

= 20
minutes
(5—30

minutes)

6—12 heures
(Jusqgu'a 48
heures)

< 100 mig/min

Salproate de
sodium

= 30

minutes

1 a 7 heures

En 15-30

minutes

30 minutes
apres. 1—4
mg'kg'h pour
obtenir un

taux sanguin
de 75 mg/T.




A / Benzodiazépines :

Le clonazépam et le diazépam ont une action rapide, s'ils sont administrés en injection
intraveineuse lente. lls permettent d'obtenir la cessation des crises dans 80 % des EDME
convulsifs généralisés. L'injection peut étre éventuellement répétée une fois aprés 15 a 20
minutes. Le lorazépam, d'action moins rapide mais plus longue, n'est disponible en France
gue de maniére restreinte (ATU).

B / Phénytoine et fosphénytoine :

La phénytoine est un antiépileptique tres efficace et qui a I'avantage de n'étre pas sédatif,
ni dépresseur respiratoire. En revanche, elle peut entrainer des troubles du rythme
cardiaque et une hypotension artérielle, avec un intervalle thérapeutique étroit. Son
administration doit étre lente en 20 a 30 minutes, ce qui retarde son délai d'action. La
meilleure tolérance locale, la facilité et la rapidité d'administration font privilégier I'utilisation
de fosphénytoine pro-drogue de la phénytoine.

C / Barbituriques :

Le phénobarbital agit en 5 a 10 minutes. Il a des effets sédatifs et dépresseurs
respiratoires qui apparaissent progressivement et pour des doses en général importantes.
Ces effets sont potentialisés par son association avec les benzodiazépines. Le
phénobarbital est contre-indiqué chez l'insuffisant respiratoire sévere.

D / Valproate de sodium :

Le valproate de sodium peut étre administré en cas de contre-indication aux autres
antiépileptigues de premiere intention (phénobarbital, phenytoine ou fosphenytoine) ou
d'EDME secondaire & un sevrage en valproate de sodium. Il est contre-indiqgué en cas
d'hépatopathie préexistante, de pancréatite ou de pathologie mitochondriale. Il est a

rappeler que le valproate de sodium n'a pas l'autorisation de mise sur le marché pour
I'EDME.

2. Stratégie thérapeutique :

Elle comporte des mesures générales, pour maintenir les fonctions vitales et prévenir les
complications, la prescription d’antiépileptiques pour faire cesser les crises et un traitement
étiologique adapté lorsque celui-ci est possible.

Ces trois volets du traitement doivent étre menés simultanément.

A/ Mesures générales :

Deux voies veineuses doivent étre installées, dont l'une exclusivement pour
ladministration d'antiépileptique.Une surveillance respiratoire (fréquence respiratoire,
Sp02), hémodynamique (fréquence cardiaque, pression artérielle) et neurologique
(convulsions, conscience et vigilance, signes de localisation, signes d'HIC) s'impose. Il faut
assurer la liberté des voies aériennes et une oxygénation par masque facial ou sonde
nasale. L'intubation trachéale pour protéger les voies aériennes et assurer la ventilation est
nécessaire s'il existe des signes de détresse respiratoire, des troubles de la conscience
persistants ou si les crises perdurent. Il faut obtenir par ventilation mécanique une normoxie
et normocapnie. Il est recommandé de maintenir la pression artérielle moyenne entre 70 et
90 mmHg. L'hypoglycémie doit étre systématiguement recherchée et traitée ainsi que
I'hyponatrémie. L'hyperthermie doit étre combattue. L'effet de I'hypothermie n'est pas
démontré. L'administration de vitamines Bl est systématique chez le sujet carencé ou
éthylique.

Un traitement antibiotique probabiliste doit étre débuté sans délai en cas de suspicion de
méningite et par aciclovir en cas de suspicion d'encéphalite herpétique.




B / Traitement antiépileptique
- Quand le patient est pris en charge entre 5 et 30 minutes apres le début des
convulsions

Une benzodiazépine (clonazépam de préférence) en monothérapie par voie
intraveineuse lente est recommandée.

En cas de persistance des convulsions 5 minutes aprés cette premiére injection, il est
préconisé une seconde injection de la méme benzodiazépine, a la méme dose, et une
injection d'un antiépileptique d'action prolongée dit de premiére intention (phénobarbital,
phénytoine, fosphénytoine ou plus rarement de valproate de sodium). Le choix dépendra
des contreindications, du risque iatrogéne et de la durée d'action de chacun de ces
produits.

- Quand le patient est pris en charge aprés 30 minutes apres le début des
convulsions

Il est recommandé d'injecter d'emblée une benzodiazépine et un antiépileptique d'action
prolongée de premiére intention (phénobarbital, phénytoine, fosphénytoine ou plus
rarement de
valproate de sodium).

En cas de persistance des convulsions 5 minutes aprés ces deux premiéres injections, il
est préconisé une seconde injection de la méme benzodiazépine, a la méme dose mais de
ne pas répéter I'administration de l'antiépileptique d'action prolongée.

En cas de persistance des convulsions 20 minutes apres le début de la perfusion de
phénobarbital ou 30 minutes aprés celui de la perfusion de phénytoine ou de
fosphénytoine, il est préconisé :

* si 'TEDME évolue depuis moins de 60 minutes, si la probabilité de Iésion cérébrale aigué
est faible ou s'il n'y a pas de facteur incontrélé d'agression cérébrale (hyperthermie

majeure, instabilité hémodynamique, hypoxémie), de recourir a l'antiépileptique d'action
prolongée qui n'a pas été utlisé en premiere intention (phénobarbital apres
phénytoine/fosphénytoine, et vice versa) ;

« dans les autres situations, de recourir a une anesthésie générale

- Si les convulsions persistent au-dela de I'étape précédente bien conduite

Il s’agit d'un EDME réfractaire qui justifie le recours a I'anesthésie générale (thiopental,
midazolam ou propofol) sous ventilation mécanique, et éventuellement I'administation
d’autres agents antiépileptiques (Iévétiracétam, topiramate...) aprés avis spécialisé.

- En cas de controle de I'EDME

Il est indispensable :

« d'effectuer un relais par une benzodiazépine par voie entérale (clobazam : 5 a 10 mg trois
fois par jour ou clonazépam : 1 a 2 mg trois par jour) ou parentérale discontinue ;

» d'avoir un avis spécialisé pour discuter de linstauration ou de la modification d'un
traitement antiépileptique de fond.




IX.Prise en charge

A/ But de la prise en charge :
*Ameéliorer la qualité de vie de I'enfant épileptique.
* Préserver le «capital cognitif ».
*Réduire les conséquences et prévenir les effets indésirables du traitement.

B/ Armes thérapeutiques :
*traitement médical : anticonvulsivants.
*traitement chirurgical :
-Exérese de lésions épileptogénes visibles en imagerie.
-Exérése de « foyers ».
-Stimulation du vague.
*Régime cétogene.

1/Traitement médical : 18

Principe :

- Le traitement médical demeure symptomatique.

-Il prévient I'évolution de I'épilepsie (phénomene de neuroplasticité).

-Notion d’épiléptogénése secondaire conduit & un traitement préventif (des la premiére
crise).

-Hétérogénéité et complexité de I'épilepsie /des épilepsies.

