ototototetoloeteletotolot0to 0 00 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0

Ministere de I’Enseignement Supérieur REPUBLIQUE DU MALI

et de la Recherche Scientifique Scientifique BRESEBE- Un But-BREESI
*hkhkkhkhkkhkhkhhkhkhkhhhkhhhkihhkiiikx *hkhkkkhkhkkkhkhkkkhhhkhhkhkiihkik

Université des Science, des Techniques Faculté de Médecine et

et de Technologie de Bamako d’Odonto-Stomatologie

Année Universitaire : 2020-2021 No/........

TITRE o

ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET
ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPILEPSIE
A POINTES CENTRO-TEMPORALES DANS LE
DEPARTEMENT DE LA PEDIATRIE DU CHU GABRIEL
TOURE

THESE

Présentée et soutenue publiquement le 16/12 /2021

Devant la Faculté de Médecine et d’Odonto- Stomatologie

rar: M. Mamadou TRAORE

Pour obtenir le Grade de Docteur en Médecine (Diplome d’Etat)

JURY
PRESIDENT : Pr Cheick Oumar GUINTO
MEMBRES : Dr Guida LANDOURE
Dr Adama KONE

CO-DIRECTEUR : Dr Amadou TOURE
DIRECTEUR : Pr Abdoul Aziz DIAKITE

ototelototoletetolototolototololotololototoloto 0i0l0 0

0£030:0:0:0:070:070:0:020:070:070:0:0:0:070:070:0:0:0:070:070:0:00:070:07020:020:0%0
02050:0:0:0:020:070:0:0:0:00:070:0:0:0:020:070:0:0:0:020:070:0700:020:070:070:0;0:



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

DEDICACES
T

REMERCIMENTS

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

DEDICACES
Je dédie ce présent travail a :

ALLAH, le tout puissant, clément et miséricordieux de m’avoir donné la santé,
le courage et la force nécessaire d’amener a bout ce travail. J’implore Dieu qu’il
me guide sur le droit chemin tout en m’accordant 1’aide, recours et assistance.
A notre bien aimé, le prophete Muhammad (PSL).

La voie que vous nous avez montrée est certes la meilleure des voies, qui préne,
la justice, 1’équité, la paix, la tolérance et le respect de la dignité. Que la paix et
le salut d’Allah soient sur vous.

A Mon tres cher pere, Monsieur Alou Diye TRAORE

Aucune phrase, ni aucun mot ne saurait exprimer a sa juste valeur le respect et
I'amour que je vous porte. Vous m'avez entouré d'une grande affection, et vous avez
été toujours pour moi un grand support dans mes moments les plus
difficiles. Sans vos précieux conseils, vos priéres, votre genérosité et votre
dévouement, je n'aurais pas pu surmonter le stress de ces longues annéees d'étude.
Vous étes pour moi I'exemple de droiture, de lucidité et de persévérance. A travers
ce modeste travail, je vous remercie et prie Dieu le tout puissant qu'il vous garde en
bonne santé et vous procure une longue vie pour que je puisse vous combler a mon
tour. Sans vous je ne suis rien. Je vous dois tout.

A mes trés chéres meres, Mariam TRAORE, Rokia SAMAKE

Ce travail représente le si peu avec lequel je pourrai vous remercier.
Aucun mot, ni aucune dédicace ne saurait exprimer a sa juste valeur, I'ampleur de
I'affection et de I'admiration que j'éprouve pour vous. C’est pour moi un jour d’une
grande importance, car je sais que vous étes a la fois fiere et heureuses de voir le
fruit de votre éducation et de vos efforts inlassables se concreétiser et vos réves enfin
réalisé. C’est grice a ALLAH puis a vous que je suis devenu ce que je suis
aujourd’hui. Que dieu le tout puissant vous gardez et vous procurez longue vie,
santé et bonheur, puisse-t-il m’aider pour que je sois digne de votre confiance et a la
hauteur de vos espérances.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou Il



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

A ma mere,
Merci pour ton soutien, tes conseils et tes affections

A tous mes fréres et sceurs, merci pour vos soutiens quotidiens.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

REMERCIMENTS

Je remercie humblement le tout puissant pour la réalisation de ce travail.
Mes remerciements vont également a :

Ma grande seeur Awa TRAORE, Merci pour ton encouragement et ta disponibilité
constante chaque fois que je vous sollicite.

Dr Amadou Touré Merci de m’avoir fait confiance en m’accordant cette thése.
Votre maitrise de la neurologie pédiatrique, votre volonté de transmettre et votre
souci du travail bien fait vous conduisent chaque jour vers 1’excellence. Recevez ici
ma profonde gratitude.

Dr Karamoko Sacko et Dr KONARE Awa Merci pour la qualité de
I’enseignement, votre aide et votre disponibilité. Regois ici toute ma profonde
gratitude.

Dr Koné Adama et a Dr Diamoutenée Mariam Merci pour votre apport dans la
réalisation de ce travail. Vous avez fait preuve de gentillesse et de disponibilité.
Recevez ici toute ma gratitude

Au major de la pédiatrie 11 madame SYLLA Rabia MARIKO Vous étes et vous
resterez une mere pour nous. Merci pour votre patience, votre bonne compréhension
et pardonnez-nous nos erreurs.

Tous mes collégues internes de la pédiatrie Merci pour la franche collaboration et
I’esprit collectif.

La famille Koné de Baco djicoroni ACI

Tous mes amis

Tout le personnel de la pédiatrie

Tout le personnel de la clinique médicale Kaidara

Tous ceux qui de prées ou de loin ont contribué a la réalisation de ce travail. Le fait
de ne pas citer leur nom n’est sans doute pas un oubli. Qu’ils trouvent ici I’objet de

leur satisfaction.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou v



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

HOMMAGES

AUX

MEMBRES DUuRY

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou Vv



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

Hommages aux membres du jury :

A notre maitre et président de jury :
Professeur Cheick Oumar GUINTO
¢ Professeur titulaire en Neurologie a la FMOS
¢ Responsable de I’enseignement de la Neurologie a la FMOS
¢ Praticien hospitalier au CHU du Point G
% Chef de service de Neurologie au CHU du Point G
% Coordinateur du DES de Neurologie au Mali
% Président de la société de Neurologie du Mali
+» Secretaire général de la société malienne de neurosciences
Cher Maitre
Nous sommes honorés que vous ayez, malgré vos multiples occupations, accepté de
présider ce jury. Votre simplicité, votre esprit d’ouverture, votre souci de
transmettre vos immenses connaissances ont fait de vous un exemple a suivre.

Recevez ici cher maitre, I’expression de notre profonde gratitude.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou VI



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

A notre maitre et membre de jury :
Dr Guida LANDOURE

%+ Specialiste en Neuro génétique (MD, PhD) ;

¢ Praticien hospitalier au CHU du Point G ;

% Maitre-Assistant a la FMOS ;

¢ Investigateur principal de I’étude sur les pathologies neurologiques
héréditaires au Mali ;

Secrétaire général de la Société Malienne de Génétiqgue Humaine ;
Membre de la Société Malienne de Neurosciences ;

Membre de la Société Africaine de Génétique Humaine ;

Membre de la Société Américaine de Génétique Humaine ;
Membre du consortium Human Hereditary and Health in Africa
(H3Africa);

s Membre du Réseau International des Maladies Rares.

3

%

3

%

X3

*

X3

*

)
L X4

Cher Maitre,

Vous nous avez toujours manifesté un attachement et une sympathie auxquels nous
n’avons jamais su répondre en totalité. Votre passion pour le travail bien fait, pour
la recherche, pour la neurologie, et tout simplement pour la Neurogénetique est
contagieuse. Votre dynamisme, votre esprit d’équipe, votre attachement a la
recherche scientifique, et la transmission de vos connaissances ont construit autour
de vous I’estime et 1’admiration de tous. Cher maitre, veuillez trouver ici
I’expression de notre profonde gratitude.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou VI



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

A notre maitre et membre de jury :
Dr Adama KONE

+ Neurologue

+ Meédecin responsable de la clinique Kaidara
Cher maitre,
Nous sommes honorés de vous compter dans ce jury et de pouvoir bénéficier de
votre apport pour I’amélioration de la qualité de ce travail. VVotre disponibilité, votre
rigueur scientifigue ont forcé notre admiration. Trouvez ici cher maitre, le

témoignage de notre gratitude et de notre plus grand respect.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou VI



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

A notre maitre et co-directeur :

Docteur Amadou Touré

s»Spécialiste en neurologie pédiatrique

s*Praticien hospitalier au CHU Gabriel Toure

“*Médecin conseiller au centre VERPERIN

s Enseignant associe au DU de Neuropeédiatrie de I’Université

Cheick Anta Diop

Cher Maitre,
Nous sommes reconnaissants pour 1’attention et la patience que vous nous avez
accordees tout au long de ce travail. Nous avons pu admirer au cours de la
réalisation de ce travail, vos qualités d’homme de sciences, votre sens critique, votre
amour du travail bien fait et surtout vos qualités humaines, qui font de vous un
exemple a suivre. Veuillez trouver ici cher maitre le témoignage de notre profonde

gratitude.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou IX



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

A notre maitre et Directeur :
Professeur Abdoul Aziz Diakité

“*Maitre de conférences agrégé a la FMOS

s»Spécialiste en Hematologie Pédiatrique
“+Dipléome en surveillance épidémiologiques des maladies
Infectieuses tropicales
%+ Chef de service de Pédiatrie générale au CHU GT
“*Responsable de I’unité de prise en charge des enfants atteints de
drépanocytose au CHU GT
Cher Maitre
Nous tenons a vous remercier pour I’honneur que vous nous faites en acceptant de
diriger ce travail malgré vos multiples occupations et sollicitations. Nous avons eu
le privilege de benéficier de vos enseignements et de vos conseils tout le temps que
nous avons eu a passer a vos cOtés. Homme de sciences, votre simplicité, votre
rigueur scientifique et votre amour pour le travail bien fait forcent 1’admiration.

Veuillez accepter cher maitre nos sentiments de reconnaissance et de respect.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou X



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

LISTE DES
ABREVIATIONS

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou

Xl



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

LISTE DES ABREVIATIONS :

ADN : Acide désoxyribonucléique

AFSG : Anomalie focale secondairement généralisée
ATCD: Antécédent

ATP: Adényl triphosphate.

AVC: Accident vasculaire cérébral.

BB : Barbituriques

BZD: Benzodiazépines

CAE : ¢épilepsie absence de I’enfant

CBZ : Carbamazépine

CE : Crise épileptique

CHU: Centre Hospitalier Universitaire

CGTC : Crise généralisée tonico-clonique

CPC : crises partielles complexes

CPS : crises partielles simples

CPSG : crises partielles secondairement généralisées
CRP : Protéine C réactive

CZ : Centrale médiane

DES : Diplome d’étude de spécialisation

DPM : Développement psychomoteur

EME : Etat de mal épileptique

EEG: Electro encéphalogramme

ETH : Ethosuximide

EPCT : Epilepsie a pointe Centro-temporales

EPR : Epilepsie a paroxysme rolandique

FBM: Felbamate

FMOS: Faculté de Médecine et d’Odontostomatologie
FOS : Fosphénytoine

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou

Xl



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

GABA: Acide gamma-amino-butyrique

GBP: Gabapentine

GGE : Epilepsie génétique généralisée

GVG: Gamma-vinyl-GABA

IRM : Imagerie par résonance magnétique

IGE : Epilepsie généralisées idiopathique

LCR : Liquide céphalorachidien

LICE : Ligue internationale contre I’épilepsie

LTG : Lamotrigine

LTR : Lévétiracetam

MAE : Médicament antiépileptique

MEG: Magnéto encéphalogramme

NFS : Numération formule sanguine

OXC : Oxcarbazépine

PB : Phénobarbital

PCIME : Prise en charge intégrée des maladies de I’enfant
PHT : Phénytoine

PNLP : Programme national de lutte contre le paludisme
PNLT : Programme national de lutte contre la tuberculose
PTME : Prévention de la transmission de la mére a I’enfant
URENI : Unité de récupération nutritionnelle intense

SLI : Stimulation lumineuse intermittente

SNC : Systeme nerveux central

SRV : Sérologie rétrovirale

TDM: Tomodensitométrie

TEMP : Tomographie d’émission monophotonique

TEP : Tomographie par émission de positons

TGB : Tiagabine

TPM : Topiramate

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou

Xl



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

VIH : Virus de I’immunodéficience humaine

VPA : Valproate de sodium

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou XV



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

Sommaire

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou

XV



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

Sommaire

LINTRODUCTION. ...ttt e e e e e e een, 20
2. OBJIECTIE S, .o 22
2.1, Objectifs BNEIAL. ... ..o s 23
2.2. Objectifs SPECITIQUES. .....ovit i 23
3. GENERALITES. ... e 24
B L DATINITIONS. ..ot e, 25
3.2. Physiopathologie. ........c.oiiniiii e 25
3.2.1. Anatomie des Crises d €pilepsiC.......ouviriiiriiii i 25
3.2.2. Neurophysiologie élémentaire de la décharge électrique........................ 26
3.2.3. Role de la neurotransmission excitatrice et inhibitrice........................... 28
3.3  Btude CHNIQUE. . ..ev et e 29
3.3.1. Classification des €pilepsIes. .. ..uviuritiitie i eaeaans 29
3.3.2. Diagnostic des crise €pileptiques. ... ...oovviiiiiiiiiiei i 38
3.3.3. Examens complémentaires. .........c.ueuuuieeiniieitee et eiteeeeaineeaaaeeanans 39
34 BHOlOZIC. .ot 39
3.4.1. Etiologie structurelle. ..........ooeiiiii i 40
3.4.2. Etiologie enetiqUE. ... ...oiinnti ittt 41
3.4.3. Etiologie infectiCUSe. ......ooviiri i 43
3.4.4. Etiologie métabolique. ........cuviuiiniiit i 44
3.4.5. Etiolo@Ie TMMUNE. . ....vitett ettt e et e e e e e e e eiiaeeeaaeans 44
3.4.6. Eti0loZI€ INCONMUE. .....\uiiett ittt et e et et e e e et e e e eae e enaeans 44
3.4.7. ComOTDIAILES . ... eeeeee et e 45
3.5. Nouvelle terminologie et définition................cooieiiiiiiiiii i, 45
3.5.1. Encéphalopathies développementales et épileptiques................ceenene... 45
3.5.2. Auto-limite et pharmaco-sensible..................ooi 48
3.6, TralteMENT. ... 49
3L 0. 0. BUL. .. 49
30,2, MOV NS, .. e e e 49

