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Encéphalopathies épileptiques : les tableaux électrocliniques de I'enfance

Résumé

Les encéphalopathies épileptiques se manifestent
par une détérioration neurologique ou cognitive en lien
tent souvent dans I'enfance. Certaines d'entre elles ont
pu étre individualisées au point de représenter de véri-
tables syndromes. D'autres forment un continuum en-
tre diverses entités qui partagent des caractéristiques
communes. L'étiologie de ces entités est multiple, et in-
clut des Iésions cérébrales périnatales ou traumatiques,
des anomalies chromosomiques et des maladies neuro-
cutanées. Nous présentons les tableaux électro-clini-
ques des plus fréquentes d'entre celles qui se manifes-
tent apres la période néonatale.

Mots clés : encéphalopathies épileptiques, enfance,
présentation électro-clinique
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Epileptische Enzephalopathien: elektroklinische
Prasentation in der Kindheit

Die epileptischen Enzephalopathien zeigen sich mit
neurologischen oder kognitiven Symptomen in Verbin-
dung mit einer epileptischen Aktivitat. Sie beginnen
oftmals in der Kindheit. Einzelne unter ihnen sind echte
Syndrome, andere bilden ein Kontinuum aus diversen
Entitaten mit gemeinsamen Merkmalen. Die Aetiologi-
en dieser Entitaten sind vielfach und beinhalten perina-
tale oder traumatische zerebrale Lasionen, chromoso-
male Abnormalitaten und neurokutane Krankheiten.
Wir stellen die haufigsten elektroklinischen Zusam-
menhange vor, die nach dem neonatalen Zeitraum auf-
treten.

Schliisselworter: Epileptische Enzephalopathien, Kind-
heit, elektroklinischer Zusammenhang

Epileptic Encephalopathies : Electroclinical Pre-
sentations in Childhood

Epileptic encephalopathies present with neurologi-
cal and cognitive deterioration linked with the appear-
ance of an epileptic activity. They frequently start in
childhood. Some of them have been well individualized
and represent true epileptic syndromes. Others form a

Encéphalopathies épileptiques : les tableaux électrocliniques de I'enfance | Christian M. Korff

Christian M. Korff,
Neuropédiatrie, Service des Spécialités Pédiatriques,
Dép. de I'Enfant et de I'Adolescent, HUG, Genéve

continuum among diverse entities who share common
characteristics. Their etiologies are multiple, and include
perinatal or traumatic cerebral lesions, chromosomal
abnormalities or neurocutaneous diseases. We present
the electroclinical picture of the most frequent of those
who start after the neonatal period.

Key words: Epileptic encephalopathies, childhood,
electroclinical presentation

Introduction

Les encéphalopathies épileptiques sont définies par
la Ligue Internationale contre I'Epilepsie (LICE) comme
des entités dans lesquelles « certaines formes d'activité
épileptique entrainent des troubles cognitifs et com-
portementaux séveres, par l'intermédiaire d'une altéra-
tion du développement et de la fonction cérébrale » [1].
En théorie, cette définition inclut I'aspect partiellement
ou entierement réversible des difficultés précitées, lors-
qu'un contrdle de cette activité anormale peut étre ob-
tenu. Ce concept reste difficile a appréhender, dans la
mesure ou notre compréhension de sa physiopatholo-
elle-méme, la pathologie sous-jacente et les effets se-
condaires des traitements peuvent également contribu-
er a I'apparition de ce type de troubles chez I'enfant at-
teint d'une épilepsie sévere, et le role respectif de cha-
cun de ces aspects est souvent impossible a clarifier. La
LIcE considére que dans une encéphalopathie épilep-
tique, « la détérioration cognitive ou comportementale
doit outrepasser les atteintes attendues en présence du
type de pathologie incriminée » (pour autant qu'une
cause puisse étre identifiée, ce qui est loin d'étre la
régle) [1]. Le terme d'encéphalopathie épileptique peut
s'appliquer a différents syndromes épileptiques dont la
caractéristique commune est le potentiel de dégrada-
tion cognitive qui peut faire suite aux manifestations
épileptiques. Il est important de comprendre qu'une tel-
le détérioration ne s'observe pas dans tous les cas mais
que le risque qu'elle soit observée est grand, les excep-
tions étant plus ou moins fréquentes selon les syndro-
mes. Comme le souligne la LIcE, « la reconnaissance de
ce risque doit permettre une intervention thérapeu-
tique médicamenteuse ou chirurgicale précoce per-
mettant d'aboutir a un meilleur contrdle des crises et
du développement de I'enfant » [1]. La plupart de ces
syndromes débutent dans I'enfance, souvent au cours
des toutes premieres années de la vie. Cet article passe
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en revue les plus fréquents d'entre eux, en suivant les
propositions récentes de la LIcE: le syndrome de West, le
syndrome de Dravet, I'épilepsie avec crises myocloni-
ques et astatiques, le syndrome de Lennox-Gastaut et le
spectre des syndromes avec pointes-ondes continues
du sommeil (POCS) [1]. Nous avons fait le choix d'ajou-
ter a cette liste I'épilepsie-absences myocloniques, et
n'aborderons pas les encéphalopathies épileptiques de
la période néonatale. Ces syndromes sont présentés par
ordre chronologique de début.