-Définir le syndrome épileptique

-Débuter toujours avec une monothérapie avec dose progressive.

Stratégies de prise en charge d’une épilepsie nouvellement diagnostiquée :
-Certitude du diagnostic d’épilepsie définir le syndrome épileptique.
-Evaluation du risque de récurrence et leurs conséquences (27 /82%).

-Le choix du traitement médicament.

-Informer et conseiller les parents et éventuellement I'enfant.

-Modalités du suivie de I'épileptique nouvellement traite.

Quand on instaure un traitement médical :
-Aprés une deuxiéme crise.
-Apres une premiere crise Lorsque :
Crise a risque: crise généralisée tonico-clonique de survenue diurne crise partielle
complexe (risque de traumatisme ou accident).
Aucun facteur déclenchant n’a été mis en évidence
EEG montre des anomalies inter critiques importantes
ATCD familiaux d’épilepsie
Existence de lésions cérébrales en relation possible avec la crise
Fonction du syndrome épileptique
-Lorsque la nature épileptique de la crise est bien établie.
-Quand les dispositions personnelles ou sociales du patient laissent présumer que le
traitement sera correctement suivi.




Abstention thérapeutique dans certaine épilepsies :
Epilepsie rolandique : - Acceptation des parents
- Expliquer I'évolution constante vers la guérison

Traitement médicamenteux des épilepsies :

Tenir compte :

-Efficacité / effets indésirables.

-Cout du traitement.

-Qualité de vie du patient.

-Apparition de nouvelles présentations a libération prolongée.
-Arrivée de nouveaux médicaments.

Classification des antiépileptiques :
1) antiépileptigues de ler génération :

Valproate de sodium VPA (dépakine*) :
Présentation : -solution buvable 200, comprimés 200 et 500 mg, comprimé chrono 500 mg,
ampoule injectable 400 mg, Sachet 500 mg.
Mode d’action : polyvalent et complexe :
*Augmentation de la transmission GABAergique.
*Effet stabilisant membranaire
*Effet sur la conductance des canaux Na+ voltage dépendants
*Effet indirect et retardé sur diverses neurotransmissions
Indication :
e en monothérapie :
*Il s’agitd’'un antiépileptique a trés large spectre, de premiére intention, actif sur tous les
types de crises.
*Les épilepsies généralisées idiopathiquesqui constituent son indication privilégiée.
*Epilepsies partielles.
e Siindication de bithérapie :
*Maintenir les doses usuelles tout en évitant des doses élevées :VPA + GABAPENTINE,
VPA + CARBAMAZEPINE, VPA +VIGABATRIN.
*Réduire les doses si on I'associe au PHENOBARBITAL et LAMOTRIGINE.
Métabolisme :
*Hépatique
*Demi-vie : 12 heures
Posoloqie :
*30 a 35 mg/kg/j
*La posologie moyenne sera atteinte par palier sur sept jours.
*En cas de substitution de traitement antiépileptique déja instauré :
-Respecter le principe de monothérapie
-Substitution progressive :
°1semaine pour la Carbamazépine.
°2a4 semaines pour le phénobarbital.
°3 jours a posologie identique (formes ordinaire et chrono de la dépakine).




Effet secondaire :

**Effets indésirables aigues :

*Vomissements, Dégouts alimentaires surtout au début du traitement

*Troubles du transit (formesa libération prolongée).

*Augmente les effets indésirables de la phenytoine.

*Heépatites :

Hépatite grave cytotoxique sévere et exceptionnelle <0,01% Chez les enfants < 2 ans sous
poly thérapie

Hépatite bénigne (au début du traitement impose l'arrét du TRT si TGO/TGP > 3 X la
normale

*Hyperamoniemie avec exceptionnellement I'encéphalopathie stuporeuse
*Pancréatites

*Thrombopénies

*Allergies cutanées = fréquente en monothérapie ou associée a la Lamotrigine.
**Effets indésirables chroniques :

*Prise de poids

*Chute de cheveux

*Tremblement

*Interaction médicamenteuse Potentialise I'effet du phénobarbital, de la lamotrigine
Surveillance du traitement :

*Avant traitement:

NFS, prothrombine, SGOT,SGTP.

La surveillance sera maintenue les 6 premier mois

* Au cours du traitement : contréle en cas de signes cliniques (NFS si bilan préopératoire).
* A long terme : dosage de la créatinine, poids.

CARBAMAZEPINE (TEGRETOL?Y) :
Présentation et posologie :

Enfants de moins de 12 ans 100 mg x 2 12cacx4d T de 100 mg par jour T d'1 ¢ ac par jour 1000 mg/24 h
20-25 mg/kg/j (200 mg/j) (200 mg/)) chagque semaine chaque semaine

31/ 3a4t)

c. ordinaire

21/

c.LP.

Enfantde plus de 12ans 200 mg x 2 I de 200 mg par jour T de 2 cac parjour 1000 mg/24 h

ou (400 mg/)) chaque semaine chaque semaine 12-15ans

adulte 3a4t) 1200 mg/24 h

10-12 mg/kg/j sl . ordinaire 3a4dt) au-dessus de 15 ans
21/
siLP.




Mode d’action :
*L’effet antiépileptique de la Carbamazépine est di principalement a son effet inhibiteur sur
les décharges électriques. Elle prolonge la dépolarisation des neurones en freinant le retour
des canaux sodiques voltage-dépendants d’un état inactivé a un état activé.
Indication :
*Toutes les épilepsies sauf les épilepsie-absences et les épilepsie myocloniques.
*Epilepsie partielles complexes du lobe temporale.
*Epilepsies accompagnées de troubles du comportement (action normothimique)
Métabolisme :
*hépatique
* la demi-vie plasmatique de la carbamazépine est de I'ordre de 10 a 20 heures. Mais elle
est influencée par I'état de la maturité.la demi-vie est plus longue chez le nouveau-né (8a
27heures) et plus courte chez le nourrisson (10 heures).
Effets indésirables :
*Aplasie médullaire (rare 0,5/100000)
*Leucopénie isolée 10%, impose l'arrét que si les GB< 1000 et s’il y a une anémie ou
thrombopénie
*Réactions allergique cutanée 5/10%
*Troubles généraux : fatigue (véritable inconvénient)
Surveillance du traitement :
*NFS /taux de plaquette
* bilan hépatique: - une fois par semaine en début de traitement

- une fois par mois les 3 premiers mois

- une fois par semestre la premiére année

- puis une fois par an
*Natrémie si fatigue
*Dosage de la tegretolémie( crise rebelle ,surdosage )

2) Antiépileptiques de deuxiéme intention :

PHENOBARBITAL (Gardénal*) :
Présentation :
Comprimé 10, 50,100mg (chez I'enfant de moins de 6 ans, le comprimé sera écrasé et
mélangé aux aliments avant administration en raison du risque de fausse route).
*Formes injectables : 40 mg/2ml, 200mg /4ml (voie IM exceptionnellement 1V).
Mode d’action :
*Le phénobarbétal exerce son action pharmacologique en renforgant I'effet inhibiteur du
GABA par action agoniste sur le récepteur ionophore chlore GABA-A.
*II bloquerait les canaux calciques voltage-dépendant et auraient une action inhibitrice au
niveau des sous-types AMPA/kainite des récepteurs au glutamate.
Indication :
*Le phénobarbital est actif dans toutes les formes d’épilepsie a I'exception des absences
typiqgues. De méme, les crises myocloniques peuvent étre aggravées par la prise de
phénobarbital.