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou XVI



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

3.6.2.1. MEICAMENTEUX. ... eu ettt ettt e e e 50
3.6.2.2. ChirurgiCal.........ooiiiiiiii i e e 53
3.6.2.3. PSYChOtNErapie. ... ... 53
4. NOTRE ETUDE. ... e 54
4.1, METHODOLOGIE. ...ttt e e e, 55
4.1.1. Cadre de Petude. .......oineieii i, 55
4.1.2. Type d’étude et période d’étude..........cooviiiiiiiiiiii e, 56
4.1.3. Criteres d’INCIUSION. ...o.uiieiit e 56
4.1.4. Criteres de non INCIUSION. ... .uiiuiiit i 56
4.1.5. Déroulement de ’enquéte..........ccoviiniiiiiii i 56
4.1.6. Ethique et d€ontologie. ........c.vvvieiiiii i e 57
4.1.7. Définition opérationnelle. ... ... ..o 57
0. RE S UL T AT S . e 58
5.1. Aspects €pide€miologIqUES. ......ouueieit e 59
oI 1= To [0 1= (o0 T ORI 59
0.0 2 A e 59
ST T T (P 60
0.1.4. NIVEAU SCOLAITE. ...ttt e 61
0 00 TR .41 61
I O] 514§ [« | L S 62
52,10 ANtECEARNL. ...t 62
5.2.2. SEMIOIOEZIC AES CTISES. . u vttt ettt et e e e e e et e eee e aeeenaaeeenens 62
5.2.3. HOAIIE BS CIiSES. .. ut ittt ettt et e 63
5.2.4. FreqQUENCE eS8 CIISES..cuuuuttenttteettte et e et e eie et e e eee e aineeenneeannas 63
5.2.5. EXamen CHNIQUE. .....ooineiit ittt et e e e e e e e e eaeeenaans 63
5.3.Para CMIQUE. ..o e 63
5.3 .  BE G i 63
5.3.2. Imagerie CErebrale. ... ... ... 64
0.4, EVOIULION. ... e 64

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou XVII



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

5.5. Prise en charge therapeutique. ............ooviiniiiiii e 65
6. COMMENTAIRES ET DISCUSSION. ...ttt 66
6.1. Aspects EpidemIOlOZIQUES. . ....viietitt ettt 67
B.1.1. FreqQUENCE. . ..ottt e e e e e e 67
T 0 N £ 67
T G T 67
6.2. ASPECts CHNIQUE. ... vttt e, 67
6.2.1. ANTECEUBNL. ... ..ot 67
6.2.2. SEMI0I0ZIC AES CIISES. ... euutt et ettt ete et et e e eeae e eaeenns 68
6.2.3. HOTaire des CriSES. ... uuiuttntitiit ittt e 68
6.3. Para CliniqUe. .......ooiei i e e 69
0.3 . EEG ... o 69
6.3.2. Imagerie Cerébrale...........cooiiiiiii e, 69
B.4. TraltlemMeNt. ... ..o 69
6.5. EVOIULION. ..o e 69
CONCLUSION ettt 71
RECOMMANDATION . ... e, 73
REFERENCES BIBLIOGRAPHIQUES. ... ..ot 75
ANNE X E S . . 82
Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou

Xvil



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

Liste des figures

FagUIe L. e e e 40
FagUIE 2. e 41
FagUIe 3. e 52
FagUIE 4 . e 53
FagUIE S e 53

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou XIX



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

Listes des tableaux

Tableau 1... .o e e 16
Tableau 2. .. ..o, 17
Tableau ... ..o, 40
Tableau Il.... ..o e 41
Tableau IIL........oo e 42
TableaU IV ... 42
Tableau V..., 42
Tableau V.. ..., 43
Tableau VL. ... 43
Tableau VIIL.. ... 44
Tableau IX . ... 44
Tableau X.... .o, 44
Tableau X, .. ..o 45
Tableau XIL. ... 45
Tableau XIIL.......oo e 45
Tableau XIV . ... e 46
Tableau XV ... 46
Tableau X VL. ... 46

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou XX



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L’EPCT

INTRODUCTION

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

1. INTRODUCTION :
L’épilepsie est 1’'une des maladies neurologiques chroniques graves la plus
répandue, qui touche des personnes de tout age dans le monde [1].
Elle touche plus de 50 millions de personnes a travers le monde et
80% se trouvent dans les pays en développement. Plus de cing millions de
nouveaux cas sont diagnostiqués chaque année. L’épilepsie représente plus de 0,5%
de la charge mondiale de morbidité [2].
— L’Afrique sub-saharienne et 1’Amérique latine ont des prévalences globales
élevées avec respectivement 15,4%o et 12,4%o0 par comparaison aux prévalences
observées en Europe (5,4%0) et en Amérique du Nord (5 a 10%o) [3]. Les études
épidémiologiques montrent une incidence et une prévalence plus élevées des cas
d’épilepsies chez I’enfant et plus particulierement le petit enfant que chez ’adulte
[1, 4].
Au Mali, la prévalence de I’¢pilepsie se situe a 15,6%o0 en zone rurale et a 14,6%o en
milieu urbain [3].
Selon la classification des épilepsies il existe plusieurs types d’épilepsies. Notre
étude concerne 1'une des formes d’épilepsie focale qui est I’épilepsie a pointes
centro-temporales (EPCT). C’est une épilepsie benigne idiopathique de I’enfant,
sans rapport avec une lésion du SNC [5]. C’est 1'épilepsie focale la plus fréquente
chez ’enfant, elle représente 8 a 23 % des épilepsies de I’enfant [6, 7] avec une
legére prédominance masculine, Elle a été décrite pour la premiére fois en 1958 par
Bancaud et al [8]. Il existe une prédisposition génétique certaine [9]. Au Sénégal et
au Maroc la prévalence de I’EPCT est respectivement 28,14% et 25% [58, 60].
L’EEG est caractéristique et permet de faire un diagnostic rapide, lorsqu’il est
réalis¢ a 1’état de veille et de sommeil. I1 montre un rythme de fond normal sur
lequel se greffent des pointes lentes diphasiques dans les régions centrotemporales,
activées au sommeil, parfois bilatérales, asynchrones [7].
Au Mali, aucune étude n’a porté sur 1’épilepsie a pointes centro-temporales, d’ou
I’intérét de notre étude.
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2. OBJECTIFS
2.1. OBJECTIF GENERAL :
Etudier les aspects épidémiologiques, cliniques et électro-encéphalographiques de
I’épilepsie a pointes centro-temporales chez les enfantsde 2 a 15 ans dans le
département de la pédiatrie du CHU Gabriel Toure.
2.2. OBJECTIFS SPECIFIQUES:
e Déterminer la fréquence de 1’épilepsie a pointes centro-temporales chez les
enfants.
e Décrire les principaux aspects cliniques et électro-encéphalographiques de
I’épilepsie a pointes centro-temporales.
e Evaluer les indications thérapeutiques de I’épilepsie a pointes centro-
temporales.

e Determiner I’évolution de 1’épilepsie a pointes centro-temporales.
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3. GENERALITES
PARTI 1

3.1. DEFINITIONS:

Distinguer les notions de crise d'épilepsie et de maladie épileptique

3.1.1. Crise d’épilepsie :

Ensemble de manifestations cliniques paroxystiques, imprévisibles et transitoires
qui résultent de I'hyperactivité paroxystique d'un réseau de neurones corticaux ou
cortico-sous-corticaux et de son éventuelle propagation. Une crise d'épilepsie peut
survenir dans le cadre d'une situation favorisante occasionnelle (crise
symptomatique aigue), telle qu'un désequilibre ionique ou un sevrage en
benzodiazépines par exemple, ou bien dans le cadre d'une maladie épileptique de
manieére itérative [10].

3.1.2. Epilepsie :

Les epilepsies sont des maladies cérebrales chroniques caractérisées non seulement
par une prédisposition durable a géneérer des crises mais egalement par des
conséguences neurobiologiques, neuropsychologiques, sociales et psychiatriques.
D’un point de vue pratique, cette predisposition cérebrale durable a générer des
crises est établie par :

e La survenue d’au moins deux crises €pileptiques cliniquement avérées non
provoquees espacees d’au moins 24 heures ;

e La survenue d’une crise épileptique cliniquement avérées non provoquee et
un risque estimé de récidive supeérieur a 60% dans les 10 ans, soit au moins un
élément pathologique retrouve :

- présence d’anomalies paroxystiques a EEG ;
- I1ésion cérébrale préexistante épileptogene a I’imagerie ;
- trouble neurodévelopemetal préexistant [10].

3.1.3. Etat de mal épileptique :

Episode épileptique d’une durée supérieure ou égale a 30 minutes ou d’une

succession de crises dont la periode inter critique n’excéde pas 30 minutes [11].
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3.2. PHYSIOPATHAOLOGIE

3.2.1. Anatomie des crises épileptiques [12]
Pendant longtemps, il a été admis que les crises focales prennent naissance au
niveau d’une région limitée du cortex cérébral dite « zone épileptogene ».
Les caractéristiques électro-cliniques des crises dépendent de 1’activation de réseaux
épileptogenes, qui comprennent différentes structures séquentiellement recrutées par
la décharge critique a partir de la zone épileptogéne. Récemment, les données de
I’expérimentation animale ont montré que les absences sont générees par un circuit
réverbérant organisé autour d’une boucle thalamo-corticale oscillante comprenant le
cortex d’une part et les noyaux- relais et réticulaires du thalamus d’autre part. Les
crises généralisées tonico-cloniques semblent quant a elles dépendre de mécanismes
cortico-réeticulaires : la phase tonique s’accompagne d’une intense activité des
structures sous- corticales, en particulier mésencéphaliques, tandis que la phase
clonique pourrait impliquer le cerveau antérieur et plus particulierement le
néocortex. Chaque type de crise, qu’elle soit focale ou généralisée, pourrait en fait
étre générée au sein d’un circuit neuronal qui lui est propre. Ce circuit « initiateur »
impligue spécifiqguement un nombre limité de structures corticales et sous corticales.
L’hyperactivité des circuits d’initiation entraine la diffusion de la crise vers des
structures distantes par le biais des circuits de propagation. Ces circuits d’initiation
et de propagation sont frequemment le siege de processus de neuroplasticité qui
résulte de la répétition des crises. Des circuits de contrGle, activés par le circuit
initiateur ou agissant de facon indépendante, modulent la probabilité de survenue
D’une crise et permettent son interruption.

3.2.2. Neurophysiologie élémentaire de la décharge électrique [12]

Les connaissances sur 1’épileptogénése ne cessent de progresser. Les bases
fondamentales de 1’épileptogénese sont :
- L’hyperexcitabilité se définit comme la tendance d’un neurone a générer des
décharges répétées en réponse a une stimulation ne provoquant habituellement
qu’un seul potentiel d’action.
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- L’hyper synchronie se définit comme la propriété d’un groupe de neurones a
générer de facon synchrone des trains potentiels.

Ces perturbations électro-physiologiques élémentaires peuvent étre sous tendues par
diverses anomalies biochimiques qui modifient les propriétés intrinseques des
membranes neuronales : anomalie des canaux ioniques voltage dépendant sodique,
calcique ou potassique, déficit des ATP ases membranaires responsables du
transport ionique, déficit de la neurotransmission inhibitrice médiée par 1’acide
Gamma-aminobutyrique (GABA), augmentation de la neurotransmission excitatrice
médiée par les acides aminés excitateurs, tels que le Glutamate ou 1’ Aspartate.

Les crises épileptiques résultent des interactions synchrones de grandes populations
neuronales qui déchargent de maniere anormalement intermittente. Du fait de grands
nombres de processus qui régulent 1’excitation corticale, il est probable qu’il existe
un seul mécanisme epileptogene. Le foyer épileptogene est constitué de neurones
produisant par intermittence des décharges de hautes fréquences. Cette
hyperexcitabilité locale peut étre congenitale ou étre due a des processus
pathologiques locaux (troubles vasculaires, inflammatoires, toxiques, métaboliques
ou néoplasiques). La sémiologie des crises épileptiques dépend plus de la
localisation du foyer épileptogene que de sa cause. Elle dépend également de la
maniére dont les excitations du foyer épileptogéne se propagent au reste du cerveau.
Nous observons donc :

Une crise d’épilepsie généralisée avec une convulsion tonique et clonique, perte de
connaissance si tout le cerveau est envahi.