Syndrome de West

Le syndrome de West (SW) se caractérise par une
triade associant des spasmes infantiles, une hypsaryth-
mie sur le tracé électroencéphalographique interictal,
et un retard développemental. Il s'agit de la forme la
plus fréquente d'encéphalopathie épileptique, dont I'in-
cidence est d'environ 3 a 5 naissances sur 10000 [2]. Ses
causes en sont multiples, des Iésions organiques étant
retrouvées dans au moins 3 quarts des cas. Il peut s'agir,
entre autres, d'anomalies liées a une maladie neuro-
cutanée, de malformations corticales, de maladies
métaboliques (comme le déficit en pyridoxine), de Ié-
sions vasculaires ou traumatiques. Une forme récessive
liée a une anomalie sur le chromosome X a été rappor-
tée [3]. Les formes familiales existent, mais ne représen-
tent qu'une minorité de cas. Les spasmes ont été décrits
pour la premiére fois par le Docteur William James
West, un chirurgien anglais qui avait observé des séries
de contractions musculaires paroxystiques chez son
propre fils et publié leur description détaillée dans le
Lancet en 1841. Ils se caractérisent par une flexion ou
une extension brusque du tronc et des membres, suivie
d'une phase tonique breve, et d'un relachement transi-
toire, les crises se répétant en salves de durée et de fré-
quence variables. Ils peuvent étre généralisés, asymétri-
ques ou entiérement focaux, et sont souvent observés
au cours des états de transition entre la veille et le
sommeil. lls sont corrélés sur I'électroencéphalogram-
me (EEG) ictal a une onde lente de haute amplitude, sui-
vie d'un aplatissement (électrodécrément) et de ryth-
mes rapides de basse amplitude (voir figure 1). Ce type
de crise, fortement dépendant de I'age, apparait autour
du sixieme mois, parfois chez des enfants sans aucuns
antécédents médicaux, et a tendance a disparaitre
apres quelques semaines a quelques mois. Beaucoup
plus rarement, les spasmes perdurent pendant des
années, ou débutent a un age plus tardif [4-6]. Ces vari-
antes peuvent étre considérées comme des intermé-
diaires entre le syndrome de West et d'autres formes
d'encéphalopathies épileptiques d'apparition plus tar-
dive. L'hypsarythmie correspond a un tracé désorganisé,
composé d'ondes lentes asynchrones de haute amplitu-
de et de pointes multifocales a localisation variable
(voir figure 2). Ce tracé apparait d'abord dans le
sommeil puis a I'état de veille, la plupart du temps. Pour
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certains auteurs, ce type de tracé représente une forme
d'état de mal non-convulsif [7]. La dégradation dévelop-
pementale s'observe de facon concomitante aux spas-
mes et aux anomalies EEG interictales. Elle peut parfois
les précéder de quelques semaines, se manifestant par
des symptomes tres discrets, comme une perte rapide-
ment progressive de l'interaction visuelle de I'enfant
avec son entourage. Le pronostic est sévere, tant sur le
plan du développement que sur celui des crises : deux
tiers des enfants atteints développent une épilepsie dif-
ficile a traiter, comme un syndrome de Lennox-Gastaut,
et des anomalies séveres du développement cognitif
sont retrouvées chez au moins la moitié des patients.
Seule une minorité montre un développement normal
au cours de l'évolution [2]. Les traitements reconnus
comme ayant la meilleure efficacité potentielle sur les
spasmes incluent le vigabatrin et les hormones stéroi-
des (ACTH, prednisone, hydrocortisone). Des études
prospectives controlées visant a évaluer I'efficacité rela-
tive de ces substances |'une par rapport a I'autre sont en
cours. Le vigabatrin est plus efficace chez les patients
atteints d'une sclérose tubéreuse de Bourneville. Le trai-
tement hormonal semble meilleur dans les autres cas,
mais ceci reste a démontrer sur le long terme [8, 9].
D'autres traitements, comme le régime cétogene [10],
la vitamine B6, le topiramate, ou le sulthiame, ont été
essayés avec succes dans certains cas [9].