*Mais ses effets sur les fonctions cognitives et sur le comportement de I'enfant conduisant a
privilégier d’autres thérapeutiques ou a [l'utiliser en association a un autre traitement
antiépileptique.

*La forme injectable est indiquée en cas d’état de mal épileptique aprés échec des
benzodiazépines et/ou de la phénytoine.

Métabolisme :

*Hépatique.

*La demi- vie d’élimination est plus longue chez le nouveau-né(45a500 heures) et plus
courte chez le nourrisson(20a 80 heures)que chez I'adulte(60a 180 heures) .

Posologie: 3/4mg/kg/].

Effets secondaires :

Effets indésirables aigues :

*Eruption cutanée

*Troubles du comportement a type d’excitation sont fréquents chez I'enfant.

Effets indésirables chroniques :

*Troubles de la concentration, avec augmentation du temps de réaction et une diminution
de la vivacité intellectuelle qui vont étre problématique chez I'enfant.

*Ostéomalacie.

*|| existerait un épaississement des traits du visage, surtout des levres et du nez.

* Risque de pharmacodépendance qui augmente avec la dose et la durée de traitement.
Surveillance :

*Supplémentation en vit D3.

PHENYTOINE :
Présentation :
*DIHYDAN : comprimés a 100mg.
*DILANTIN : réservé a lI'usage hospitalier (solution injectable IV a 250mg/5ml, flacons de
5ml).
Mode d’action :
*Agit principalement au niveau des canaux voltages-dépendants : elle diminue I'entrée du
sodium dans le neurone et diminue ainsi son excitabilité.
*Elle bloquerait également les canaux calciques.
Indication :
*Actifs sur toutes les formes d’épilepsie, sauf les absences.
*La forme injectable est indiquée, en monothérapie ou en association, dans le traitement de
I'état de mal épileptique en particulier chez I'enfant.
*Son utilisation est limitée par une marge thérapeutique étroite.
Métabolisme :
*Hépatique.
* La demi-vie est plus longue chez le nouveau-né (15 a 105 heures) et plus courte chez le
nourrisson (2 a 7 heures).

Posologie :
3 a 8mg/kg/j




Effets secondaires :

*Notamment [l'altération progressive des fonctions cérébelleuses concomitante d’une
atrophie du cervelet visible sur le scanner.

Effets indésirablessanguins :

anémie, leucopénie,granulopénie ,thrombopénie,agranulocytose,voirepancytopeénie .
Surveillance :

*Hémogramme

*scanner cérébral

ETHOSUXIMIDE ZARONTIN* :
Présentations :
*Capsules a 250 mg
*sirop a 250mg/5mli
Mode d’action :
Il agit en inhibant les canaux calciques de typeT,notamment ceux des neurones du
thalamus, réduisant ainsi leur excitabilité.
Indications :
*utiliser exclusivement chez I'enfant et I'adolescent
*Action sélective sur I'épilepsie absences (deuxiéme intention)
*En monothérapie facilite les crises tonico-cloniques généralisées
*Prescrit toujours en bithérapie (VPA ou CBZ)
Métabolisme :
*Hépatique
*la demi-vie d’élimination est d’environ 30 heures chez I'enfant.
Posoloqie :
*La posologie efficace est de 20 a 30 mg/kg/j et la posologie maximale est de 1 g/j.
*Le traitement doit étre introduit progressivement.
Effets secondaires :
*Au niveau du SNC : agitation, irritabilité, anorexie.
*Au niveau de l'appareil digestif: diarrhéees , nausées, vomissements, gastralgies,
douleurs épigastriques et abdominales, hoquets.
*Au niveau cutané : des réactions cutanées aigues a type de syndrome de Stevens-
Johnson.
*Sur le sang :anémie, leucopénie, agranulocytose, €osinophilie.
Surveillance :
*Hémogramme
*surveillance des signes digestifs

BENZODIAZEPINES :
Présentations :
*La voie intraveineuse : diazépam (VALIUM*) et le clonazepam(RIVOTRIL*) sont utilisés
dans le traitement d’'urgence des états de mal
*la voie rectale : le diazépam(VALIUM*)par voie rectale est utile dans la prévention et le
traitement des convulsions fébriles.




*La voie orale : clobazam (URBANYL*) et le clonazepam (RIVOTRIL*)sont indiqués en
traitement adjuvant de certaines épilepsie rebelles .

Mode d’action :

*Action agoniste spécifique au niveau du récepteur GABAa qui favorise I'ouverture des
canaux chlore.

Indication :

*réservé aux situations d’urgence.

*Effet majeur et immédiat sur tous les types de crises.

Métabolisme :

*Hépatique

Effets indésirable :

*Effet sédatif, plus important et plus fréquent avec le clonazépam.

*une tolérance, épuisement de I'effet antiépileptique, aprés quelques mois de traitement ce
qui limite les indications d’un traitement a long terme.

*Un syndrome de sevrage avec recrudescence des crises a I'arrét du traitement, cet effet
peut étre prévenu par une diminution progressive du traitement sur trois semaines.
Surveillance :

De la perméabilité des voies aériennes, en raison d’'une augmentation de la production de
salive des sécrétions bronchiques.

3) Nouveaux antiépileptiques :

VIGABATRIN SABRIL*
Présentation :
*comprimeés a 500mg
*Granulés pour solution buvable & 500 mg : sachet-dose.
Mode d’action :
*Inhibition irréversible du GABA-transaminase (GABA-T) ce qui entraine une augmentation
du GABA intracérébral, principal neurotransmetteur cérébral inhibiteur.
Indication :
*Spasmes infantiles ou Syndrome de West, ou il peut étre prescrit en monothérapie de
premiére intention.
Métabolisme :
*Il n’est ni métabolisé, ni lié aux protéines plasmatiques, ni inducteur enzymatique avec un
faible risque d’interactions médicamenteuses.
*Sa demi-vie d’élimination est comprise entre 5 et 8 heures (éliminé dans les urines sans
dégradation)
Posologie : 40/70 mg/Kg/j
Effets secondaires :
*Le principal effet indésirable est le rétrécissement du champ visuel(RCV) relativement
fréquent et irréversible.
*Hyperactivité associée a une irritabilité. Les psychoses et la dépression sont des effets
graves rares chez I'enfant.
*Troubles de la mémoire, des nausées ,vomissement ,des douleurs abdominales.




Surveillance :
*Examen ophtalmologique régulier.