Une crise d’épilepsie partielle si le foyer parvient a exciter seulement les régions
voisines. Les manifestations seront fonction de la situation du foyer et de
I’excitation du tissu nerveux excitable. Dans ce dernier cas, le signal-symptome
initial de la crise, s’il se répéte a chaque crise successive a une grande valeur
localisatrice :

-frontale ascendante pour les crises Bravais-Jacksoniennes,

-pariétale pour les crises sensitives,
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-occipitale pour les crises visuelles, etc.
Parfois le foyer épileptogéne reste cliniqguement silencieux, mais il peut provoquer a
distance d’autres perturbations du cerveau, par exemple des absences ou des
myoclonies. L’activité épileptogéne est entretenue pendant la crise par un
mécanisme de feed-back, alors qu’un seul phénomeéne d’inhibition générateur de
I’activité cérébrale détermine la fin de la crise et la dépression post paroxystique.
Les épilepsies généralisées ont souvent un point de départ sous cortical alors que
dans les épilepsies partielles il est souvent cortical. Les crises épileptiques peuvent
étre déclenchées par un stimulus extérieur (épilepsie réflexe) ou par une émotion.
3.2.3. Réle de la neurotransmission excitatrice et inhibitrice [12]
Une des maniéres de concevoir le phénomeéne épileptique est de postuler qu’il
résulte d’un déséquilibre entre systémes excitateurs et inhibiteurs.
Le neurotransmetteur excitateur principal au sein du systéeme nerveux central est le
Glutamate, qui agit sur trois types de récepteurs (Nméthyl-D-Aspartate |
Kainate/ AMPA et métabotropique). Le neurotransmetteur inhibiteur principal est le
GABA, qui agit a son tour sur deux types de récepteurs. L’activation du récepteur
GABA active un canal ionique perméable aux ions chlore et détermine une réponse
inhibitrice rapide par hyperpolarisation de la membrane. Ce récepteur contient des
sites de fixation pour son ligand mais aussi pour plusieurs molécules
Benzodiazépines (BZD), Barbituriques (BB), Neurostéroides. Le flux ionique
traversant la membrane peut ainsi &tre modulé par action sur la frequence (BZD) ou
sur le temps d’ouverture (BB) du canal ionique.
L’activation du récepteur GABA B active un récepteur metabotropique permeable
aux ions potassium et détermine une réponse inhibitrice plus lente. Les
expérimentations neurochimiques et pharmacologiques sur 1’animal confirment que
I’activation globale de la neurotransmission GABAergiquetend, en géneéral a
bloquer les crises convulsives. Une désinhibition GABAergique, par défaut de
synthése ou de libération du neurotransmetteur, par modification des récepteurs ou

par dysfonctionnement des inter neurones GABAergiques (théorie des « fibres
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dormantes ») pourraient donc étre épileptogene. De méme, un renforcement de la
neurotransmission excitatrice, par libération excessive de Glutamate, par
modification des récepteurs correspondants ou par développement des circuits
récurrents excitateurs peut entrainer la survenue de crises. Au sein des circuits
d’initiation, des modifications de I’expression des récepteurs du GABA ou du
Glutamate sont souvent présentes. Partant de ces études, il a été mis au point des
médicaments antiépileptiques (VIGABATRIN, TIAGABINE) dont les mécanismes
d’action impliquent au moins en partie une potentialisation de la neurotransmission
GABAergique.
Les consequences des modifications de 1’activit¢ GABAergique d’une structure
dépendent en effet de la forme d’épilepsie et de la fonction de cette structure dans le
réscau considéré. Par exemple : 1’administration par voie systémique de GABA
mimeétiques a des effets suppresseurs dans la plupart des modeles animaux
d’épilepsie convulsive.
En revanche, ’administration par voie générale de GABA mimétiques dans les
modéles animaux d’épilepsies absences a des effets aggravants, cette donnée ayant
été confirmée dans les épilepsies humaines.

3.3. ETUDE CLINIQUE

3.3.1. Classification des épilepsies

La nouvelle Classification des Epilepsies est une classification a plusieurs niveaux,
congue pour répondre a la classification de I’épilepsie dans des environnements
cliniques différents (Fig. 1) [15]. Elle prend en compte la grande variation des
ressources a travers le monde, ce qui signifie que les différents niveaux de
classification seront atteints en fonction des ressources disponibles au clinicien qui
fait le diagnostic.
Dans la mesure du possible, un diagnostic a trois niveaux doit étre recherché ainsi

que I’étiologie de 1’épilepsie
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Figure 1 : Démarche de la classification des épilepsies.

3.3.1.1. Typedecrise:

Le point de départ de la classification de I’Epilepsie est la détermination du type de
crise. Cette étape suppose que le clinicien a déja defini qu’il s’agit d’une crise
d’épilepsie et n’est pas censée étre un algorithme diagnostique pour distinguer la
crise d’épilepsie d’événements non épileptiques. La classification du type de Crise
est déterminée selon la nouvelle nomenclature détaillée dans le papier
accompagnant [13]. Les crises sont classées en crise focale, crise généralisée et crise
de point de départ inconnu.

Dans certains contextes, la détermination du type de crise peut étre le niveau
maximal de la classification, car il peut n’y avoir aucun accés a I’EEG, a la vidéo et
a I’imagerie cérébrale. Dans d’autres cas, il peut simplement y avoir peu
d’informations disponibles pour étre en mesure de faire un diagnostic de niveau plus
¢levé (type d’épilepsie et syndrome épileptique), comme quand le patient n’a eu

qu’une crise unique.
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3.3.1.2. Type d’épilepsie :
Le deuxieme niveau est celui du type de 1’épilepsie. 1l suppose que le patient a un
diagnostic d’épilepsic basé sur la définition proposée en 2014[14]. Le type
d’épilepsie comprend une nouvelle catégorie : « Epilepsie Généralisee et Focale
Combinée » en plus des types connus (épilepsies focales et généralisées). Il
comprend également une catégorie non déterminée ou inconnue. Beaucoup
d’épilepsies peuvent inclure plusieurs types de crises.
Le diagnostic d’épilepsie généralisée se fait sur des critéres cliniques renforces
typiquement par des décharges épileptiformes inter critiques généralisées a I’EEG.
Les personnes atteintes d’épilepsies généralisées peuvent avoir plusieurs types de
crises : absence, crise myoclonique, atonique, tonique et tonique-clonique. Le
diagnostic d’€pilepsie généralisée est base sur la description clinique, soutenu par la
présence de décharges épileptiformes intercritiques typiques a ’EEG. Une mise en
garde s’impose pour un patient présentant des crises toniques-cloniques généralisées
et un EEG normal. Dans ce cas, des éléments complémentaires doivent étre présents
pour confirmer le diagnostic d’épilepsie généralisée, tels que secousses
myocloniques ou des antécedents familiaux pertinents.
Les épilepsies focales comprennent des crises a point de départ unifocal ou
multifocal ainsi que des crises impliquant un hémispheére. Les crises focales peuvent
étre de plusieurs types : crises focales avec conscience préservée, crises focales avec
conscience altérée, crises focales motrices ou non motrices, et crises focales
évoluant vers des crises bilatérales tonigues-cloniques. L’EEG interictal montre
typiquement des décharges épileptiformes focales, mais le diagnostic est d’abord
clinique, soutenu par les résultats de ’EEG.
Le nouveau groupe d’Epilepsie Généralisée et Focale Combinée correspond a des
patients qui ont des crises genéralisees et focales. Le diagnostic est fait sur des bases
cliniques, soutenues par les résultats de ’EEG. L’EEG interictal peut montrer des
décharges épileptiformes géneralisees de pointes-ondes et des décharges focales,
mais ces anomalies EEG ne sont pas obligatoires pour le diagnostic. Les exemples
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les plus communs d’Epilepsie Généralisée et Focale Combinée dans lesquels les
deux types de crises peuvent survenir sont le syndrome de Dravet et le syndrome de
Lennox-Gastaut. Pour certains patients, il n’est pas possible de faire un diagnostic
de syndrome épileptique et la classification s’arréte a la détermination du type
d’épilepsie. Voici quelques exemples pour illustrer cette situation. La situation
classique est celle d’'un enfant ou d’un adulte atteint d’épilepsie du lobe temporal
non-1ésionnelle ; il aura le diagnostic d’une épilepsie Focale sans étiologie connue.
Une autre situation est celle d’un enfant de 5 ans présentant des crises toniques-
cloniques geénéralisées et décharges épileptiformes intercritiques généralisées a
I’EEG. Il ne peut pas étre classé dans un syndrome épileptique connu, mais il a un
diagnostic d’Epilepsie Généralisée. Enfin il y a le scénario moins commun d’une
femme de 20 ans avec des crises focales avec rupture de contact et des crises de type
absences, avec des décharges épileptiformes intercritiques focales et des pointes-
ondes généralisées a ’EEG, et une IRM normale ; elle a un diagnostic d’Epilepsie
Généralisée et Focale Combinée. Le terme « crise a point de départ non identifié
(inconnu) » est utilisé pour indiquer que le patient a une épilepsie confirmée, mais le
clinicien n’est pas en mesure de déterminer si le type d’épilepsie est focal ou
généralisé parce qu’il n’y a pas suffisamment d’information disponible. Cela peut
étre d0 a de multiples raisons. Si le type de crise(s) est inconnu, alors le type de
I’épilepsie peut étre inconnu pour les mémes raisons bien que les deux ne puissent
pas toujours étre concordants. Par exemple, le patient peut avoir eu plusieurs crises
toniques-cloniques symétriques sans aspects cliniques focaux avec EEG normaux.
Ainsi, le point de depart et le type de crises est inconnu et la personne a une
épilepsie classée comme inconnue aussi. Dans d’autres cas, la description clinique
de la crise peut étre inconnue, et donc elle n’est pas classable, et ’EEG peut étre
non disponible ou impossible a avoir.
3.3.1.2.1.Syndromes épileptiques

Le troisieme niveau de la classification est le diagnostic de Syndrome Epileptique.
Un syndrome épileptique est défini par I’association constante et non fortuite de

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou 13



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

caractéristiques cliniques et para cliniques telles que le type de crises, I’EEG et
I’imagerie. 11 comprend souvent des caractéristiques dépendantes de I'age telles que
I'age de début et de rémission (le cas échéant), les facteurs favorisant les crises, leur
survenue variable en fonction du cycle veille-sommeil et parfois le pronostic
[15,16]. Un syndrome épileptique peut également avoir des comorbidités qui le
caractérisent, telles que la déficience intellectuelle ou une comorbidité
psychiatrique, combinées avec des caractéristiques spécifiques de I’EEG et de
I’imagerie. Il peut avoir des implications ¢étiologiques, pronostiques et
thérapeutiques. Toutefois, il est important de noter qu’un syndrome é€pileptique n'a
pas de correélation parfaite avec un diagnostic étiologique et son but est plutét de
guider la conduite a tenir. 1l existe de nombreux syndromes bien définis, tels que
I'épilepsie absence de 1’enfant ou les syndromes de West et de Dravet, mais il n'y a
jamais eu a ce jour de classification formelle des syndromes épileptiques par la
LICE (ILAE). [17] Le site Web éducatif de la LICE (ILAE) (epilepsydiagnosis.org),
est un excellent outil éducatif et didactigue pour comprendre les criteres
diagnostiques et analyser les vidéos des types de crises et les caractéristiques de
I'EEG de nombreux syndromes établis. Note de la traduction en 2019, R Nabbout :
La task force nosologie de la LICE (ILAE) travaille actuellement sur la définition
des syndromes épileptiques. Les Epilepsies Généralisées ldiopathiques (IGEs,
initiales en anglais) sont un groupe fréquent et reconnu d’épilepsies généralisées.
Les IGE englobent quatre syndromes éepileptiques bien établis : I'épilepsie absence
de I’enfant, 1'épilepsie absence de 1’adolescent (juvénile), I'épilepsie myoclonique
juvénile et [D’épilepsie avec crises toniques-cloniques généralisées isolées
(anciennement connues sous le nom de crises Toniques-Cloniques Généralisées a
I'Eveil mais cette dénomination a ¢ét¢ modifiée, car il s’est avéré que les crises
peuvent se produire a tout moment de la journée). L'intention de supprimer le terme
« idiopathique » de la nomenclature de la classification des épilepsies a été discutée
parce que sa définition était basée sur le concept d’une « épilepsie qui n’a aucune
étiologie connue ou soupconnée autre qu’une prédisposition héréditaire possible
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».[15]Or le terme grec "idios™ se refére a soi-méme, propre et personnel, et est donc
destiné a refléter I'étiologie génétique sans le dire explicitement. Idiopathique peut
donc étre considéré comme un terme imprécis étant donné notre connaissance
croissante et la découverte des génes impliqués dans de nombreuses épilepsies, avec
une hérédité monogénique (avec des variantes pathogénes hérités ou survenant de
novo) ou complexe (polygénique avec ou sans facteurs environnementaux). De plus,
le mot « génétique » peut parfois étre interprété a tort comme synonyme de «
héréditaire ».
Il est donc plus pertinent de se référer a ce groupe de syndromes comme Epilepsies
Genétiques Géneralisees (GGEs, initiales en anglais) quand le clinicien estime qu'il
existe suffisamment de preuves pour cette appellation.
De telles preuves sont basées sur les résultats de la recherche clinique étudiant la
transmission de ces syndromes chez des paires de jumeaux et des familles mais ne
signifie pas que des mutations génétiques spécifiques ont été identifiées. En effet, il
est actuellement rare que la mutation(s) génétique(s) causant I'épilepsie d'un patient
soit déterminée, peut-étre a I'exception du cas des encéphalopathies
développementales et épileptiques infantiles de début précoce ou beaucoup de
patients ont un variant pathogene de novo identifié [18].
Il'y a eu, cependant, une demande importante de conserver le terme IGE. Le groupe
de travail a donc decidé que le terme IGE sera acceptable spécifiguement pour ce
groupe de quatre syndromes épileptiques : I'épilepsie absence de I'enfant, I'épilepsie
absence de 1’adolescent (ou juvénile), I'épilepsie myoclonique juvénile et 1’épilepsie
avec crises toniques-cloniques géneralisées isolées. Dans des cas individuels, le
terme épilepsie génétique généralisée peut étre utilisé lorsque le clinicien est a l'aise
avec I’implication d'une étiologie génétique.