Syndrome de Dravet

Le syndrome de Dravet est rare. On estime son inci-
dence a 1 cas sur 30000 naissances [11]. Il se caractérise
par l'apparition au cours de la 1e année de crises cloni-
ques, souvent prolongées et fébriles, qui sont rapide-
ment suivies de crises tonico-cloniques, de crises foca-
les complexes, d'absences atypiques, et de myoclonies.
Ces derniéres peuvent parfois manquer, raison pour la-
quelle I'ancienne appellation d' « épilepsie myoclonique
sévere du nourrisson » a été abandonnée par la LIcE au
profit du patronyme de la pionniére qui I'a décrit in-
itialement. Des épisodes d'état de mal non-convulsif ou
se manifestant par des myoclonies erratiques discretes
sont fréquents. Les crises toniques sont exceptionnel-
les. Les patients atteints de ce syndrome montrent une
sensibilité particulierement marquée aux stimulations
lumineuses et a la température. L'analyse sémiologique
et I'EEG ictal de certaines crises d'apparence généralisée
montre parfois des éléments focaux (voir figure 3). Ces
crises sont considérées comme « faussement généra-
lisées », certaines d'entre elles étant dites « instables »
en raison du caractere variable au cours d'un méme épi-
sode des manifestations cliniques ou de la localisation
des anomalies EEG [12]. L'EEG interictal peut étre nor-
mal au début, mais montre rapidement un ralentisse-
ment, des pointes et polypointes-ondes lentes généra-
lisées ou multifocales (voir figure 4). Une activité ryth-
mique théta peut étre observée dans les régions centra-
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Figure 3: Syndrome de Dravet, 7 mois, veille, s/p crise partielle hémicorps droit, foyer centropariétal gauche.
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Figure 4: Syndrome de Dravet, somnolence, bouffée asymptomatique de pointes-ondes bilatérales.
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les et au vertex. Un quart au moins de ces patients ont
une anamnese familiale positive pour des crises fébriles
ou d'autres types d'épilepsies, souvent idiopathiques et
généralisées. Pour certains auteurs, le syndrome de Dra-
vet est I'extrémité sévere du spectre clinique de I'épilep-
sie généralisée avec crises fébriles plus, une entité fami-
liale qui se manifeste par la présence de crises fébriles
et de diverses formes d'épilepsies idiopathiques chez
plusieurs membres d'une méme famille [13, 14]. On re-
trouve des anomalies sur un géne codant pour un canal
sodique (SCN1A) dans une majorité des patients testés
[12]. La plupart d'entre elles apparaissent de novo, et il
est probable que d'autres génes sont probablement im-
pliqués dans les mécanismes physiopathologiques
sous-jacents. L'évolution clinique est défavorable, les
crises étant réfractaires a tout traitement au début de
la maladie et une régression développementale étant
inévitablement notée, en général dés la 2¢ année. Les
difficultés neuropsychologiques concernent principale-
ment les capacités visuelles et linguistiques. Il semble
que la détérioration dans ces domaines soit propor-
tionnelle a la sévérité de I'épilepsie dans les premieres
années d'évolution [15]. Des signes neurologiques, a ty-
pe d'ataxie ou de signes pyramidaux, sont également
notés chez la plupart de ces enfants, parfois de facon
transitoire. Le taux de mortalité, notamment par mort

subite, par noyade, ou au cours d'un état de mal, est
élevé, de l'ordre de 15% [15].Certains médicaments
peuvent apporter un certain degré de contréle sur les
crises, comme la combinaison d'acide valproique, de
stiripentol et de clobazam [16], le topiramate ou le
régime cétogene. La carbamazépine, la lamotrigine et la
phénytoine sont contre-indiqués, en raison de leur
potentiel d'exacerbation des crises, notamment
myocloniques [15].