LAMOTRIGINE LAMICTAL*:
Présentation :
*comprimeés dispersibles a 2mg
*comprimés dispersibles a : 5mg, 25mg, 50mg, 100mg, 200mg.
Mode d’action :
*Blocage voltage-dépendant des canaux sodiques pré synaptiques
*Réduction de la libération excessive d’acides aminés excitateurs, glutamate et aspartate.
Indications :
*Indiqué chez les enfants a partir de 2 ans en association a un autre traitement anti
épileptique, dans le traitement des épilepsies généralisées et partielles
*Utilisation en monothérapie qu’a partir de 12 ans.
Métabolisme :
*Hépatique
*La demi-vie est de l'ordre de 24 heures, mais elle peut étre augmentée en présence de
valproate et, diminuée en présence d’inhibiteurs enzymatiques.
Posologie :
*La posologie doit étre toujours instaurée de fagon progressive, et en fonction du poids de
I'enfant et du traitement antiépileptique associé.
*Sans valproate de sodium :
Posologie initiale : 0,6mg/kg/j puis 1,2 mg/kg/j aprés deux semaines
Posologie d’entretien : 5al5mg/kg/j sans dépasser 400mg/j (atteinte par palier de 1,2
mag/kg/j)
*En association avec du valproate de sodium :
Posologie initiale : 0,15mg/kg/] pendant deux semaines puis 0,30mg/kg/j pendant les deux
semaines suivantes.
Posologie d’entretien: 1 a 5 mg/kg/j sans dépasser 200mg/j(atteinte par palier de 0,30
mg/kg/j)
Effets secondaires :
*Essentiellement une éruption cutanée,de type maculopapuleux.
*effets neurologiques et digestives :céphalées,asthénie,somnelance,sensations
vertigineuses,nausées et vomissements.

GABAPENTINE NEURONTIN* :
Présentation :
*comprimé pelliculé :600mg,800mg
*Geélules a 100mg,300mg,400mg
Mode d’action :
La gabapeptine,analogue structural du GABA,congue pour mimer I'effet gabaergique.
Indication :
*chez les enfants a partir de trois ans,dans le traitement des épilepsies partielles,en
association a un autre traitement antiépileptique.




Métabolisme :

*Elimination rénale.

*Sa demi-vie d’élimination est de 5a 7 heures .
Posologie :

*la posologie efficace moyenne est de 35mg/kg/j
Effets secondaires :

*sur le SNC :insomnie,nevrosité,tremblement,nystagnus,paresthésie
*troubles digestifs :nausées,vomissements

*Troubles hématologiques :neutropénie,thrombopénie
*prise de poids

*diplopie et sensation de nez bouché

FELBAMATE TALOXA*:
Présentation :
*comprimeés a 400mg,600mg
*suspension buvable 600mg/5ml
Mode d’action :
*|| potentialise les effets du GABA en agissant sur les récepteurs GABAa.
*Il stabilise I'état inactif de la sous-unité a des canaux sodiques et agirait au niveau des
canaux calciques.
Indication :
*Le felbamate n’est pas un antiépileptique de premiere intention. Son indication est limitée
au syndrome de Lennox-Gastaut chez I'enfant de plus de 4 ans,non controlé par les autres
antiépileptiques appropriés,en complément du traitement antérieur.
Métabolisme :
*La demi —vie d’élimination est comprise entre 15 et 23 heures.
Posoloqie :
45mg/kgl/j,sans dépasser 3600mg/j en 3 prises et de facon progressive
Effets secondaires :
*risque d’hépatite fulminante et aplasie médullaire.
*au niveau du SNC : insomnie,dépression
*au niveau digestif :nausées,vomissement,douleurs abdominales
*au niveau cutané :réactions cutanées aigues,syndrome de Steven-Johnson
*au niveau des organes de sens : diplopie,vision floue.

Critéres a considérer pour une décision d’arret du traitement antiépileptique :

Critéres positifs Criteres négatifs
*Epilepsie bénigne de I'enfant *Epilepsie généralisée idiopathique
*Epilepsie généralisée idiopathique -tardivement controlée
-rapidement controlée -persistance d’anomalie EEG
-sans crises pendant 2a5 ans -épilepsie myoclonique juvénile
*Développement psychomoteur normale | *Epilepsie partielle symptomatique ou
*EEG normal cryptogénique a début tardif
*Risque pour conduite automobile
*risque professionnel




Définition de la pharmacorésistance :

« persistance d’'une moyenne de crise d’'au moins une par mois pendant une période d’au
moins deux ans chez un patient traité par trois médicaments antiépileptiques différents soit
isolement , soit en association. Un échec thérapeutigue étant considérer lorsque le
traitement n’a pas contréler les crises ,ou s'il a du étre arréter a cause d’effets secondaires
intolérables » Berg 1996

15% des épilepsies demeure pharmacorésistante.

Pseudo pharmacorésistance :

*la récurrence des crises est souvent secondaire a une mauvaise observance du traitement.
* Ilinterruption brutale partielle ou compléte du TRT est un des principaux facteurs
étiologiques des états de mal épileptique.

* motifs de non compliance sont nombreux :oubli, refus, attitude d’opposition ,mauvais choix
thérapeutique.

-les épileptiques non stabilisés présenteraient des crises psychogenes dans environ 15%
des cas.
-Le diagnostic syndromique doit étre bien posé et |'épilepsie correctement classée.

-Certains médicaments anti-épileptiques ayant une grande spécificité, un mauvais choix
thérapeutique peut étre responsable d'une pseudo-résistance.
-mais toutes ne relevent cependant pas dun traitement  chirurgical

3- Régime cétogeéne :

*Utilisé dans le traitement des épilepsies réfractaires, trés peu d'effets secondaires.
Ce régime doit étre suivi sous la supervision de spécialistes qualifiés. Il n'est prescrit que

si I'enfant et sa famille sont tres motivés. L'observance du régime peut durer de deux a trois
ans.

S'il est strictement observé, le régime cétogéne peut maitriser les crises avec succes
chez 30 % des enfants présentant une épilepsie réfractaire Dans certains cas, le régime
cétogeéne peut étre efficace contre les crises myocloniques infantiles, les absences et les
crises atoniques, de méme que contre les crises tonico-cloniques et multifocales.

*Prescrit aux enfants de un a huit ans. Avant 1 an, les enfants ne sont habituellement pas
soumis a un régime.

*Le régime cétogene a aussi été employé avec une certaine efficacité chez les enfants plus
grands et adolescents.

4- Corticothérapie :

D'autres médicaments comme les corticoides ont fait la preuve de leur efficacité, en
autres médicaments comme les corticoides ont fait la preuve de leur efficacité, en particulier
dans le traitement des spasmes infantiles. Les données physiopathologiques aménent a
penser que la majorité des antiépileptiques actuels sont des anticonvulsivants, c'est-a-dire
gu'ils agissent sur les mécanismes intimes a I'origine de I'excitabilité neuronale.




PARTIE PRATIQUE

| . Introduction :

L’épilepsie est une maladie qui débute souvent chez I'enfant, voire le trés jeune
enfant.

Aujourd’hui, la maladie est mieux connue que par le passé. Mais malgré des réponses
médicales mieux adaptées, des médicaments plus nombreux et mieux tolérés, des
enseignants mieux informés pour accuelllir les enfants dans les établissements scolaires...
I'épilepsie est une maladie qui pose toujours de nombreux problémes.

La découverte d'une épilepsie chez un enfant panique souvent les parents qui se
posent de nombreuses questions, s'interrogent et s'angoissent souvent sur le devenir de
leur enfant, sur sa scolarité...