3.3.1.2.2. Epilepsies focales autolimitées :
Il'y a plusieurs épilepsies focales auto-limitées débutant typiquement dans I'enfance.
La plus commune est I'épilepsie auto-limitée (auto-résolutive) avec pointes centro-
temporales, anciennement appelée « épilepsie bénigne a pointes Centro-temporales
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». Ce groupe comprend d’autres syndromes. Les épilepsies occipitales auto-limitées
(auto-résolutives) de l'enfance, avec la forme a début précoce décrite par
Panayiotopoulos et la forme avec début tardif décrite par Gastaut [19] ainsi que
d’autres épilepsies auto-limitées: les épilepsies auto-limitées du lobe frontal [20], du
lobe temporal [21] et du lobe pariétal [22] dont certaines débutent a I'adolescence et
méme a I’age adulte.

Tableau 1: Modifications de la Classification de type de crise entre 1981 et
2017 [23]

1. Changement de « partielle » a « focale »

2. Certains types de crises peuvent étre focale, genéralisée ou a début inconnu.

3. Les crises a début ou apparition inconnue peuvent toujours étre classées.

4. L’¢état de conscience est utilisé comme élément de classification des crises focales.
5. Les termes dyscognitive, partielle simple, partielle complexe, psychique,
secondairement généralisée ont été éliminés.

6. Ces types de crises : focale (hémisphérique) clonique, atonique, myoclonique et les
spasmes toniques sont reconnues avec les crises bilatérales.

7. Ajout de nouveaux types de crises généralisées : absence avec myoclonies
palpébrales, absence myoclonique, spasmes épileptiques cloniques, clonico-tonico-

cloniques, myoclonico-atoniques.

Les figures ci-dessous représentent la classification opérationnelle des types de crise

de 2017 proposée par la ligue internationale contre 1’épilepsie (ILAE).

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou 16




ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

Tableau 2 : Syndromes électro cliniques par age typique de début del’ ILAE
2010(la Berg.2010) [24]

Syndromes électrocliniques organisés par age de debut.
Période Néonatal

Epilepsie néonatale familiale bénigne

Encéphalopathie myoclonique précoce

Syndrome d’Ohtahara

Nourrisson

Epilepsie du nourrisson a crises focales migrantes

Syndrome de West

Epilepsie myoclonique du nourrisson

Epilepsie bénigne du nourrisson

Epilepsie familiale bénigne du nourrisson

Syndrome de Dravet

Encéphalopathie myoclonique des affections non progressives
Enfant

Crises fébriles plus (FS+) (peut debuter chez un nourrisson)
Syndrome de Panayiotopoulos

Epilepsie a crises myoclono atoniques (précedemment astatiques)
Epilepsie bénigne avec pointes centrotemporales

Epilepsie autosomique dominante a crises frontales nocturnes
Epilepsie a crises occipitales de début tardif (Type Gastaut)
Epilepsie avec absences myocloniques

Syndrome de Lennox-Gastaut

Encephalopathie épileptique avec pointes-ondes continues au cours du sommeil
b

Syndrome de Landau-Kleffner

Epilepsie-absences de 1’enfant

Adolescence —Adulte

Epilepsie-absences de 1’adolescent

Epilepsie myoclonique juvénile

Epilepsie a crises généralisees tonico—cloniques predominantes
Epilepsie myoclonique progressive

Epilepsie autosomique dominante avec crises a symptomatologie auditive
Autres formes d’épilepsie temporale familiale

Epilepsies dont 1’age de début est moins spécifique

Epilepsie focale familiale a foyer variable (enfant et adulte)
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Epilepsies réflexes

Constellations

Epilepsie temporale mésiale avec sclérose hippocampique

Syndrome de Rasmussen

Epilepsie a crises gelastiques et hamartome hypothalamique
Hemiconvulsion—-hémiplegie—épilepsie

Epilepsies qui ne peuvent pas étre classees dans une des catégoriessus citées et
qui peuvent étre reconnues par la présence ou I’absence d’une anomalie
structurelle ou métabolique (présume causale) et sur la base du mode de début
de la crise (généralisées vs. Focales)

Epilepsies en relation avec une anomalie structurale-metabolique
Malformations du developement cortical (hémimeégalencephalie,
hétérotopies,etc.)

Syndrome Neurocutané (Sclérose tubéreuse, Sturge-Weber, etc.)
Tumeur

Infection

Traumatisme

Angiome

Souffrance périnatale

Accident vasculaire

Etc...

Epilepsies de causes inconnues

Conditions associées a des crises épileptiques et qui ne sont pas
diagnostiquées comme une forme d’épilepsie

Crises néonatales bénignes

Crises fébriles

b Appelé également Etat de mal électrique au cours du sommeil lent.

a Les syndromes électrocliniques sont définis indépendamment de 1’étiologie.
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3.3.2. Diagnostic des crises épileptiques
3.3.2.1. Diagnostic positif :
Le diagnostic de CE doit étre évoqué devant la survenue brutale et inopinée d’un
épisode bref et stéréotypé dont les différentes s€quences semblent s’enchainer selon
une progression logique [22]. Lorsque la conscience est altérée pendant la crise :
- Les meilleurs signes en faveur d’une crise généralisée tonico-clonique
(CGTC) sont la présence d’une obnubilation postcritique. Une asthénie intense et
des courbatures musculaires sont également évocatrices [25].
- Une amnésie totale couvrant une période isolée de rupture de contact oriente, soit
vers une absence, soit vers une CPC. Dans cette derniére situation, il existe un retour
progressif a un niveau de conscience normale [25].
3.3.2.2. Diagnostics différentiels :
Les principaux diagnostics différentiels des crises d’épilepsie du sujet dgé sont :
» La syncope d’origine cardiaque,
L’hypotension orthostatique,
L’accident ischémique transitoire,
L’ictus amnésique,
Le syndrome confusionnel quelle que soit sa cause,
L hypoglycémie aigué,
Les encephalopathies métaboliques et toxiques,
Les drop-attacks,

Les migraines avec aura,

V V V V V V V V V

Les troubles du sommeil (notamment paradoxal, le syndrome des jambes sans
repos),

> Les troubles psychiatriques.
A contrario, une grande partie de ces diagnostics différentiels peuvent également
étre la cause des CE [26].
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Particularité en pédiatrie
i. Chez le nouveau-né [27, 28] :
» Les trémulations
> Les clonies du sommeil
ii.  Chez le nourrisson [27,28]
> le spasme du sanglot
» L’hypertonie vagale
lii. Chez I’enfant [29]

» Lasyncope

> Lestics

» La crise migraineuse

» Les clonies de I’endormissement

> Les terreurs nocturnes, les cauchemars

» L’hystérie

3.3.3. Examens complémentaires :

Diverses explorations sont nécessaires dans le bilan d’une épilepsie.
L’¢électroencéphalogramme (EEG) et ses differentes modalités sont les explorations
les plus régulierement pratiquées. Les explorations morphologiques sont
actuellement dominées par I’Imagerie par résonance magnetique (IRM) tandis que
I’imagerie fonctionnelle est surtout utile dans le bilan pré chirurgical. D’autres
explorations (magnétoencéphalographie, spectroscopie en résonance magnetique,
IRM fonctionnelle) sont en cours d’évaluation dans les structures de recherches
[12].

3.4. ETIOLOGIE
A partir du moment ou le patient présente sa premiére crise d'épilepsie, le clinicien
doit viser a déterminer I'étiologie de cette épilepsie. Différents groupes étiologiques
ont été reconnus en mettant l'accent sur ceux qui ont des implications
thérapeutiques. Souvent, la premiére investigation menée implique la neuro-
imagerie, idéalement I’IRM lorsque disponible. Cela permet au clinicien de
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diagnostiquer une étiologie structurelle a I’origine de I'épilepsie du patient. Les cing
autres groupes étiologiques sont géneétiques, infectieux, métaboliques et
immunitaires, ainsi qu'un groupe de cause inconnue (Fig. 1). L'épilepsie d'un patient
peut étre classée dans plus d'une catégorie étiologique ; les étiologies ne sont pas
hiérarchiques et I'importance donnée au groupe étiologique du patient peut dépendre
de la circonstance. Par exemple, un patient atteint de sclérose tubéreuse a une
étiologie structurelle et génétique ; I'étiologie structurelle est critique pour la
chirurgie de I'epilepsie tandis que I'étiologie génetique est majeure pour le conseil
génétique et l'indication de nouvelles thérapies telles que les inhibiteurs de la voie
mTOR.
3.4.1. Etiologie structurelle

Le concept d’étiologie structurelle n’est qu'une anomalie structurelle a un risque
sensiblement accru d'étre associée a l'epilepsie [17]. L’étiologie structurelle est
évoquee quand des anomalies structurelles sont visibles sur I’IRM morphologique et
quand I'évaluation électroclinique avec les résultats de I’imagerie ménent a une
conclusion que I'anomalie structurelle vue sur I’imagerie est la cause probable des
crises du patient. Des étiologies structurelles peuvent étre acquises telles que
I'Accident vasculaire cerébral (AVC), le traumatisme cranien et l'infection, ou
génétiques telles que de nombreuses malformations du développement cortical. Bien
qu'il y ait une base génétique a ces malformations, 1’anomalie structurelle sous-tend
I'épilepsie du patient. L'identification d'une lésion structurale subtile exige des
¢tudes d’IRM utilisant des protocoles spécifiques dédiés a 1’épilepsie [30]. Il existe
des associations bien connues dans les épilepsies avec une étiologie structurale,
comme par exemple I’association fréquente des crises mésiales du lobe temporal
avec la sclérose hippocampique. D'autres associations clés incluent des crises
gelastiques avec les hamartomes hypothalamiques, le syndrome de Rasmussen, et le
syndrome d’hémi convulsion-hémiplégie- épilepsie. La reconnaissance de ces
associations est importante pour s'assurer que I’imagerie du patient a été
soigneusement examinée a la recherche de I’anomalie structurale speécifique
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attendue dans le cadre de cette épilepsie ou syndrome. Ceci souligne la nécessité de
considérer la chirurgie de I'épilepsie si le patient ne répond pas au traitement
médical. La base sous-jacente d'une anomalie structurelle peut étre génétique ou
acquise, ou les deux. Par exemple, la polymicrogyrie peut étre secondaire a des
mutations dans des géenes tel que GPR56, ou acquise, secondaire a une infection
intra-utérine par le cytomégalovirus [31]. Les causes structurelles acquises
comprennent I'encéphalopathie anoxo-ischémique, le traumatisme, l'infection et les
accidents vasculaires cérebraux.

Lorsqu'une étiologie structurelle a une base génétique bien définie comme la
sclérose tubéreuse de Bourneville, qui est causée par des mutations dans les genes
TSC1 etTSC2 codant respectivement pour I’hamartine et la tuberine, les deux termes
étiologiques, épilepsie structurelle et génétique, peuvent étre utilisés.

3.4.2. Etiologie génétique :

Le concept d'épilepsie génétique est qu'elle résulte directement d'une mutation
génétigue connue ou présumée entrainant une maladie ou les crises sont un
symptdme central. Les épilepsies pour lesquelles une étiologie génétique est
impliquée sont tres diverses et, dans la plupart des cas, les genes sous-jacents ne
sont pas encore connus. Tout d'abord, une étiologie génétique peut étre basée
uniquement sur des antécédents familiaux d'une pathologie autosomique dominante.
Par exemple, dans le syndrome d’épilepsie néonatale familiale benigne, la plupart
des individus d’une famille sont porteurs de mutations d'un géne codant pour un
canal du potassium, KCNQ2 ou KCNQ3 [32]. Inversement, dans le syndrome
d'épilepsie autosomique dominant nocturne de lobe frontal, la mutation n’est connue
que dans une petite proportion d'individus atteints a ce jour [33]. Deuxiémement,
une étiologie génétique peut étre suggérée par la recherche clinique dans les
populations avec le méme syndrome, comme pour 1’épilepsie d'absence de I’enfant
ou I'épilepsie myoclonique juvénile. Troisiemement, une base moléculaire peut
avoir été identifiee et impliquer un géne unique ou ayant un effet majeur. Il y a un
nombre croissant de patients présentant des anomalies genétiques connues causant
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des épilepsies de gravité variable. La génétique moléculaire a permis l'identification
de la mutation causale dans un grand nombre de génes de I'épilepsie, le plus souvent
survenant de novo, dans 30% a 50% des nourrissons atteints d'encéphalopathies
développementales et epileptiques séveres [18].

L'exemple le plus connu est le syndrome de Dravet dans lequel plus de 80% des
patients ont une variante pathogéne du gene SCN1A. Fait important, une étiologie
monogénique peut causer un éventail d'épilepsies modérées a séveres, telles les
mutations SCN1A qui sont associées au syndrome de Dravet et a I'Epilepsie
Génétique avec Crises Fébriles Plus (GEFS+), et peut avoir des implications pour le
traitement [34,35].

Comprendre le spectre phénotypique associé aux mutations d'un gene spécifique est
critique car la découverte d'une mutation dans un gene spécifique peut ne pas, a elle
seule, permettre d’établir le pronostic. L'interprétation de son importance doit étre
considérée dans le contexte de la présentation électroclinique. Ainsi, a ce jour, la
majorité des génes montrent une hétérogénéité phénotypique et la majorité des
syndromes révelent une hétérogéneite genétique.

Lorsque I'épilepsie présente une transmission complexe, ce qui implique de
multiples genes avec ou sans contribution environnementale, des variants de
susceptibilité peuvent étre identifiés. lls contribuent a la causalité mais sont
insuffisants seuls pour provoquer I'épilepsie [36, 37]. Dans ce contexte, il peut n'y
avoir aucune histoire familiale de crises car les autres membres de la famille n‘ont
pas assez de variants causant I'épilepsie pour étre atteints. Il est important de
comprendre que génétique n’est pas synonyme de transmis ou héréditaire. Un
nombre croissant de mutations de novo est identifieé dans les épilepsies sevéres et
moins séveres [38-39].