Epilepsie avec crises myocloniques et astatiques

L'épilepsie avec crises myocloniques et astatiques
regroupe un ensemble d'entités d'étiologies différentes
dont le spectre de sévérité et le pronostic a long terme
varient. La forme idiopathique, d'étiologie génétique
probable, est plus communément appelée syndrome de
Doose. Ce syndrome débute entre la 1¢ et la 5¢ année de
vie dans la plupart des cas. Le pronostic de cette forme,
lorsqu'elle est treés précisément définie, est favorable.
Cependant, l'intégration du syndrome de Doose dans le
groupe des encéphalopathies épileptiques peut se justi-
fier par le fait que des épisodes de régression dévelop-
pementale transitoire sont fréquemment observés en
cas d'exacerbation de la fréquence des crises. Ceci est
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Figure 5: Syndrome de Doose, veille, pointes-ondes et polypointes-ondes bilatérales suivie d'ondes lentes, corrélées avec des

myoclonies et une chute de la téte.
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notamment le cas au cours de la premiéere année d'évo-
lution, un début « explosif » étant la régle dans cette
entité. Les formes d'épilepsies avec crises myocloniques
et astatiques cryptogéniques et symptomatiques, de
moins bon pronostic global, sont moins bien définies et
correspondent probablement a des intermédiaires
entre le syndrome de Doose, le syndrome de Lennox-
Gastaut et d'autres formes d'encéphalopathies épilep-
tiques du jeune enfant. Les crises myocloniques et asta-
tiques sont présentes dans toutes ces formes, et se ma-
nifestent par des secousses myocloniques bilatérales et
symétriques immédiatement suivies d'une perte du to-
nus musculaire. Cette atonie peut uniquement toucher
les muscles de la nuque, ou impliquer le tronc et les
membres, et entrainer des blessures parfois séveres,
notamment au niveau du visage. Cette phase corres-
pond a un silence sur l'enregistrement électroneu-
romyographique. L'EEG ictal montre une série de poin-
tes-ondes ou de polypointes-ondes a 3 Hz ou plus (voir
figure 5), suivie d'une onde lente bilatérale prédomi-
nant souvent dans les régions postérieures. L'EEG inter-
ictal est souvent normal initialement, puis montre des

sences, des crises généralisées tonico-cloniques, et des
épisodes d'état de mal non-convulsif sont fréquents.
Plus rarement, des crises focales ou « a bascule »,
ressemblant aux crises « instables » du syndrome de
Dravet, peuvent aussi étre observées. La présence de
crises toniques nocturnes est considérée par certains
comme un critére d'exclusion, mais ceci est controversé.
Il semble en tous les cas que le pronostic soit péjoré par
ce type d'événement. Le traitement du syndrome de
Doose peut étre décevant initialement, mais les crises
finissent par s'estomper aprés une période dont la
durée varie de quelques mois a quelques années, dans
la majorité des cas. La molécule de choix est ['acide
valproique. L'éthosuximide, particulierement en cas
d'absences, les benzodiazépines, le |évétiracétam et le
topiramate peuvent y étre associés. Les bromides
peuvent apporter une certaine amélioration, surtout
dans les cas les plus réfractaires avec prédominance de
crises généralisées tonico-cloniques [17, 18]. Le régime
cétogene se montre souvent efficace, et devrait proba-
blement étre utilisé précocement dans le syndrome de
Doose [17, 19]. L'utilisation de la lamotrigine est contro-
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Figure 6: Syndrome de Doose, veille, pointes-ondes et polypointes-ondes multifocales de haute amplitude, ralentissement glo-
bal.

pointes et des polypointes multifocales (voir figure 6),
bilatérales ou généralisées, ainsi qu'un rythme théta (4-
7 Hz) abondant prédominant dans les régions pariéta-
les (voir figure 7). Ce dernier élément, évocateur mais
non spécifique, peut également se retrouver dans
d'autres épilepsies idiopathiques de I'enfant. Des ab-
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versée, en raison de son potentiel théorique d'exacerba-
tion des myoclonies ; bien que non formellement con-
tre-indiquée, elle doit étre prescrite avec caution. La
carbamazépine, la phénytoine et le vigabatrin provo-
quent une augmentation de la fréquence des crises et
sont contre-indiqués.
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Figure 7: Syndrome de Doose, veille, ondes théta bifrontales.