En fonction de I'age de I'enfant, il existe différentes formes d'épilepsie. L'épilepsie est
une affection neurologique chronique. Il n'existe pas une épilepsie standard, mais des
épilepsies parfois trés différentes les unes des autres. On pourrait dire a chaque enfant son
épilepsie. En effet, ces maladies ne présentent pas les mémes symptémes, ne produisent
pas les mémes effets et aussi ne seront vécue différemment d’une personne a l'autre.

L’intérét de la question :

La fréquence des épileptiqgues a augmenté de fagcon importantes, et malgré ¢a y a tres
peu d’études sur cette question surtout chez les enfants alors que I'age de début de cette
affection est souvent a la période pédiatrique.

Ce travail rédigé par des médecins internes, fait le point sur les comorbidités, les
symptémes et les traitements les plus utilisés chez les enfants épileptiques suivis a 'lEHS
mere et enfant Tlemcen.

Problématique :

* Y a-t-il un registre des malades épileptique suivis au niveau de 'ESH meére et enfant
Tlemcen ?

* Est ce bien vrai qu’y a un age de début qui prédomine I'épilepsie infantile ?

* ne Peut-on supposer que les ATCD médico-chirurgicaux des patients ont une relation
avec la survenu de I'épilepsie ?

*Y a-t-il un méme traitement pour touts les malades épileptiques ?



http://www.onmeda.fr/maladies-symptomes.html
http://www.onmeda.fr/maladies/epilepsie.html
http://www.onmeda.fr/maladies-symptomes.html

Objectif principal:

Rédiger un registre spécifique pour touts les malades épileptiques qui suivent a
'EHS mére et enfant Tlemcen.

Objectifs secondaires:

* Déterminer si y une prédominance d’'un sexe par rapport a l'autre chez les enfants
épileptique.

* Préciser I'age et 'age de début de la maladie chez les patients.
* Déterminer les comorbidités et les syndromes épileptiques chez les enfants épileptiques.

* Préciser les médicaments les plus utilisées pour traiter ces malades.




Il . Patients et matériels :

Type d’étude :

Notre travail est une étude descriptive rétrospective, portant sur 125 malades
suivis au niveau du service de pédiatrie a 'EHS meére et enfant Tlemcen puis a la
polyclinique Aboutachfine, durant la période s’étalant du Septembre 2016 au Avril 2017.

Population d’étude :

Elle a concerné I'ensemble des épileptiques consultées chez Dr KAHOUADJI au
niveau du service de pédiatrie a 'EHS meére et enfant Tlemcen puis a la polyclinique
Aboutachfine pendant la période d’étude.

Dans cette population, il a consulté 125 enfants épileptiques pour un nombre total
de 140 patients qui ont consulté pour d’autre consultation, soit un taux de contrOle des
patients épileptiques de 89.28%.

Echantillon :

alcritéres d’inclusion :

lls s’agissaient de touts les patients présentés au niveau du service de pédiatrie et
a la polyclinique Aboutachfine durant la période d’étude pour le suivi de leurs épilepsies.

b/critéres de non inclusion :

C’est touts les patients consultés pour d’autre cause.
A partir de notre étude, on a un nombre indéterminés des patientes qui ont consulté pour :
- Une seule crise ;
- Pseudocrises (théatralisme) ;
- Syncope ;
- Des crises d’agitation ;
- Des attaques de panique ;
- Une migraine avec aura ;

- D’autres motifs de consultation




Déroulement d’étude :
Les données ont été recueillies sur des fiches d’enquéte. (Voir annexe)
Les renseignements ont été collecté a partir de:

e Dossiers des malades
e La carte de suivi.

Notre étude a été effectuée la matinée de 9h a 12h chaque jeudi avec un médecin
spécialiste en pédiatrie (Dr. KAHOUADJI. N) au service de pédiatrie.

Analyse statistique :

a/Variables :

Sexe : 02 modalités
Age : 04 modalités

1" crise : 05 modalités

Age de
ATCD personnel : 12 modalités

Types de syndrome épileptique : 09 modalités

Les comorbidités des patients : 18 modalités

Le teste psychomoteur : 05 modalités

L’examen radiologique (IRM et TDM) : 04 modalités

Le traitement utilisé (monothérapie) : 05 modalités

Le traitement utilisé (bithérapie) : 06 modalités

b/tests statistiques :

nombre des enfants épileptiques suivi a notre niveau

> Tauxde prevalence: nombre des enfants consultés durant la période d'étude

, effectif de chaque modalité
» Fréquences = 1

effectif totale de la variable

On a fait notre calcules et graphes a partir de logiciel Microsoft Office Excel




Description du service pédiatrigue

Le service de pédiatrie a 'TEHS meére et enfants a Tlemcen, se présente sous forme
de couloir long dans la quelle se trouves plusieurs salles et bureaux de part et d’autre.

* coté droit :
- chambre des internes
- bureau de chef de service
- bureau de consultation (ou on a fait notre étude)
- salle de soin
- sanitaire pour les malades et leurs gardes
- une cuisine
- bureau des maitres assistants et des assistants
- salle de conférence
- chambre des résidents
- pharmacie
- chambre des infirmiers

* coté gauche :

- secrétariat
- 06 chambres pour les malades (nourrissons et enfants)

- chambre d’isolement

- unit de néonatologie.

Il'y a une autre unité au niveau de la maternité c’est la nurserie.




Description de la polyclinigue

Notre 2°™ terrain de stage était 'EPSP Aboutachfine qui dispose de trois étages ;

sous-sol, Rez de chaussé et le1® étage.

Sous-sol: Il y a salle de radiologie , de psychologie, salle de consultation

gynécologique, salle de consultation pédiatrique, un laboratoire d analyse et la
pharmacie de la polyclinique.

Rez de chaussé : Il y a un bureau d’accueil et de renseignement en face de l'entré, a

droite le service de la maternité et a gauche une salle de vaccination(PMI), une salle
des urgences, salle de soin, une salle pour consultation ORL et une salle de dentiste.

Premiére étage : Il y a trois salle de consultation en médecine générale et un bureau

d’archive.

Notre travail a eu pour cadre la salle de consultation pédiatrique.




lll . Résultats :

|. Description de la population étudiée :

Entre le 01 / 09 / 2016 et 30 / 04 / 2017, On a fait cette étude sur 125 patients
présentaient au service de pédiatrie et a la polyclinique Aboutachfine pour contréle de
I'épilepsie a partir de 140 des enfants qui ont consultés pour d’autre type de crise pondant
cette période.