Cela signifie que le patient a une nouvelle mutation survenue chez lui, et qu’il est
donc peu susceptible d'avoir des antécédents familiaux de crises et n'a pas hérité de
la mutation génétique de ses parents. Néanmoins, ce patient a aussi une forme
transmissible d'épilepsie parce que, si I'individu a une mutation dominante de novo,
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sa progéniture aura un risque de 50% d'hériter de la mutation. Mais ceci ne signifie
pas nécessairement que ses enfants auront une épilepsie car I’expression de la
maladie (I’épilepsie) dépendra de la pénétrance de la mutation.
Pour aller plus loin, les patients peuvent présenter un mosaicisme pour une
mutation. Cela signifie qu'ils ont deux populations de cellules, avec une population
ayant la mutation et l'autre ayant I’alléle sauvage (normal). Le mosaicisme peut
avoir un impact sur la sévérité de 1’épilepsie avec des taux de mosaicisme plus
faibles entrainant une séverité moindre, comme le montrent les études SCN1A [40].
Une étiologie génétigue n'exclut pas une contribution environnementale. 1l est bien
admis que les facteurs environnementaux contribuent aux crises epileptiques ; par
exemple, de nombreuses personnes avec épilepsies sont plus susceptibles d'avoir des
crises suite a la privation de sommeil, au stress et a la maladie. Une étiologie
genétique se refere a une variante pathogene (mutation) d'effet significatif en
causant I'épilepsie de I'individu.

3.4.3. Etiologie infectieuse :
Les étiologies infecticuses sont 1’étiologie la plus fréquente des épilepsies dans le
monde [41]. Le concept d’une étiologie infecticuse est qu’elle résulte directement
d'une infection connue dans laquelle les crises sont un symptome central. Une
étiologie infectieuse est évoquée chez un patient avec épilepsie, et non chez un
patient avec des crises se produisant dans le cadre d'une infection aigué comme la
méningite ou I'encéphalite. Parmi les exemples les plus courants dans des régions
spécifiques du monde, citons la neurocysticercose, la tuberculose, le VIH, le
paludisme cérébral, la panencéphalite subaigué sclérosante, la toxoplasmose
cérébrale et les infections materno-foetales telles que le virus Zika ou le
cytomégalovirus. Ces infections ont parfois une corrélation structurelle. Une
étiologie infectieuse comporte des implications spécifiques de traitement. Une
étiologie infectieuse peut également se référer au développement post-infectieux de
I'épilepsie, comme I'encéphalite virale avec crises séquellaires a la suite de
I'infection aigue.

Thése de médecine 2020-2021 M. TRAORE Mamadou 24



ASPECT EPIDEMIOLOGIQUE, CLINIQUE ET ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUE DE L'EPCT

3.4.4. Etiologie métabolique :
Plusieurs désordres métaboliques sont associés a I'épilepsie. Ce cadre étiologique est
en pleine expansion et une meilleure compréhension du spectre phénotypique est
entrain d’émerger. Le concept d'épilepsie métabolique est qu'elle résulte directement
d'un désordre meétaboliqgue connu ou présumé dans lequel les crises sont un
symptdme central du désordre. Les causes metaboliques se referent a un défaut
métabolique bien défini avec des altérations biochimiques comme la porphyrie,
I'urémie, les amino-acidopathies ou les crises pyridoxino-dépendantes. Dans de
nombreux cas, les troubles métaboliques sont dus a un défaut génétique. Il est
probable que la grande majorité des epilepsies métaboliques ont une base génétique,
mais certaines peuvent étre acquises tel que le déficit en folate. L'identification des
causes métaboliques spécifiques de I'épilepsie est extrémement importante en raison
des implications thérapeutiques spécifiques et de la prévention potentielle de la
déficience intellectuelle.

3.4.5. Etiologie immune :
Une épilepsie est dite d’étiologie immune quand elle résulte directement d'un
trouble immunitaire dans lequel les crises sont un symptome majeur de la maladie.
Plusieurs épilepsies immunes ont été récemment identifiées avec des présentations
caractéristiques chez les adultes et les enfants [41]. Une étiologie immune peut étre
évoquée quand il y a des preuves de l'inflammation auto-immune du systeme
nerveux central. Le diagnostic de ces encéphalites auto-immunes est en constante
augmentation, di en particulier a un meilleur acces aux dosages des anticorps. Les
exemples incluent I'encéphalite a anticorps anti récepteur NMDA (N-methyl-D-
aspartate) et I'encéphalite a anticorps anti-LGI1 [42]. Avec I'émergence de ces
entités, ce sous-groupe étiologique mérite une catégorie spécifique, en particulier
compte tenu des implications thérapeutiques avec des immunothérapies ciblées.

3.4.6. Etiologie Inconnue :
Inconnu signifie que la cause de I'épilepsie n'est pas encore connue. Il reste
beaucoup de patients avec une épilepsie pour laquelle la cause n'est pas connue.
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Dans cette catégorie, il est impossible de faire un diagnostic spécifique en dehors de
la sémiologie électroclinique permettant par exemple de définir que c’est une
épilepsie du lobe frontal. Les épilepsies pour lesquelles une cause peut étre trouvée
dépendent des possibilités de I'évaluation disponible pour le patient. Cela différe
selon les systéemes de santé et les différents pays et, espérons-le, s'améliorera au fil
du temps dans les pays avec des ressources limitées.
3.4.7. Comorbiditeés :
On est de plus en plus conscient du fait que bon nombre des épilepsies sont
associées a des comorbidités comme les troubles d'apprentissage, les probléemes
psychologiques et comportementaux (Fig. 1 ovale verticale a gauche). Ceux-ci vont
des difficultés d'apprentissage subtiles a la déficience intellectuelle, en passant par
les comorbidités psychiatriques comme les troubles du spectre autistique et la
depression, en passant par les désordres psychosociaux. Dans les épilepsies les plus
séveres, une gamme complexe de comorbidités peut survenir, y compris des déficits
moteurs tels que la paralysie cérebrale ou la détérioration de la démarche, des
mouvements anormaux, une scoliose, des troubles du sommeil et des desordres
gastro-intestinaux. Comme I'étiologie, il est important que les comorbidités soient
recherchées pour chaque patient épileptique a chaque étape de la classification,
permettant I'identification précoce, le diagnostic et la prise en charge appropriée du
trouble.
3.5. NOUVELLE TERMINOLOGIE ET DEFINITION
3.5.1. Encéphalopathies développementales et épileptiques :
Le terme « encéphalopathie épileptique » a été défini dans D’article de Berg et al.
2010 comme la situation ou l'activité épileptique elle-méme contribue a de graves
déficiences cognitives et comportementales au-dela de ce que la pathologie sous-
jacente seule (p. ex. une malformation corticale) pourrait provoquer [17]. Les
déficiences globales ou sélectives peuvent s'aggraver avec le temps.
Ces déficiences peuvent étre de gravités variables et peuvent survenir a tout age et
dans toutes les épilepsies.
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Le concept d'encéphalopathie epileptique devrait étre utilisé plus largement pour les
épilepsies graves a debut dans la petite et grande enfance. De nombreux syndromes
épileptiques associés a l'encéphalopathie ont une étiologie génétique, comme le
syndrome de West, ou il y a une hétérogenéité génétiqgue marquée, et
I'encéphalopathie épileptique avec pointes ondes continues pendant le sommeil
(POCS), ou les premiers genes ont commencé a émerger [18]. Ces syndromes
peuvent aussi avoir une cause acquise, comme I'encéphalopathie hypoxique-
iIschémique ou un accident vasculaire cérébral, ou étre associés a une malformation
du développement cortical, qui peut également avoir une étiologie génétique ou
acquise. Le concept d'encéphalopathie épileptique peut également étre appliqué a
des maladies monogénique, comme 1’encéphalopathie liées aux mutations du gene
CDKL5 et CHD2. Cependant, un géne donné peut causer une encéphalopathie
épileptique chez certains individus et une epilepsie auto-limitée (auto-résolutive)
chez d'autres ; les exemples incluent SCN1A, SCN2A, SLC2A1, KCNQ2, KCNAZ2 et
CHD2. Dans une encéphalopathie épileptique, l'activité épileptiforme abondante
interfere avec le développement, provoquant souvent un ralentissement cognitif et
une régression, et est parfois associée aux comorbidités psychiatriques et
comportementales. L'activité épileptique peut entrainer une régression chez une
personne ayant un développement préalablement normal. Chez un patient ayant un
retard préexistant, cette activité epileptique peut aussi provoquer une régression
surajoutée a son niveau développemental et cognitif préexistant. Un élément clé du
concept est que I'amélioration de l'activité épileptiforme peut potentiellement limiter
les conséquences développementales et cognitives. Il s'agit d'un élément crucial d'un
point de vue clinique et qui transparait souvent dans les observations des familles et
des cliniciens.

Beaucoup de ces anomalies génétiques graves ont également des conséguences
développementales résultant directement de I'effet de la mutation génétique, en plus
de I'effet potentiel de I'activité epileptique sur le développement. Ceci se manifeste
de plusieurs facons : Il peut y avoir un retard de développement préeexistant,
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compliqué apreés le début des crises ou a I’occasion de crises prolongées par une
stagnation ou une régression des capacités cognitives.

Dans d'autres cas, le ralentissement du développement peut se produire chez un
patient ayant un développement normal, le ralentissement émergeant avant
I’apparition d'une activité épileptique importante a 'EEG. Un exemple bien connu
est I'encéphalopathie du syndrome de Dravet, dans laquelle le ralentissement ou la
régression développementale se produit entre un et deux ans, a un moment ou
l'activité épileptique a I’EEG n'est pas encore majeure. Ceci suggere une
composante développementale en plus d'une composante épileptique, les deux étant
lies a une mutation du gene SCN1A dans plus de 80% des cas. Dans un troisieme
groupe, I'épilepsie peut s’arréter relativement tot dans I’évolution de 1'enfant mais
les conséquences développementales peuvent persister, comme dans certains cas
d’encéphalopathie avec mutations de KCNQ2 ou I'encéphalopathie de STXBP1. Ces
observations, pertinentes pour bon nombre des encéphalopathies génétiques,
suggerent qu'un élargissement de la terminologie pour inclure le mot «
développemental » permet de reconnaitre que les deux aspects peuvent jouer un réle
dans la présentation clinique. Ces concepts sont majeurs pour comprendre le
processus de la maladie, tant pour les familles que pour les cliniciens. Il est donc
proposé que le terme « encéphalopathie développementale et épileptique » soit
utilisé le cas échéant et puisse étre appliqué aux personnes de tout age. Ceci permet
I'utilisation de lI'un ou l'autre ou des deux termes: encéphalopathie développementale
ou il y a juste le trouble développemental sans que 1’activité épileptique fréquente
soit liee a la régression ou au ralentissement du développement ; I'encéphalopathie
épileptique ou il n'y a aucun retard de développement préexistant et ou la mutation
géneétique n'est pas sensée causer en elle-méme le ralentissement cognitif; et enfin
I'encéphalopathie développementale et épileptique ou les deux facteurs jouent un
role. Souvent, il est difficile de déterminer quelle composante, épileptique ou
développementale, contribue le plus au tableau clinique d'un patient. Beaucoup de

patients présentant ces troubles ont été précédemment classes comme ayant des
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« épilepsies géneéralisees symptomatiques » ; cependant, ce terme ne sera plus
employé car il a été utilisé pour un groupe de patients hautement hétérogéene. Ce
terme a été utilisé pour des patients présentant des encéphalopathies
développementales avec épilepsie (par exemple une déficience intellectuelle avec
crises d'épilepsie), des encéphalopathies épileptiques, des encéphalopathies
développementales et épileptiques, ou encore des patients présentant une épilepsie
généralisée ou une épilepsie généralisée et focale combinée. La nouvelle
classification permettra une classification plus précise de I'épilepsie de ces
personnes. Dans de nombreux cas, lorsqu'une mutation génétique d'effet majeur est
identifiée, bon nombre des encéphalopathies développementales et épileptiques bien
reconnues peuvent étre appelées par le nom de leur géne causal avec le mot
encéphalopathie qui précéde le gene, tels que « encéphalopathie STXBP1 » ou «
encéphalopathie KCNQ2 ». Ceci est particulierement important lorsqu'il s'agit d'une
maladie génétique ou les génes sont associés a la fois a des épilepsies séveres et
auto-limitées (auto résolutives), telles que KCNQ2 ou SCN2A. De cette facon, le
terme « encéphalopathie » peut étre utilisé pour désigner la forme grave de la
maladie associée a une deficience intellectuelle.

3.5.2. Auto-limité et pharmaco-sensible :
Avec la reconnaissance croissante de I'impact des comorbidités des épilepsies sur la
vie d'un individu, il s’est avéré que le terme « bénin » puisse sous-estimer ce
fardeau, particulierement dans les syndromes d'épilepsies moins séveres, comme
I'épilepsie a pointes centro-temporales et 1'épilepsie absence de 1’enfant (CAE). En
dépit de leur description et interprétation comme des syndromes
« Bénins », la premiere peut étre associée a des troubles cognitifs transitoires ou
durables [43, 44] et la deuxiéme a des conséquences psychosociales importantes, tel
que le risque accru de grossesse precoce [45].
L’article de Berg et al. de 2010[17] suggérait de nouveaux termes pour démembrer
les élements impliqués dans le terme « bénin ». Ainsi, « bénin », en tant que
description de I'épilepsie, est remplacé a la fois par « auto-limité (auto-résolutif) » et
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« pharmaco-sensible », chacun remplacant une composante différente de la
signification de bénin. « Auto-limité (auto-résolutif) » se référe a la probable
résolution spontanée d'un syndrome. La « pharmaco-sensibilité » signifie que le
syndrome sera susceptible d'étre contrélé avec la thérapie antiépileptique
appropriée. Il est important de reconnaitre, cependant, qu'il y aura des personnes
atteintes de ces syndromes qui ne seront pas répondeurs aux thérapies. Comme
indiqué précédemment, il n'y a aucune classification formelle des syndromes par la
Ligue, mais nous nous attendons a ce que cette classification des syndromes
apportera ce changement et que le terme bénin sera remplacé dans les noms des
syndromes spécifiques. Les termes « malin » et « catastrophique » ne seront plus
utilisés ; ils seront retirés du lexique de I'épilepsie en raison de leurs connotations
graves et dévastatrices.
On espéere que cette nouvelle Classification des Epilepsies sera utile a la
communauté des épileptologues, menant a un meilleur diagnostic, a une meilleure
compréhension de I'étiologie et des thérapies ciblées pour la maladie du patient. Il
est a noter que, méme lorsque I'étiologie est clairement définie, le mécanisme sous-
jacent produisant les crises récurrentes reste toujours a élucider. Avec I'avenement
de progreés significatifs dans la compréhension de la neurobiologie des crises et des
épilepsies, il y a eu des changements majeurs de paradigmes dans les concepts qui
sous-tendent la classification.
Cette Classification est concue pour refléter la compréhension actuelle, de sorte
gu'elle soit pertinente pour la pratique clinique en tant qu'outil primordial pour la
communication dans les domaines de la clinique et de la recherche.