Syndrome de Lennox-Gastaut

Le syndrome de Lennox-Gastaut se caractérise par
des crises de types multiples, des anomalies EEG interic-
tales évocatrices et un retard développemental, présent
dans la majorité des cas avant le début des crises. Des
troubles du comportement sont également présents. On
considére ce syndrome comme une encéphalopathie épi-
leptique dépendante de I'age, dont la physiopathologie
est incertaine. Il représente entre 1 et 10% des épilepsies
de l'enfant, ce pourcentage étant probablement plus
proche de la limite inférieure lorsque les critéres
diagnostiques sont appliqués de maniére stricte, ce qui
n'est pas toujours le cas dans la littérature [20, 21]. Les
crises se manifestent entre 3 et 5 ans dans la majorité
des cas, mais un début plus tardif peut étre observé. Par
ailleurs, cette entité s'inscrit dans I'évolution d'un syn-
drome de West dans environ 20% des cas [21]. De multi-
ples étiologies peuvent y étre associées, comme des mal-
formations cérébrales, des anomalies de la gyration cor-
ticale ou des séquelles de Iésions vasculaires. Dans un
tiers des cas, aucune cause ne peut étre mise en éviden-
ce. Les crises les plus typiques sont les crises toniques
nocturnes, le plus souvent bréves et fréquentes, mais pou-
vant étre prolongées et montrer une composante vibra-
toire. On peut également observer des absences atypi-
ques, des chutes (crises atoniques), des crises focales et
des épisodes d'état de mal a expression clinique variable.
Ces derniers peuvent s'accompagner d'une nouvelle ré-
gression développementale transitoire. Les myoclonies
isolées sont plus rares. L'EEG ictal des crises toniques est
composé d'un aplatissement du tracé surmonté d'ondes
rapides de bas voltage. Les absences atypiques sont

Encéphalopathies épileptiques : les tableaux électrocliniques de I'enfance | Christian M. Korff

corrélées a des pointes-ondes lentes généralisées. Les a-
nomalies interictales les plus fréquentes sont composées
d'une désorganisation globale, d'un ralentissement du
rythme de base, de pointes-ondes lentes abondantes,
généralisées ou bilatérales, de fréquence inférieure ou
égale a 2.5 Hz, et de bouffées de rythmes rapides durant
le sommeil. Les deux dernieres d'entre elles peuvent
également étre associées a des manifestations cliniques
ictales. Le pronostic est sévere, tant sur le plan du con-
tréle des crises, qui reste insatisfaisant dans la plupart
des cas, que sur celui du développement et du comporte-
ment. Bien qu'aucun traitement antiépileptique ne soit
universellement recommandé, différents médicaments
peuvent montrer une certaine efficacité: I'acide valproi-
que, sur tous les types de crises ; les benzodiazépines sur
les myoclonies ; I'éthosuximide sur les absences atypi-
ques [20, 21]. Le rufinamide semble étre particuliére-
ment efficace sur les crises toniques, mais ceci reste a
confirmer sur le long terme [20, 22]. Le lévéti-
racétam([23], le topiramate [24], la lamotrigine [25], le
zonisamide, le vigabatrin et le felbamate [26] sont sou-
vent utiles en association avec d'autres molécules, mais
leur bénéfice potentiel doit étre soigneusement mis en
balance avec le risque d'exacerbation des crises ou d'ef-
fets secondaires importants, parfois fatals [20, 27]. Le ré-
gime cétogene peut étre essayé, pour autant qu'aucune
pathologie le contre-indiquant ne soit diagnostiquée. Les
stéroides et la phénytoine peuvent étre utiles dans le
traitement des épisodes d'état de mal. La callosotomie
peut diminuer la fréquence des chutes [20]. Un algorith-
me de traitement incluant les données des rares études
contrdlées et celles de la pratique clinique courante a
été récemment proposé [21].

o
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Figure 8: Syndrome de Landau-Kleffner, pointes-ondes continues bitemporales activées par le sommeil lent, prédominance fron-

to-temporale gauche.