Il. Répartition des patients selon le sexe :

Dans notre étude le sexe masculin représente 56.8% de totale des patients

filles gargcons Total
54 71 125

Répartition selon le sexe

60
50
40
30
20
10

0

gargon

’l Répartition selon le sexe 56,8

lll. Répartition des patients selon I'age:
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IV. Répartitions des cas selon I’age de la

1iere

crise :

70

60

50

40

30

nombre des patients

20

10

ai

7jours-2ans

indéterminé

H nombre des malades 58

10

B Fréquence 46,40%

8%

V. répartition des malades selon ATCD personnel :

ATCD personnel des enfants

Effectif

Fréquence

Asphyxié

12

09.6 %

Traumatisme créanien

08

06.4 %

Convulsion néonatale

07

05.6 %

Fievre

03

02.4%

Retard psychomoteur

05

04.0 %

Retard de croissance intra-utérine

03

02.4 %

Méningite a liquide clair

12

09.6 %

Macrosomie

02

01.6 %

Bronchite

02

01.6 %

Hydrocéphalie

02

01.6 %

Autre

27

21.6 %

Rien a signalé

42

33.6 %

Totale

100.0 %




VI. Répartition des patients selon le type du syndrome:

60

1l

Convulsi
on
fébrile
simple

Convulsi

partiel

on |Absence

Sd de
lennox
gastoux

C tonico

clonique

générali
sé

B nombre des malades 7 22 5 2 7 50
5,60% | 17,60% 1,60% 40,00%

M Fréquence

VII. Répartition des malades selon le test psychomoteur :

Test bon

Autisme
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langage

Paralysie
spastique
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1

1

115

Fréquences

100,00%

90,00%

80,00%
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M Fréquences

4,80%

1,60%

1%

1%

92,00%




VIII. Répartition des cas selon les comorbidités :

Les comorbidités

Effectifs

Fréquences

Enurésie primaire

02

01.6%

Enurésie secondaire

01

0.8%

Autisme

02

01.6%

Mutité (surdité)

02

01.6%

Migraine

01

0.8%

Ectopie testiculaire

02

01.6%

Myopathie

01

0.8%

Angine

01

0.8%

Anémie

01

0.8%

Atopie

03

02.4%

Pas de ménnorachie

01

0.8%

Paralysie centrale et
hydrocéphalie

01

0.8%

urticaire

01

0.8%

Infection urinaire a répétition

01

0.8%

Strabisme

02

01.6%

Cardiopathie

01

0.8%

Bronchiopathie a répétions

01

0.8%

Rien

80.8%

Totale

100%

IX. Répartition des malades selon I’examen radiologique:

IRM :

pathologique

Non pathologique

Non fait

15

9

86

TDM :

pathologique

Non pathologique

16

21




X. Répartition des malades selon le traitement donné :

1/ Monothérapie :
On a trouvé 115 patients traité en monothérapie

| — I
Hydrocorti

sone
B Nombre de patients 91 3 6 4 5
Fréquence 79,13% 3,47%

Dépakine Gardénale Lomictol Tégrétol

2/ Bithérapie ou Trithérapie :

On a trouvé que 10 patients traité par I'association de plusieurs anticonvulsivants

Fréquences




IV . Discussion :

1- La prévalence des enfants épileptiques dans notre échenillant :

L’étude a montré que parmi les 140 enfants qui ont consulté a notre niveau pour
des différents types de convulsion, 125 patients avaient des contrble sur leurs épilepsie

déja diagnostiqué, et qui correspond a un taux de 89.28%, cet taux représente pus du 34
de I'ensemble des patientes puisque les malades déja connu au niveau du service et c'est
une consultation de contréle.

2- Répartition selon le sexe:

Nous avons dans notre étude qui porte sur les 125 patients suivis dans le service
de pédiatrie EHS mere enfant TLEMCEN et au cours de notre période ,71 garcons (soit
57%), pour 54 filles (soit 43%).

3- Répartition selon I’age :
* Dans notre étude, la tranche d’age de plus de 10 ans est la plus importante:56 cas suivis.
* Tandis que le nombre de patients entre 5- 10 ans est 43 cas suivis
* Le nombre de patient entre 2-5ans est 20 cas suivis

* Et finalement le nombre de patients dont I'age inférieur a 2 ans est 12 cas suivis.

4- selon I’age de début:

* Notre étude rapporte que 52,8% de nos patients ont fait leur crise a un age inférieur a 2
ans

*19,20% entre 2-5 ans
* Alors que 20% des patients suivis ont la 1ére crise a I'dge supérieur a 5ans.
* Et finalement 8% ont un age indéterminé de leur 1 ére crise.

La survenue a bas age des crises épileptiques s’explique par le fait qu’a cette période le
cerveau n‘ayant pas encore fini sa maturation (fragile) est exposée a des convulsions suite
a certaines maladies infectieuses, métaboliques, etc....




5- Répartition des malades selon ATCD personnel :
Dans notre étude, nous notons 12 cas (soit 9,6 %) d’asphyxie
* 12 cas de méningites a liquide clair.

* 8 cas de traumatisme cranien.
* 7 cas de convulsion, 5 cas de retard psychomoteur

* 27 cas qui ont d’autres ATCD personnel et 42 cas sans aucun ATCD.

6- répartition selon le type de I’épilepsie :
Les types d’épilepsie rencontrée dans notre étude sont :
* Epilepsie type absence représente 8.8%
* 9 cas pour le syndrome de West (soit 7,20%) et Lennox Gastaut 1,6% soit 2 cas

* 7 cas pour la crise tonico-clonique généralisé et méme nombre de cas pour la convulsion
fébrile simple.

* Grand mal représente 17,60% du nombre total des patients suivi

* on a trouvé un seul cas de POCS (pointes ondes continu du sommeil) qui est déclaré
guérie apres son traitement

* Et 50 patients ont un autre type d’épilepsie.

7- selon le test psychomoteur :
* D’apres notre étude, 93% n’ont pas fait le test psychomoteur
* 5% des patients suivis ont un bon test

* 1% des patients suivi ont retard de langage et le méme pourcentage pour la paralysie
spastique.

8- selon les examens radiologiques :

IRM cérébrale :(imagerie par résonance magnétique)

* Dans notre étude,24 patients suivis ont fait 'imagerie dont 15 compte rendu est revenu
pathologique, 9 compte rendu est sans particularité (c’est a dire non pathologique).

* Nous remarquons que 15 patients suivis nécessite de faire IRM et qui vont le ramener
dans les consultations ultérieurs.




* Et 86 patients suivis n’ont pas fait 'imagerie.

TDM cérébrale : (tomodensitométrie)

* Nous notons dans notre étude, 16 patients suivis ont un TDM pathologique.
* 21 patients dont le TDM est revenu non pathologique.
* Et aussi comme IRM, 4 patients suivis nécessite de faire TDM.

* Enfin, 84 patients suivis n'ont pas fait le TDM.

9- selon les comorbidités :
Notre étude rapporte :
* 03 cas d’énurésie dont 02 cas d’énurésie primaire, 01 seul cas d’énurésie secondaire.

Le méme nombre (soit 2 cas) des patients suivis ont un autisme, surdité, ectopie testiculaire
associé.

* Nous retrouvons le méme nombre de cas (soit 1 seul cas) pour : migraine, myopathie,
angine, anémie, aménorrhée primaire (c’est-a-dire absence de ménnorachie), paralysie
central et hydrocéphalie, urticaire et infection urinaire a répétition.

* Et enfin 03 cas d’atopie.

10- selon le traitement :

Les patients inclus dans notre étude étaient mis sous anti épileptigue en monothérapie
d’abord avec Valproate de sodium chez 79,13% des patients

* Lamictal chez 5,21% des patients,

* Gardénal est instauré en monothérapie chez 2,6% des patients

* Le tégrétol chez 4,34 %

* Et dans 3,47% des cas hydrocortisone étaitrecommandé.