3.6. TRAITEMENT

3.6.1. BUT :

-Supprimer les crises épileptiques ou diminuer leur fréquence et/ou leur sevérité.

-ameliorer la qualité de vie du patient épileptique
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3.6.2. MOYENS :
3.6.2.1. Médicamenteux : médicament antiépileptique(MAE)
3.6.2. Mécanisme d’action des antiépileptiques :

On distingue globalement trois principaux mécanismes d’action des MAE :

o Effet stabilisante de la membrane neuronale par blocage des canaux ionique
voltage-dépendant (canaux calcique, canaux sodique) du cerveau,

e Augmentation de I’action inhibitrice de I’acide gamma aminobutyrique (GABA)
par action agoniste sur les récepteurs GABAergique ou par inhibition de la
degradation ou de la recapture synaptique du GABA,

e Atténuation de I’excitation glutamatergique par la diminution de la quantité
disponible de glutamate ou par blocage direct des récepteurs glutamatergique
[46].
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3.6.3. Antiépileptique classique ou majeurs Il en existe 4 :
Phénobarbital(PB), Phenytoine(PHT), Carbamazepine(CBZ), et Valproate de
sodium(VPA) [46]

MAE classique | Posologie | Contre-indication Précaution d’emploi
oumajeur
Phénobarbital -Adulte : Porphyries ; | Adjonction
(Gardénal) 3mg/kg/j insuffisance systématique de la
-Enfant : Respiratoire  séveres | vitamine D et de ’acide
4mg/kg/j ;ATCD folique chez I’enfant ;
en 1lou 2 |d’hypersensibilité risque de syndrome
prise/j aux barbituriques hémorragique chez le
et au gluten ; nouveau-née. Ne pasarréter
deéficit en G6PD brutalement : risque
d’¢état de mal epileptique
Phenytoine (Di- | Adulte : Hypersensibilité Surveillance de la
Hydan) 3mg/kg/j au produit ; bloc NFS ; adjonctionsystématique
-Enfant : sino auriculaire ; de la vitamine D et I’acide
8mg/kg/j allaitement ; folique si
méthotrexate ; traitement au long cours
saquinavir
Carbamazepine( | Adulte : Allergie connu Surveillance du bilan
Tegretol) 3mg/kg/j au produit ; bloc hépatique et NFS ;
Enfant auriculo-ventriculaire | risque de syndrome
10a 20 |; association au | hémorragique chez le
20mg/kg/j | IMAO ; nouveau-né (adjonction
méfloquine de la vitamineK a la
naissance) ; glaucome a angle
ferme
Valproate de Per 0s : | Hépatite aigue Bilan hépatique initial
sodium(Depakin | 20a30mg/k | ou chronique ; puis tous les mois
e) g/jen 2 ou | allergique connu pendant 6mios ; bilan
3prises au produit. rénal initial
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3.6.4. Les antiépileptiques d’appoints :

Les Benzodiazépines ont un effet antiépileptique majeur et immeédiat sur tous les
types de crise.
Le Diazépam(Valium) et le clonazépam (Rivotril) en intraveineuse sont utilisés dans
le traitement d’urgence des crises Sérielles ou des états de mal. Le Diazépam par
voie rectale est utile dans la prévention et le traitement des convulsions fébriles
prolongées [46].
Le Clobazam (Urbanyl) et le nitrazépam (Mogadon) per os sont utile en traitement
adjuvant de certaines épilepsies rebelle ou dans d’autres indications : traitement
intermittent de certaine épilepsie a recrudescence cataméniale, traitement de certaine
épilepsie morphéique [46].

3.6.5. Nouvelles molécules antiepileptiques :
Elles sont indiquées principalement pour les patients mal contréles par les molécules
antiepileptique classiques ou qui presentent une intolérance a ces médicaments. On
peut citer :
Vigabatrin ou gama-vynil-gaba(GVG) : Sabril
Felbamate(FBM) : Taloxa
Gabapentine(GBP) : Neurontin
Lamotrigine(LTG): Lamictal
Tiagabine (TGB): Gabitril
Topiramate (TPM): Epitomax
Fosphénytoine(FOS) : prodilantin
Oxcarbazépine(OXC) : Trileptal
Lévetiracetam(LTR): Keppra

3.6.6. Autres médicaments antiépileptiques
L’éthosuximide(ETH), Zarontin : spécifiquement actif contre les absences typiques.
Il peut étre utile dans le traitement des absences atypiques, les myoclonies.
La Primidone(PRM) : Mysoline

La Pheneturide
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L’orténal
Le Progabide
Le Prednisolone ou hydrocortisone [46].

3.6.7. Le traitement Chirurgical :
Le traitement chirurgical des épilepsies, connait actuellement, en Europe et en
Amérique du nord, un important développement. Il vient classiqguement pallier les
¢checs du traitement médical et s’adresse essentiellement aux épilepsies partielles
pharmaco résistantes [47].
La chirurgie doit étre précocement indiquée dans certaines circonstances
concurrengant rapidement le concours au traitement médicamenteux. Elle est en
effet d’efficacit¢ remarquable dans certains cas d’épilepsie défavorable sous
traitement médicamenteux [48].
Elle est indiquee pour des interventions palliatives ou curatives [48]

3.6.8. La psychothérapie :

Elle a une place importante dans la prise en charge des patients epileptiques [49].
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PARTI 2

Epilepsie bénigne avec pointes centrotemporales
1. Caractéristiques cliniques

Dans sa forme typique, cette épilepsie se caractérise par 1’apparition de crises
focales de la région operculaire, avec déviation de la commissure labiale, clonies
péribuccales unilatérales, s’étendant parfois au membre supérieur, et inférieur, plus
rarement généralisées, survenant a 1’endormissement ou au réveil. Les crises diurnes
sont trés rares. Ces crises focales sensitivomotrices de durée habituellement breve
sont souvent suivies d’une anarthrie, avec bavage transitoire, parfois d’un déficit
d’un membre supérieur, et sont bien décrites par ’enfant. Dans 70 % des cas, leur
fréquence n’excéde pas une a deux par an.

2. Aspect de I’électroencéphalogramme

L’EEG intercritique est caractéristique et permet de faire un diagnostic rapide,
lorsqu’il est réalisé a 1’état de veille et de sommeil. Il montre un rythme de fond
normal sur lequel se greffent des pointes diphasiques dans les régions
centrotemporales, activées dans le sommeil, parfois bilatérales, asynchrones.

De rares enregistrements percritiqgues de crises ont été rapportés : dans ces
conditions, la crise débute par des rythmes rapides suivis de pointes dans la région
rolandique controlatérale du coté clinique de la crise. Progressivement, 1’amplitude
des anomalies augmente avant 1’apparition d’ondes lentes et de polypointes-ondes.

3. Formes cliniques, diagnostic différentiel

Dans leur forme active, et leur forme atypique qui survient dans 20 % des cas, les
crises peuvent étre plus fréquentes. Elles sont parfois associées a une déficience
légére, ou des troubles severes du langage oral préexistants, ou parfois des lésions
cerébrales précoces. L’EEG retrouve des pointes diphasiques intercritiques plus
fréquentes, bilatérales, asynchrones, tres activées dans le sommeil, parfois associées
a un ou plusieurs foyers d’ondes lentes. Plus rarement, 1’épilepsie partielle atypique
bénigne est caractérisée par I’apparition de crises diurnes avec myoclonies négatives
(atonie brusque d’un membre supérieur), ou a type d’absences atypiques avec
chutes, parfois des clonies péribuccales intermittentes et des crises focales nocturnes
rares. L’EEG montre alors des pointes-ondes de grande amplitude, bisynchrones, «
pseudo-généralisées » lors de la veille, associées a un ou plusieurs foyers d’ondes
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lentes, et une forte activation des pointes-ondes dans le sommeil avec un caractere
rythmique subcontinu [50, 51].

Ces formes tres actives, et atypiques, sont trés souvent associées a des modifications
comportementales avec hyperactivite, déficit d’attention, voire des déficits cognitifs
acquis transitoires [52]. Elles peuvent dans de rares cas évoluer vers une
encéphalopathie épileptique avec pointes-ondes continues du sommeil lent (EPOCS)

4. Causes et données genétiques

Le caractere familial est important dans les épilepsies bénignes avec pointes
centrotemporales (BECTS) mais il ne s’agit pas, le plus souvent, d’une hérédité de
type monogénique mais probablement plutét multifactorielle. Plusieurs travaux ont
suggeré I’implication de certains génes ou de microremaniements chromosomiques
dans la susceptibilité aux BECTS [53-54]. L’avancée la plus importante a été la
mise en évidence, par plusieurs consortiums internationaux, de mutations du géene
GRIN2A, codant la sous-unité GLUN2A du récepteur au glutamate de type N-
méthylD-aspartatique (NMDA) chez des patients (et en particulier des formes
familiales) présentant une épilepsie focale avec activation importante pendant le
sommeil associée a des troubles cognitifs prédominant au niveau du langage [55-
56]. L’identification des mutations de GRIN2A a donc permis d’apporter un
substratum  biologique au continuum électroclinique formé par les
BECTS/syndrome de Landau-Kleffner/EPOCS, dont I’existence avait été suggérée
depuis longtemps [57]. La majorité des patients sporadiques (sans histoire familiale)
ne présente toutefois pas de mutation de GRIN2A et il est vraisemblable que
d’autres génes restent encore a identifier.

5. Pronostic

Quel que soit le degré de sévérité de cette épilepsie, la guérison survient toujours
avec un arrét des crises avant la fin de I’adolescence, parfois méme avant I’age de
10 ans. Des troubles cognitifs peuvent persister, notamment lorsqu’ils préexistaient
a I’épilepsie (comorbidité).
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NOTRE ETuDE
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4, NOTRE ETUDE
4.1. METHODOLOGIE
4.1.1. Cadre de I’étude
Notre étude s’est déroulée dans le Département de Pédiatrie du Centre Hospitalier
Universitaire Gabriel Touré et a la Cliniqgue Médicale Kaidara.
4.1.1.1. Le Département de Pediatrie : il se compose de :

Un service de pédiatrie générale : qui comprend :
Une unité d’oncologie pédiatrique
Une unité de pédiatrie |
Une unité de pediatrie 11
Une unité de pédiatrie 1V
Les services des urgences et néonatologie : qui comprennent
Le service des urgences pediatriques
La néonatologie et I’unité Kangourou
-Un hopital de jour : composé :

v Un centre d’excellence assurant la prise en charge des enfants infectés par

le VIH et le suivi des enfants nés par des méres séropositives ;

v" Une unité pour la prise en charge nutritionnelle(URENI) ;

v Une unité pour le suivi des enfants drépanocytaires ;

v" Une unité pour le suivi des enfants atteints de pathologie oncologique.

v" Une unité pour les consultations externes

4.1.1.2. La Clinique Médicale Kaidara :

Située a Bamako dans la commune II, a I’Hippodrome I, rue Nelson Mandela, la
Clinique Médicale Kaidara a été créée le 25 Décembre1992,
Le personnel est composé de :
-6 médecins
-6 infirmiers
-1 laborantin
Les activités meneées sont :
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La consultation en medecine genérale et en médecine specialisee comme la
pédiatrie, la neuropédiatrie, la neurologie, la psychiatrie, la cardiologie, la
gynécologie.

4.1.2. Population d’étude
Notre étude a porté sur 70 patients qui ont consultés dans le Département de la
Pediatrie du CHU Gabriel Touré et qui répondaient a nos critéres d’inclusion.

4.1.3. Type d’étude et période d’étude :
I1 s’agit d’une étude rétrospective, descriptive portant sur les enfants de 2 a 15 ans
suivis pour épilepsie a pointes centro-temporales du centre hospitalier universitaire
Gabriel Touré et de la cliniqgue Kaidara sur une peériode allant de janvier 2015
jusqu’a décembre 2019.

4.1.4. Criteres d’inclusion :
Nous avons inclus dans notre étude tous les enfants ayant consulté dans le
Département de la Pédiatrie du CHU Gabriel Touré ou a la Clinique Kaidara
répondant a la définition de 1’épilepsie a pointes centrotemporales (EPCT), qui ont
réalisé un EEG et chez qui la confidentialité des dossiers a été respectée.

4.1.5. Criteres de non inclusion :
N’ont pas été inclus dans notre étude les enfants ayant une EPCT associée a une
infirmité motrice cérébrale et un retard de développement psychomoteur ou qui
n’ont pas réalis¢ un EEG et chez tout patient dont le consentement éclairé des
parents n’a pas été obtenu.