Epilepsies avec pointes-ondes continues du
sommeil

Ce groupe d'épilepsies englobe plusieurs syndromes
d'expression clinique variable, leur caractéristique com-
mune étant la présence de pointes-ondes abondantes
durant les phases de sommeil profond, associée a des
perturbations cognitives, comportementales et/ou
motrices. Les syndromes les mieux individualisés in-
cluent le syndrome de Landau-Kleffner, le syndrome des
pointes-ondes continues du sommeil et I'épilepsie ro-
landique atypique. Le syndrome de Landau-Kleffner a
été reconnu a la fin des années cinquante [28]. Il s'agit
d'un syndrome rare, dont les premiéres manifestations
apparaissent a I'age scolaire. Il est aussi nommé « apha-
sie épileptique acquise », en raison des troubles du lan-
gage séveres qui accompagnent l'apparition des ano-
malies électroencéphalographiques généralement bi-
temporales postérieures durant le sommeil non-REM
(voir figure 8). Les difficultés langagiéres concernent ini-
tialement I'aspect réceptif de la communication orale,
qui se dégrade alors que les premiéres bornes dévelop-
pementales dans ce domaine étaient atteintes. Ces pa-
tients perdent leur capacité de comprendre et d'inter-
préter les sons entendus, quand bien méme leur
audition est normale. Par la suite, une baisse de
I'expression orale accompagnant des difficultés articu-
latoires, des paraphasies, des persévérations et des
erreurs phonologiques peuvent étre observés, allant
parfois jusqu'au mutisme [29]. Les enfants atteints
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peuvent par ailleurs présenter d'autres difficultés, les
plus fréquentes étant des troubles de I'attention, de la
mémoire et du comportement. Leurs capacités intellec-
tuelles non-linguistiques sont conservées. Les crises
elles-mémes ne sont pas au premier plan du tableau cli-
nique, et peuvent parfois méme faire défaut. Leur
symptomatologie est variable, allant de myoclonies
généralisées a des absences atypiques, en passant par
des crises partielles complexes ou des épisodes d'état
de mal. Le pronostic est plutot favorable sur le plan de
I'épilepsie et du comportement, dans la mesure ou les
crises disparaissent en général assez rapidement apres
leur apparition, les anomalies EEG diminuant le plus
souvent a l'adolescence. L'évolution est en général
moins satisfaisante sur le plan du langage. Des séquel-
les sur ce plan persistent dans au moins 3/4 des cas,
celles-ci étant entre autres liées a I'dge de début, a la
durée, a l'intensité et a la localisation des anomalies
EEG [29, 30].

Le syndrome dit des « pointes-ondes continues du
sommeil lent» a été rapporté une quinzaine d'années
plus tard chez plusieurs patients qui présentaient des
crises généralisées ou focales (tonico-cloniques, atoni-
ques, partielles complexes), des troubles séveres du
comportement, et des troubles neuropsychologiques
divers (dépendant de la localisation prédominante des
anomalies EEG, a I'exclusion de I'aphasie), en lien avec
des anomalies électroencéphalographiques a type de
pointes-ondes lentes diffuses durant au moins 85% du
temps du sommeil lent (« état de mal électroencépha-

Encéphalopathies épileptiques : les tableaux électrocliniques de I'enfance | Christian M. Korff
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Figure 9a: Lésion vasculaire périnatale, territoire sylvien, ra-
lentissement temporal gauche (T3-T5) a la veille.