* Puis en fonction des crises en bithérapie aveclamictal + dépakine dans 40% des cas
* Dans 10% des cas I'association de dépakine+gardénale et méme delamictal+rivotril
* Dépakine +hydrocortisone représente 20% des associations

* La trithérapie képra+dépakine+clonazépam était indiqué chez 10% des patients

* Et 10% des patients ont la trithérapie a base de dépakine + lamictal+gardénal.




Limite de travail :

Malgré tous les moyens assurés par notre encadreur et 'équipe de travail mais on a
trouvé des difficultés a la réalisation de ce travail ceci expliquer par :

Le sujet en lui-méme est trés compliqué et tres vaste ;
Durée de réalisation insuffisante ;

Absence d’études antérieures dans notre service et méme a I'échelle national sur
cette question ;

Notre stage d’internat dans d’autres services dans la période d’étude.




CONCLUSION

e L'’épilepsie de I'enfant se differe de I'épilepsie de I'adulte par :

- la guérison possible des patients avant I'dage adulte donc l'exclusivité des syndromes
épileptiques de I'enfant.

- la prise en charge est multidisciplinaire surtout pour les syndromes lourds.
- 'association avec d’autre maladie qui releve de la pédiatrie.
- la nécessité d'une prise en charge par un neuropédiatre et non pas par les neurologues.

e Notre travail qui porte sur les difféerents syndromes épileptiques de
'enfant/nourrisson au niveau de 'EHS Mére-enfant de Tlemcen, nous constatons
qu’y avait beaucoup d’obstacle dans la prise en charge de ses patients :

- non disponibilité des médicaments (surtout les nouvelles molécules)

- le colt élevé des médicaments ce qui amenent les parents a l'interruption du traitement ou
chercher d'autre schéma thérapeutique qui n'est pas toujours bénéfique pour leurs enfants

- le bas niveau socioéconomique de certains parents qui présent un grand probleme dans la
communication avec le médecin et le suivi de traitement et les contrdle réguliére.

- absence de structure adaptée pour une meilleure prise en charge des enfants
épileptiques.

Malgré tous ces obstacles, les pédiatres (qui ont fait une formation en neuropédiatrie) dans
notre service ont pu créer l'unité régionale de consultation des enfant épileptique et
recueillir un nombre important de patient qui ont été perdu entre la psychiatrie et la
neurologie adulte...

Le but de notre travail est la création d’un registre des enfants/nourrissons épileptique pour:
- rassembler le maximum de cas régional (Tlemcen, Naama , bechar...)
- évaluations globale et spécifique de la fréquence et prévalence de ce groupe de maladie.

- définir les différents syndromes épileptiques, leurs prises en charge thérapeutique et
I'évolution de ses patients pour faciliter toute étude ultérieure

- par le fait d'avoir un chiffre bien déterminer par les différents études on peut aviser et
alarmer les autorités concernées (Ministére de santé....) sur I'état de ses patients pour :

* Agir afin d’assurer la disponibilité des médicaments surtout la nouvelle génération sur le
marché algérien et revoir la question du codt.

* Création d’autres points de consultation pour faciliter la prise en charge.
* Les médicaments anti épileptiques prescrit par les neuropédiatres ou pédiatres qui ont
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fait une formation en neuropédiatrie doit étre remboursé de la méme facon que celui
prescrit par les neurologues.

* Travailer en collaboration avec ministére d’éducation et le ministére de formation
professionnelle afin de faciliter leurs intégrations dans la société.

Dans notre étude on a constaté que le polymorphisme clinique des syndromes
épileptiques infantiles aménent les parents a une période de déni, dont vont chercher
d’autre explication paranormal ou consultation des neurologue adulte..., alors qu' ils
doivent s’informer sur la question par des sources fiable médicale et non pas chercher
d’autre diagnostique.

Les parents doivent créer des associations pour les graves cas pour :
- lutter contre le manque et non disponibilité des médicaments

- essayer d'améliorer la prise en charges de ses enfants

- créer un environnement convenable pour ceux types de patients.

Et malgré touts les efforts du personnel médicale dans la sensibilisation de la question
mais I'épilepsie reste une maladie autour de laquelle gravitent encore beaucoup de
préjugés. Cela découle du fait que, malgré sa prévalence élevée, |'épilepsie est une
maladie mal connue. Ce manque dinformations est ressenti par les personnes
épileptiques et leurs parents. Afin d'améliorer la qualité de vie de ces dernieres, il
faudrait que la population connaisse mieux cette pathologie par la médiatisation :

Nous ne pensons que le meilleur moyen d'accéder au plus grand nombre de personnes
reste la médiatisation de I'épilepsie par exemple :

*Radio : faire des émission avec des pédiatre pour faire connaitre ¢ 'est quoi une
épilepsie, c'est quoi une crise, comment agir devant un crise...

* journée de sensibilisation guidée par les médecins.

* les affiches, les brochures (voir annexe)...etc

* faire des journées éducatives sur I'enfant épileptiques pour les professeurs dans les
écoles

e Enfin on vous propose quelque conseil sur la conduite a tenir d'un épileptique pendant la
crise:

Comment réagir face a une crise d’épilepsie ?

« Si vous étes présent des le début de la crise, il faut soutenir la victime pour éviter qu’elle
ne se blesse lors de sa chute. Ensuite, lors des convulsions, il faut éviter qu'elle se blesse
et pour cela faire le vide autour d’elle en écartant les objets potentiellement dangereux. Si
elle porte des lunettes, il faut lui retirer, libérer ses voies aériennes. Si cela est possible,
placez un coussin sous la téte pour éviter les chocs contre le sol. Mémorisez I'heure de

début de la crise, sa durée est une donnée important a signaler aux médecins urgentistes ».
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Ce gqu'il ne faut pas faire :
-S'agiter et paniquer.
-Essayer d'asseoir la personne ou d'immobiliser les bras ou les jambes.

-Tenir la personne pendant la crise (risque de blessure).

-Tenter de la stabiliser sur le c6té, en position latérale de sécurité des le début de la crise.
Vous risquez de lui démettre I'épaule.

-Lui faire prendre ses antiépileptiques (elle risque de faire une fausse route).
-Laisser la personne seule.
-Vouloir la réveiller de force durant la phase d'inconscience, qui termine la crise.

Ceci devant I'épilepsie grand mal mais parfois les crises passent inapergu.




Questionnaires

NOM :

Prénom :

Age :

Les antécédents :

-Personnels :

-Familiaux :

Age de la 1lere crise :

EEG:

Traitement :

Evolution :

ANNEXES




Tableaux:

Tableau I. - Diagnostic différentiel des crises epifeptigues.