4.1.6. Le déroulement de ’enquéte :
Les données ont été recueillies a partir des dossiers a I’aide d’une fiche
d’exploitation (voir annexe) et ont été traitées par le programme Word 2010.
Les informations recueillies dans les dossiers comportent les données
suivantes :
— Epidémiologiques : age, sexe, consanguinité des parents, scolariteé.
— Cliniques : age de début des crises, antécédents personnels et familiaux,

sémiologie des crises, examen clinique complet, en particulier neurologique.
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—Para cliniques : Electroencéphalogramme (EEG) essentiellement, imagerie
cérébrale (IRM cérébrale, TDM ceérébrale). Un bilan biologique de principe (NFS,
CRP, glycémie, créatinémie, urée, transaminases, ionogramme sanguin) a été
prescrit chez tous les patients a la recherche d’un facteur déclenchant des crises,
mais aussi pour le suivi thérapeutique.
— Traitement: molécule choisie, monothérapie ou association, posologies.
— Evolution : Rémission ou aggravation

4.1.7. Analyse et traitement des donneées :
L’analyse et le traitement des données ont été effectués a 1’aide des logiciels
suivants :
- Microsoft Office Excel 2010
- Microsoft Office World 2010
- IBM SPSS Statistics 21

4.1.8. Ethique et déontologie :
Nous avons recruté les patients dont la confidentialité des dossiers a été respectee.

4.1.9. Définitions opérationnelles :

4.1.9.1. Crise d’épilepsie :
Ensemble de manifestations cliniques paroxystiques, imprévisibles et transitoires
qui résultent de I'hyperactivité paroxystique d'un réseau de neurones corticaux ou
cortico-sous-corticaux et de son éventuelle propagation. Une crise d'épilepsie peut
survenir dans le cadre d'une situation favorisante occasionnelle (crise
symptomatique aigie), telle qu'un déséquilibre ioniqgue ou un sevrage en
benzodiazépines par exemple, ou bien dans le cadre d'une maladie épileptique de
maniére itérative [10].
4.1.9.2. Epilepsie:

Les epilepsies sont des maladies cérébrales chroniques caractérisees non seulement
par une prédisposition durable a générer des crises mais également par des

conséquences neurobiologiques, neuropsychologiques, sociales et psychiatriques.
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D’un point de vue pratique, cette prédisposition cérébrale durable a générer des
crises est établie par :

e La survenue d’au moins deux crises épileptiques cliniquement avérees non
provoquees espacees d’au moins 24 heures ;

e La survenue d’une crise épileptique cliniquement avérées non provoquée et
un risque estimé de récidive supérieur a 60% dans les 10 ans, soit au moins un
élément pathologique retrouve :

- présence d’anomalies paroxystiques a EEG ;
- 1ésion cérébrale préexistante épileptogeéne a I’imagerie ;
- trouble neurodévelopemetal préexistant [10].
4.1.9.3. Etat de mal épileptique :
Episode épileptique d’une durée supérieure ou égale a 30 minutes ou d’une
succession de crises dont la periode inter critique n’excéde pas 30 minutes [11].
4.1.9.4. Bon rendement :
Ce sont des enfants qui ont plus 7 de moyenne au premier cycle et plus de 13 de
moyenne au second cycle.
4.1.9.5. Rendement moins:
Ce sont des enfants qui ont des moyennes entre (5 et 7) au premier cycle et entre (10

et 13) au second cycle.
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RESULTATS
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5. RESULTATS
5.1. Aspects épidémiologiques :
5.1.1. Frequence :

Titre du graphique

Epilepsie en
general
78,1%

Figure 1 : fréquence de ’EPCT parmi les autres types d’épilepsie.
L’EPCT représentait 21,9% des cas.
5.1.2. Age:
5.1.2.1. Age du début des crises :

Tableau I : Répartition des cas selon la tranche d’age.

Age Effectifs Pourcentage
Non précisé 4 5,7

[0-2] 13 18, 6

[2-4] 35 50

[4-6] 12 17,1

[6-8[ 3 4,3

[8-10[ 2 2,9

>10 1 1,4

Total 70 100

La tranche d’age comprise entre 2 et 3 ans était majoritaire (50%).
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5.1.2.2. Age au moment du diagnostic :

Tableau 11 : répartition des cas selon I’age de diagnostic.

Age Effectifs Pourcentage
[0-2] 0 0

[2-4] 4 5,7

[4-6] 18 25,7

[6-8] 20 28,6

[8-10[ 13 18,6

>10 15 21,4

Total 70 100

La tranche d’age de 6 & 7 ans était la plus représentée au moment du diagnostic soit

28,6% des cas avec une moyenne d’age de 8ans.
5.1.3. Sexe

Figure 2 : répartition selon le sexe

Le sexe masculin était prédominant avec 55,7% des cas.
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5.1.4. Scolarité :

Tableau 111 : répartition des patients selon la scolarite.
Scolarisé Effectifs Pourcentage
Oui 30 429
Non 40 o7,1
Total 70 100

Dans notre étude 57,1% des enfants n’étaient pas scolarises.
5.1.5. Rendement scolaire :

Tableau 1V : Répartition des patients selon le rendement scolaire.

Rendement scolaire Effectifs pourcentage
Moins bon 12 40

Bon 18 60

Total 30 100

Le rendement scolaire était bon dans 60%.
5.1.6. Origine :

Tableau V : Répartition des patients selon le lieu de provenance.

Adresse Effectifs Pourcentage
Kayes 2 2,9
Koulikoro 16 22,9
Sikasso 2 2,9

Ségou 2 2,9
Bamako 48 68,6

Total 70 100

La majorité de nos patients résidaient 8 Bamako, soit 68,6% des cas.
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5.2. Clinique :

5.2.1. Antécédents :

Tableau VI : Répartition des patients selon les antécédents personnels et familiaux.

Antécédents Effectifs Pourcentage
Grossesse Oui 68 97,1
suivie Non 2 2,9
Lieu de ’accouchement Hopital 68 97 :1
Domicile 2 2,7
Accouchement Dystocique 3 4,3
Sans incidents | 67 95,7
Vaccination Correcte 62 89
Incomplet 8 11
Développement psychomoteur Normal 70 100
Convulsion fébrile Oui 3 4,3
Non 67 95,7
Epilepsie familiale Oui 14 20
Non 56 80
Consanguinité Oui 10 14,3
Non 60 85,7

80% des patients n’avaient pas d’ATCD d’épilepsie familiale.
5.2.2. Sémiologie des crises dans PEPCT :

Tableau VII : Répartition des patients selon le type et la topographie des

crises.

Types de crise Topographie des crises Effectif | Pourcentage | Total
Orobuccopharyngées 9 12,9

Crise focale motrice | Hemifaciale 12 171
Brachiofaciales 14 20 84,3 | 59
Hémi corporelles 24 34,3

Crise généralisée 11 15,7 11
Total 70 100 70

La crise focale motrice représentait 84,3% des cas.
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5.2.3. Horaire des crises :

Tableau V111 : Répartition des cas selon les horaires des crises

Horaire Effectifs Pourcentage
Diurne 1 1,43
Nocturne 43 61,43
Diurne et nocturne 26 37,14

Total 70 100

Les crises survenaient pendant le sommeil dans 61,43%.

5.2.4. Fréquence des crises :

Tableau IX : répartition des cas selon la fréquence des crises.

Fréquence des crises | Nombre de cas Pourcentage
1 a 3 crises par an 55 78,6
4 a 6 crises par an 15 21,4
Total 70 100

La majorité des patients (78,6%) avaient une moyenne de 2 crises par an.
5.2.5. Examen clinique :
L’examen clinique des enfants en particulier neurologique était strictement
normal.
5.3. Paracliniques:
5.3.1. EEG:
Tableau X : Répartition des patients selon I’état de vigilance (Sommeil ou de veille)

au cours de la réalisation de I’EEG.

EEG Effectifs pourcentage
Veille 25 35,7
Sommeil 45 64,3
Total 70 100

L’EEG a été réalisé en état de sommeil dans 64,3% des cas.
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Tableau XI : Répartition des patients selon la topographie des anomalies retrouvees
a 'EEG

Topographie Effectifs Pourcentage
Centro-temporales 50 71,4
Fronto-temporales 16 22,9
Pariéto-temporales 4 5,7

Total 70 100

Les anomalies centro-temporales étaient les plus fréquentes, soit 71,4% des cas.
5.3.2. Imagerie cérébrale :
TDM :

Tableau XI1 : répartition des patients selon la réalisation de la TDM.

TDM cérébrale Effectifs Pourcentage
Oui 16 22,9
Non 54 77,1
Total 70 100

La TDM cérébrale n’a pas été réalisée dans 77,1% des cas.

Tableau X111 : répartition des patients selon les anomalies retrouvées a la TDM.

Anomalies Effectifs Pourcentage
Oui 0 0
Non 16 100

La TDM eétait normale chez tous les patients ayant réalisé 1I’examen
5.4. Evaluation neurocognitive :

L’évaluation neurocognitive n’a eté réalisée chez aucun malade de notre étude.
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5.5. Prise en charge thérapeutique :

Tableau XIV : Répartition des patients selon le traitement utilisé.

Traitement Effectifs Pourcentage
Monothérapie 67 95,7
Association 3 4,3

Total 70 100

La monothérapie a été utilisée dans 95,7% des cas.

Tableau XV : Répartition des patients selon la molécule utilisée

Molécule Effectifs Pourcentage
Valproate de sodium |60 85,7

(VS)

Carbamazepine 7 10

VS+ Clonazépam 3 4,3

Total 70 100

Le Valproate de sodium était le plus utilisé dans 85,7% des cas.
5.6. Evolution :

Tableau XVI : Répartitions des patients selon 1’évolution.

Evolution Effectifs Pourcentage
Stabilisation 15 21,4
Aggravation 1 1,4
Rémission 47 67,1

Perdus de vue 7 10

Total 70 100

La rémission a été compléte chez 67,1% des patients.
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6. COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS
6.1. Aspects epidémiologiques :
6.1.1. Fréquence :
Nous avons colligé durant la période d’étude 320 cas d’épilepsies de I’enfant avec
une prévalence de 10,67% dont 70 cas d’épilepsie focale a pointes centro-
temporales (EPCT) soit une fréquence de 21,9%.
Ce résultat est proche de ceux de certains auteurs [6, 7] qui rapportent des

fréguences variant entre 15,7 et 23%.
6.1.2. AGE :
6.1.2.1. Age de début :
L’age moyen de nos patients au début de la maladie était de 5,25 ans avec des
extrémes allant de 1 a 10 ans. Ce résultat est proche de celui de bon nombre
d’auteurs [59, 60, 61] qui rapportent un age de debut entre 3 et 13 ans.
6.1.2.2. Age au moment du diagnostic :
L’age moyen de diagnostic était de 8 ans dans notre étude. Notre résultat est proche
de ceux de Astradsson [62] et de Boularab J [58] qui rapportent successivement 8,8
et 9 ans de moyenne d’age dans leurs études.
6.1.3. Sexe :
Dans notre étude la sex-ratio était de 1,26 en faveur des gargons. Cette
prédominance masculine a été signalée par d’autres auteurs [58,59].
6.2. Aspects cliniques :
6.2.1. Antécédents :
6.2.1.1. Antécédent Personnel :
e Developpement psychomoteur :
Il était bon chez tous les enfants de notre série. Ce qui conforte les observations
affirmant que ’EPCT, en tant que syndrome épileptique a trés peu de répercussion
sur le développement psychomoteur d’ou cette notion de bénignité qui la caractérise
[63]. I faut cependant signaler la possibilité méme rare, d’une évolution atypique
vers des formes graves d’encéphalopathie épileptique comme les pointes-ondes

continues du sommeil (POCS) avec répercussions cognitives majeures [64].
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6.2.1.2. Antecédents familiaux :

Des antécédents familiaux d’épilepsie ou de convulsions fébriles se retrouvent dans
30% des cas environs. Les données des études génétiques sont en faveur d’une
héredité autosomique dominante pour le trait EEG, avec une pénétrance dépendant
de I’age CH. Dravet [63].
On retrouvait dans notre étude 20 % de patients avec antécédent d’épilepsie
familiale ce qui est supérieur aux 12,7 % rapportés par TOVIA [65] dans son étude.
Il est inférieur aux 41% de CLARKE [66] et aux 37,8% avec antécédent familial
d’¢épilepsie et/ou de convulsion fébrile de CORDA [67]. Cette différence pourrait
s’explique par la taille des échantillons.
Par ailleurs, nous avons retrouve dans notre étude deux cas dans la méme fratrie.

6.2.2. Sémiologie des crises dans PEPCT :
La crise focale motrice était la plus fréquente avec quatre-vingts quatre virgule trois
pourcent. Elles étaient hémi corporelles dans trente-quatre virgule trois pourcent,
brachio-faciales dans vingt pourcent, orobuccopharyngées dans douze virgule neuf
pourcent et hémifaciale dans dix-sept virgule un pourcent. Les crises étaient
généralisées dans quinze virgule sept pourcent.
Notre résultat est proche de celui d’une étude menée par Miziara [68] portant sur 61
enfants avec EPCT ou il conclut a une plus grande fréguence des crises partielles
parmi lesquelles, les crises focales simples prédominaient par rapport aux crises
focales complexes. Par contre AM Basse [60] dans son étude portant sur le méme
sujet rapporte plus de cas avec crises généralisées soit 51,4% contre 48,6% de crises
focales motrices.

6.2.3. Horaire des crises :
Dans notre étude, les crises survenaient uniqguement dans le sommeil dans 61,43%
des cas.

Ce résultat est proche de celui de Miziara [68] et Boularab J [58] qui ont rapporté
dans leurs études une prédominance des crises durant le sommeil dans
respectivement 75,4% et 77% des cas.
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6.3. Aspects para cliniques :
6.3.1. Electroencéphalogramme :
Il a été réalisé chez tous nos patients et les anomalies retrouvées étaient des pointes
diphasiques de grande amplitude a localisation centro-temporale dans la plupart des

cas, et le reste était localisé en frontotemporale et en pariéto-temporale. Ces

localisations préférentielles des anomalies constatées a I’EEG ont été signalées par

d’autres auteurs [7,59,61,66,70].