lographique du sommeil lent ») (voir figure 9 a+b). Des
antécédents personnels (hémiplégie congénitale, ano-
malies corticales, encéphalopathie) étant présents dans
1/3 des cas [29], et ces patients ne montrant pas le ta-
bleau d'aphasie acquise décrit plus haut, il était d'usa-
ge, jusqu'a récemment, de considérer cette entité com-
me différente du syndrome de Landau-Kleffner. Cette
distinction était également effectuée dans le cas de I'é-
pilepsie rolandique atypique. Celle-ci se manifeste
initialement par des crises focales et des pointes centro-
temporales interictales, mais évolue vers un tableau
beaucoup moins bénin que prévu, incluant I'apparition
de difficultés neuropsychologiques séveres en lien avec
des anomalies électroencéphalographiques similaires a
celles décrites précédemment. Méme si I'étiologie de
ces entités reste inconnue, les hypothéses concernant
leur physiopathologie sous-jacente sont identiques, et il
est désormais recommandé de toutes les classifier dans
le méme sous-groupe d'encéphalopathies épileptiques
[31, 32]. Ces hypothéses évoquent la possibilité que les
anomalies électroencéphalographiques nocturnes per-
turbent les mécanismes normaux de plasticité cérébra-
le impliquant les fonctions cognitives supérieures, com-
me le langage, la mémoire, ou d'autres en fonction de
leur localisation [33]. Des critéres pour I'établissement
du diagnostic d'état de mal électrique durant le
sommeil ont été récemment proposés par un groupe
d'experts. Pour ces derniers, les pointes et pointes-on-
des devraient étre présentes dans au moins 50% du
temps de sommeil lent (REM ou non-REM), qu'elles
soient focales, bilatérales ou diffuses, continues, frag-
mentées ou périodiques [34]. Plusieurs possibilités de
traitement existent, leur but principal étant la dispari-
tion des anomalies EEG, plus que le contrdle des crises.
Les médicaments de premier choix incluent l'acide val-
proique, le sulthiame, ou les benzodiazépines (clona-
zépam, clobazam) [35, 36]. Le régime cétogéne, le
lévétiracétam et le topiramate peuvent apporter un cer-
tain bénéfice [35]. En cas d'échec, I'ACTH ou les stéroi-
des sont en général essayés. Le traitement neurochiru-
gical visant a interrompre les connections intracortica-
les horizontales tout en préservant I'architecture verti-
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Figure 9b: Pointes-ondes continues focales activées par le
sommeil lent, temporales gauches, diffusion controlatérale
occasionnelle.

cale des couches cellulaires (résections subpiales) est ré-
servé aux cas réfractaires aux traitements précités.

Epilepsie avec absences myocloniques

Débutant a I'age scolaire dans la plupart des cas, ce
type d'épilepsie est défini par la présence d'un type de
crise qui ne se retrouve dans aucun autre syndrome épi-
leptique : les absences myocloniques. Ce type de crise se
manifeste par des myoclonies bilatérales et rythmiques
qui impliquent typiquement les muscles proximaux des
membres, ceux du visage et des paupiéres étant beau-
coup moins souvent concernés. Les secousses s'accom-
pagnent d'une contraction tonique progressive et d'une
rupture de |'état de conscience, toutes deux d'intensité
variable. L'EEG ictal montre des pointes-ondes généra-
lisées a 3 Hz, symétriques et synchrones, superposables
a celles que I'on retrouve dans les absences typiques de
I'enfance, exactement corrélées a la fréquence des con-
tractions musculaires. Le début et la fin des crises sont
brusques, tant sur le plan clinique qu'électroencéphalo-
graphique. L'activité interictale du tracé de fond est nor-
male, des pointes-ondes généralisées pouvant s'y su-
perposer dans certains cas (voir figure 10). Des absen-
ces typiques et des crises généralisées tonico-cloniques
peuvent également étre présentes. Un retard mental
peut apparaitre dans pres de la moitié des cas, ou s'ag-
graver alors qu'il était déja présent au début des crises.
Il semble que la présence de crises généralisées tonico-
cloniques constitue un facteur aggravant le pronostic,
tant sur le plan du contréle de I'épilepsie, que sur celui
du développement. Cet aspect peut justifier qu'une par-
tie des enfants présentant ce type d'épilepsie soient
considérés comme atteints d'une encéphalopathie épi-
leptique. Au méme titre que pour les épilepsies avec cri-
ses myocloniques et astatiques, les cas dont I'évolution
est défavorable reflétent une étiologie symptomatique
ou cryptogénique, et constituent donc une entité dif-
férente [37]. Les pathologies rapportées incluent des
anomalies chromosomiques et des Iésions périnatales.
Quelle qu'en soit I'origine, les absences myocloniques

o
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Figure 10: Absences myocloniques, anomalies interictales (ondes lentes, pointes-ondes et polypointes-ondes a 3 Hz), pas de

corrélat clinique.

peuvent étre controlées par une association d'acide val-
proique a hautes doses et d'éthosuximide ou de lamo-
trigine.
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