- Myoclonies
- Tics
- Myocknies dendormissement S5
- Autoprov ocation par mouvements des mains devant les yeux
- Clonies audicgénes
- Syndrome cérébelic-opsomyocioniqus
- Hyperekplexis
- Contraversions oculsires
- Leucoencephalite solérosants subsigus
- Myoclonies familiales bénignes
- Acrodynis
benignes)
- Myocknies dues 3 une Esion medullsine ou du trone cérdbral

- Spasmes infantiles
- Dowlewrs sbdominales {reflu gastro-cesophagisn)
- Acoés paroxystiques de décsrdbration
- Spazmes benins non épileptigues 52
- Réflzxz de Moro

- Crises generalisées toniques, cloniques, tonicocloniques ou
atoniques
- Trémulations
- Spazmes du sanglot 20
- Synocopes vagales convulsivantes B0
- Acocés dopisthotonos des souffrances mésencéphaligues
(hemorragie ventriculaire du prématurs, obstruction de valve de
l'enfant
hydrocephale derive)
- Accident de reflux gastro-cesophagien T4
- Hyparskplexie &
- Migraines convulsivantes
- Troubles d2 conscience su réveil dune sieste

- Myoclonus multipkex congenita {probablemeant myockonizs familisles

- Crises partielles végétatives et'ou motrices
- Apnes E5
- Migraines
- Dystonie paroegystigus
- Intosgication neuroleptigues
- Dystonie parcxystigue kingsigenigue 1221
- Tarticolis
- Torticolis paroeystigue bénin
- Dystonie parcxystigue BEnigne du nourrisson =
- Vertige paroxystique banin
- Hémiplégie atternante du nowrrisson
- Mouwvements oculsires du malvoyant
- Spasmus nutans
- Ataxie parccystiges hérsditsire
- Cramps

- Crizes partielles complexes
- Absenoes
- Temsurs nocturnes, somnambulisme, jactatio capitis
- Intoxication madicamenteuse (valproats)
- Migraines (syndrome 4 Alice su psys des merveillzs)

5

- Accés psychotique aigu (passage 3 Nacte)

- Absences
- Distraction intense (telEvision)
- Crises partizglles complexss
- Enurésie diume secondaire

- Crises apnéisantes
- Syndrome de Rett

- Epilepsie partielle continue
- Tremblement localiz2

- Troubles du rythme aves QT kong B2

- Pseudocrises (ystéroépilepsic)

- Aoz de masturbation

- Crizes fictives {syndrome de von Minchhausen par procuration)

Tableau II. - Classification internationale des crises épileptiques (Ligue internationale contre
rI'épilepsie, 1981).

- Crises partielles (focales, localisées)
- Simples
- avec signes moteurs - focale, motrice, jacksonienne, versive, posturale, phanatoire
- avec signes et symptdmes autonomes
- avec symptdmes somatosensoriels ou sensitifs spéciaux (hallucinations simples, fourmillements, éclairs,
bourdonnements) :
somatosensorielles, visuelles. auditives, olfactives. gustatives, vertigineuses
- avec symptdmes psychigues (troubles des fonctions cérébrales supérieures) - dysphasigues, dysmnésigues, cognitifs,
affectifs,
illusions. hallucinations structurées
- Complexes (avec troubles de la conscience) : peuvent parfois débuter avec une symptomatologie simple
- Début partiel simple suivi par une perte de conscience
- avec signes partiels simples suivis dune perte de conscience
- avec automatismes
- Cnses partielles évoluant vers une généralisation secondaire tonicoclonigque (GTC)
- crise partielle simple évoluant vers GTC
- crise partielle complexe évoluant vers GTC
- crise partielle simple évoluant vers une crise partielle complexe puis une GTC

- Crises généralisées

- Absences avec perte de conscience, avec composantes clonigues, atonigues, tonigues ou automatigues, ou avec
automatismes

survenant seuls ou en association

- Absences atypigues, changements plus margués du tonus gue dans les absences ; début et/fou fin non abruptes

- Crises myoclonigues (unique ou multiple)

- Crises clonigues

- Crises tonigues

- Crises tonicocloniques

- Crises atoniques




Tableau Il - Sémiologie des crises selon la topographie de fa décharge.

Manifestation clinique Topographie corticale

Fheénomenes moreurs

- Clonies face - Opercule relandigue

- Clonies membre swpsrieur - Frontale ascendants

- Clonies membre inférisur - Lobule paracentral

- Dculochonies - Calcarine

- Paresthésies - Parigtale sscendants

- Warsion téte stiou yeux - Pariétale, oceipitale, temporale ou frontale

- Vocalise - Aire motrice supplémentairs

- Aphémis - Temporale, parigtale
Phénoménes sensoriels

- Hallucinations visuslles Slémentzires - Calcarine

- Hallucinations auditives - Gyri de Heschl {temporal postériewr)

- Michonnement - Uncus de Mhippocamps

- Hallecinations olfactives - Uncus de Mhippocamps
Phénoménes végétatifs

- Balivation, déglutition - Opercule rolandigue

- Géne epigastrique ascendante ) - Hippocampe, insula

- F'a'.lgl.r. enythrose, horripilation, transpiration, pslpitations, naussss, - Temporal intems
:epl'ala_aa S - Gyrus cingulaire

- Apra_a &n in=piraticn - Gyrus cingulaire

- Enuresis - Insulzire droit

- Vomissements
Phénoménes psychosensoriels - Paridtzle

- lllusions visuelles {micropsie, macropsie, achromatopsie, enythropsis) - Temporale supricure

- Hallucinations auditives (paliscousie) - Gyri d= Heschl

- Hzlluzinstions musicsles ou verksles - Paridtals

- Hallucinations somatognosigues - Brocs

- Trow I:fla.a'.'cn:,atu_:nr -:aa. mots - Temporopariétale gauchs

- Amnesie aves fabulation - Région périsylvienne =t come 4Amon

- Impression de deja vu - Come o Amon

- Pensee "?r:saa - Gyrus cingulsire

- Pas=sage 3 lacte
Fhenomeénes instncivoalfectfs

- Terreur ou rirg

- Rire forcé sans perception 3
Automatsmes

- Mastication, pourléchags, lapemeant

- Hippocamipe, gyrues cingulsire antSrisur
- Hypothalames

ective
- Amygdsle
A - Opercule
- .93"'“"” - Frontsle antérizure, temporale
- Vocaux - Temporale
- Ambulatoires
- Gestusls :
- simple : s gratter, frotter les mains ~Tzmpersle
- complexe : faire un lit, ranger des vatements, bowtonner des bowtons - Frontale

Tableau IV. - Types d'épilepsies parfois révélatrices de certaines affections métaboliques.

Maladie Age Type d'épilepsie

- Phénylcétonurie 70 Premiére année - Spasmes infantiles
10 ans - Crises genéralisées

- Myoclonies et crises oculogyres
verticales

- Déficit en bioptérine
- Aminoacidopathies diverses MNéonatales - Crises toniques partielles erratiques
- Déficit en biotinidase Premiéres semaines - Myoclonies

- Syndrome de Leigh (déficit en ATPase 6) Premiére année - Spasmes infantiles

- Leucodystrophie de Krabbe Premiére année - Spasmes infantiles, état de mal convulsif

- Maladies péroxysomiales néonatales (Zellweger, ALD néonatale)

Premiére année - Crises partielles, spasmes infantiles

- Santavuori 12-18 mois - Crises myocloniques

- Huntington 3-8 ans - Myoclonies

- Syndrome de Rud (avec ichtyose et hypogonadisme) 5-10 ans - Crises généralisées tonicoclonigues
- Adrénoleucodystrophie juvénile 5-10 ans - Crises partielles motrices

- Porphyrie intermittente 5-10 ans - Crises généralisées tonicocloniques
- Wilson 5-10 ans - Myoclonies

- Homocystinurie 5-10 ans - Crises généralisées tonicocloniques

ATPase : adénosine triphosphatase ; ALD : adrénoleucodystrophie.
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