Figure 3: Un garcon de 10 ans avec EPCT. Trace EEG de veille comportant des

anomalies centro-temporales.
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Figure 4: Un garcon de 4 ans avec une EPCT.

Tracé EEG de sommeil d’organisation correcte sur lequel on note des anomalies

paroxystiques pariéto-temporales.

Figure 5: Une fille de 5 ans avec EPCT. Tracé EEG de veille comportant des

anomalies fronto-temporales secondairement diffuses et / ou géneéralisées

6.3.2. Tomodensitometrie cérébrale :
Elle a été réalisée chez 22,9% de nos patients et est revenue normale dans tous les
cas. L’examen a été prescrit et réalisé pour la plupart avant la consultation

neuropédiatrique au décours de laquelle le diagnostic a été évoque.
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6.4. Traitement:
Dans notre étude 95,7% des enfants étaient sous monothérapie. Le Valproate de
Sodium a été la molécule la plus utilisée en monothérapie soit chez 85,7% des cas.
Elle était suivie de la carbamazépine dans 10% des cas. L’association du Valproate
de Sodium et le Clonazépam a été prescris chez 4, 3%. Le clonazépam a été utilisé
durant courte durée.
Notre résultat est proche de celui d’AM Basse [60] qui a utilisé la monothérapie
chez 87,6% de ses patients et la bithérapie chez 12,4%.

6.5. Evolution:
La rémission a été obtenue chez 67,1% de nos patients sur une période de 2 a 3 ans
apres le début du traitement. Notre résultat est proche a celui de Bureau M et al [68]
qui obtenu une rémission chez ses patients entre 2-4 ans apres le début du traitement
et avant 1’age de 16 ans. Il est toute fois inférieur au resultat obtenu par AM.
BASSE qui rapporte une rémission chez 85,93% de ses patients.
Dans notre étude 10% de nos patients ont été perdus de vue ce qui est inférieur aux
20% signalés par AM. BASSE [60] dans son étude.
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CONCLUSION
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CONCLUSION

Dans notre étude la fréquence des épilepsies chez les enfants était de 10,67% parmi
lesquelles les épilepsies généralisées 45%, les épilepsies focales 55%. les EPCT sont
les plus fréquente des épilepsies focales avec 21,9%. Ce qui confirme que
I’épilepsie a pointe centro-temporales est 1’épilepsie idiopathique la plus fréquente
chez les enfants. Sur le plan clinique, elle se caractérise par des crises focales le plus
souvent simples avec des manifestations oropharyngées, les crises peuvent se
géneraliser et surviennent souvent a I’endormissement ou au réveil.

Sur le plan électrique, les anomalies retrouvées étaient des pointes diphasiques de
grande amplitude a localisation centro-temporales, frontotemporale et pariéto-
temporale. Vu la rareté et le caractere nocturne des crises, le traitement
antiépileptique n’est pas habituellement recommandé sauf dans certains cas comme
- la fréquence élevée des crises, les crises diurnes, 1’association a des comorbidités,
le retentissement cognitif, les crises généralisées tonico-cloniques. Lorsqu’il est
envisagé, le Valproate de sodium est la molécule de choix mais actuellement

d’autres molécules ont prouvé leur efficacité dans le traitement de I’EPR.
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RECOMMANDATIONS
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Recommandations :
Aux autorités politiques et administratives
> Doter les hopitaux en matériels de laboratoire de neurophysiologie et de
biologie moléculaire.
» Former le personnel de la santé a la technique de réalisation de I’EEG.
> Creéer un hopital pédiatrique et un service de neuropédiatrie.
> Assurer la formation des médecins en neurologie pédiatrie.
Au personnel de la santé
» Donner 1’électroencéphalogramme et référé les enfants des crises d’épilepsie.

» Faire la sensibilisation, 1’information, 1’éducation et la formation de la

population.

A la population
> Faire consulter a temps les enfants faisant les crises convulsives.
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FICHE SIGNALETIQUE

Nom : TRAORE

Prénom : Mamadou

E-mail : traoremamad02@gmail.com

Titre : Aspect Epidémiologique, Clinique et Electro encéphalique des Epilepsies a
Pointes Centrotempoles.

Année de soutenance : 2021

Ville de soutenance : Bamako

Pays d’origine : Mali

Lieu de dépdt : Bibliothéque de la FMOS

Secteur d’intérét : Service de Pédiatrie du Centre Hospitalier Universitaire (CHU)
Gabriel TOURE.

Résumé

Mots-clés : Epilepsie-Pointes centrotemporales-Enfant.

L’EPCT est la plus fréquente des épilepsies focales idiopathiques de I’enfant
représentant 8 a 23% des épilepsies de I’enfant avec une présentation électro-
clinique spécifique et un pronostic favorable. Le but de notre étude est d’analyser
les différents aspects épidémiologiques, cliniques, paracliniques, étiologiques et
évolutifs. Notre étude rétrospective a porté sur 70 enfants suivis en consultation de
neuropédiatrie du CHU Gabriel TOURE pour EPCT sur une période de 5 ans.
L’EPCT a représenté¢ 21,9 % de la pathologie épileptique dans notre formation.
L’age de debut des crises variait entre 1 et 10 ans avec une moyenne de 5,25 ans et
une légere prédominance masculine. Les symptomatologies cliniques étaient des
crises: hémi corporelles dans 34,3%, brachio-faciales dans 20%,
Orobuccopharyngées dans 12,9% et hémifaciale dans 17,1%. Les crises étaient
géneralisées dans 15,7%. L’EEG était évocateur chez tous nos patients et I’imagerie
cérébrale réalisée chez 14 patients était normale. Tous nos malades ont été traitées
initialement par monothérapie de Valproate de sodium qui était efficace dans 95,7%
des cas et la carbamazépine dans 10% des cas. 4,3% des cas ont nécessité une
bithérapie a base de Valproatede sodium et clonazépam. 10% des patients ont été
perdus de vue, une rémission complete des crises entre 2 et 3 ans a été notée chez
67,1% des cas.
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Name: TRAORE

First name: Mamadou
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Title: Epidemiological, Clinical and Electro encephalic Aspect of Centro temporal
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Defense year: 2021

Defense city: Bamako
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Gabriel TOURE.

Summary

Keywords: Epilepsy-Centro temporal points-Child.

EPCT is the most common idiopathic focal epilepsy in children representing 8 to
23% of epilepsies in children with a specific electro clinical presentation and a
favorable prognosis.

The aim of our study is to analyze the different epidemiological aspects, clinical,
paraclinical, etiological and progressive.

Our retrospective study involved 70 children followed in consultation with
neuropediatrics at CHU Gabriel TOURE for EPCT over a period of 5 years.

EPCT accounted for 21.9% of epileptic pathology in our training. The age of onset
of seizures ranged from 1 to 10 years with an average of 5.25 years and a slight
male predominance.

The clinical symptoms were seizures: bodily hemi in 34.3%, brachio-facial in 20%,
orobuccopharyngeal in 12.9% and hemi facial in 17.1%. The seizures were
generalized in 15.7%. EEG was suggestive in all of our patients and brain imaging
in 14 patients was normal.

All of our patients were initially treated with Valproate sodium monotherapy which
was effective in 95.7% of cases and carbamazepine in 10% of cases. 4.3% of cases
required dual therapy based on sodium valproate and clonazepam. 10% of patients
were lost to follow-up, complete remission of seizures between 2 and 3 years was
noted in 67.1% of cases.
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Fiche d’enquéte

I. IDENTITE
1- Nom:
2- Prénom :

3- Age (année): / /
ans; 5 :> 10 ans.

1:0-2ans;

4- Sexe : [/ /
1 : masculin ; 2 : féminin ;
5- Scolarisé:/ / oui:1; non:2

6- Si oui niveau d’étude : / /

2 2-4ans ;

3:4-6ans;4:6-8ans;5:8-10

(Premier cycle : 1 ; second cycle : 2 ; secondaire : 3 ; 4 : supérieur)

7- Rendement scolaire : / /

(1 : moins ;2 :bon)

8 -Adresse : / / (1: Bamako ; 2: Kayes; 3: Koulikoro ; 4 : Sikasso ; 5 : Ségou ;

6 : Mopti ; 7 : Tombouctou ; 8 : Gao ; 9 : Kidal )

II. LES ANTECEDANTS:
A. Pére:

14- Statut matrimonial:/_/

(Célibataire : 1 ; Marié : 2 ; Divorce : 3 ; Veuf :4)

15- Antécédents médicaux:/ /
These de médecine 2020-2021

......................................

.....................................
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(Epilepsie connu : 1 ; Convulsion fébrile : 2 ; Aucun : 3)
B. Mere

19- Statu matrimonial : / /

(Célibataire : 1 ; marié : 2 ; divorcé : 3 ; veuve : 4)
20- Antécédentmédicaux : / /

(Epilepsie : 1 ; convulsion fébrile : 2 ; aucun : 3)
21- antécedents obstétricaux : / /

(Primipare : 1 ; multipare : 2)
22- D’épilepsie familiale : oui/_/; non/_/
23- Consanguinité : oui/ /; non/_/

C. Antécédents personnels :

24- Déroulement de la grossesse=/ / Normal =1 ; Anormal=2

Si anormal,

o 1011 PR
25-Notion de prise médicamenteuse=/ / Oui=1; Non=2

26-nombrede CPN=// 1:02CPN; 2:supérieura?2; 3:non précisier
27- Modalité de I’accouchement : / /  Normal : 1 ; Anormal : 2
28-Par voie basse :/ / Oui:1;Non:2

29-Par cesarienne :/ / Oui:1;Non:2

31- Notion de la réanimation a la naissance : / / Qui:1; Non:2

32- Rang dans la fratrie :/_/
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1:1a3; 2:4a6; 3:plusde6;4:nonclassé

33- Notion de convulsion fébrile :/ /  Oui:1;Non:2

Si oui préciser 1’affection en cause..........ooevviiiiiiiii i
34- Notion crise post traumatique :/ / Oui:1; Non:2
35-Développement psychomoteur : / / normal : 1 ; anormal : 2

I11.  HISTOIRE DE LA MALADIE

37-Fréquence de survenue des Crises @ .........ovvvveiiiiinienneannn. [oviiiiiiiiinnn, /
38-Horaire : / /

1 : diurne (au réveil) ; 2 : nocturne (a I’endormissement ou pendant le sommeil)

39-Type de crise ou des crises: / /

(Orobuccopharyngées : 1 ; hémifaciales : 2 ; brachiofaciales : 3 ; hémi corporelles :
4; crise partielle simple : 5 ; crise partielle complexe : 6 ; crise

Partielle secondairement généralisée : 7 ; absence : 8 ; autre type de crise
Difficile a classée : 9)

40-Nonbre de crise : Par jour/............. /; Par semaine /.............. /: Par mois

41-Facteurs déclenchant : / /

(Etat fébrile : 1 ; sommeil : 2 ; insomnie : 3 ; émotion : 4 ; autre : 5)

42-Examen neurologique : /_/  Normal :1 ; Anormal :2

Si anormal,

0110 [ S PN

43- Examen des autres appareils : / /  Normal : 1 ; Anormal : 2
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IV. EXAMEN COMPLEMENTAIRE
A. Biologique :

44-Numeration formule sanguine(NFS) : /_/ Normal : 1 ; Anormal : 2
Si anormal,
RESUITAL. . ... et e e e
45- Urée:/ / Normal:1; Anormal: 2
Si anormal,
RESUITAL. ...\ et e,
46-créatinémie : /_/ Normal : 1; Anormal : 2
Si anormal,
RESUITAL. . ... e
47- Transaminases : /_/ Normal : 1 ; Anormal : 2
Si anormal,
RESUITAL. . ...ttt e e
48- Si autre, préciser...
B. Electroencéphalogramme (EEG) :

49- Un EEG a-t-il été demande : /_/ Qui:1;Non:2
50- L’EEG était-il effectué en phase :

(Critique : 1 ; inter critique : 2 ; autres : 3)
51- L’EEG était-il anormal : / / QOui:1;Non:2

Si oui, résultat

..............................................................................................
...........................

..............................
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.............................................................................................
..............................
.............................................................................................

C. Imagerie : Tomodensitometrie(TDM)
52- Le TDM cérébrale était-il : /_/ Normal : 1 ; Anormal : 2
Si anormal,
TSI AL, ... e
V. TRAITEMENT

53-Recours au traitement : / / Oui: 1; Non: 2
54-Molécule ;
55-Posologie :

VI. EVOLUTION

56-Spontanée : [/ / Stabilisation : 1 ;Aggravation: 2
57-Apres traitement : / / Régression : 1 ;Stabilisation: 2; Résistance: 3
58-Arrét de traitement = / / Oui: 1; Non: 2
59-Durée totale :
60-Evolution apres arrét du traitement : /_/ (disparition des crises :

1 ;réapparition des crises : 2)

61-Difficultés scolaires : / /Oui :1; Non: 2
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SERMENT D’HIPPOCRATE

En présence des maitres de cette faculté, de mes chers condisciples,
devant [1’effigie d’Hippocrate, je promets et je jure au nom de I’étre
supréme, d’étre fidéle aux lois de I’honneur et de la probité dans

I’exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a 1’indigent et n’exigerai jamais un Ssalaire au-dessus
de mon travail, je ne participerai a aucun partage clandestin d’honoraire. Admis a
I’intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s’y passe, ma langue taira les
secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas a corrompre les meeurs ni a

favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation,
de race, de parti ou de classe sociale viennent s’interposer entre
mon devoir et mon patient. Je garderai le respect absolu de la vie humaine dés la
conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances
médicales contre les lois de I’humanité. Respectueux et reconnaissant envers mes
maitres, je rendrai a leurs enfants D’instruction que j’ai regue de leur pére.
Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes

promesses.

Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confreres si j’y manque.

Je le jure.
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