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INTRODUCTION

"Les deux questions qui se posent immédiatement au médecin et à son malade ­

ou à la famille de ce dernier - lorsque vient d'être posé le diagnostic d'épilepsie,

concernent le pronostic de l'affection: les crises seront-elles contrôlées par un

traitement sans effets secondaires invalidants? ou bien vont-elles se répéter et exclure le

sujet d'une vie sociale normale ? Les crises dépendent-elles ou non d'une lésion

cérébrale qui, de son côté, s'avèrera invalidante sinon mortelle ?"

H.GASTAUT, 1981 1

L'objectif de ce travail est de reprendre, à partir de 5 cas colligés au sein d'une

population de 60 patients atteints d'épilepsie partielle idiopathique SUIVIS

longitudinalement dans les services de Pédiatrie et de Neurologie des Hôpitaux

Universitaires de Strasbourg, la description d'une forme particulière d'épilepsie liée à

l'âge rapportée en 1983 par A. Beaumanoir et A. Nahory dans un article intitulé: "Les

épilepsies bénignes partielles: Il cas d'épilepsie partielle frontale à évolution

favorable" 2.

Nous définirons dans un premier temps le concept d'épilepsie partielle

idiopathique, retracerons l'historique de leur modèle, l'épilepsie à pointes centro­

temporales, et nous exposerons les différents syndromes décrits à ce jour.

Nous présenterons ensuite de manière analytique nos 5 observations en précisant

la séméiologie clinique, neuropsychologique et électroencéphalographique et au cours de

l'évolution de l'épilepsie. Nous discuterons enfin leurs caractéristiques communes par

rapport à la série historique, qui reste la seule rapportée à ce jour.

Nous tenterons de définir les critères du syndrome que nous étudions, d'en

préciser les diagnostics différentiels et la place nosologique au sein des épilepsies

idopathiques partielles et généralisées. La mise en évidence de ces critères est destinée à

permettre un diagnostic précoce devant une sémiologie électroclinique souvent

trompeuse initialement.
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1 PREMIERE PARTIE

L'épilepsie est une cause de consultation et d'hospitalisation fréquente en

pédiatrie. L'incidence de l'épilepsie chez l'enfant est estimée à 4611 00000 dans la cohorte

de Rochester 3. Pourtant les critères d'inclusion peuvent beaucoup affecter cette

évaluation; l'incidence varie de 40,3 à 15211 00000 selon les études d'après la revue de la

littérature de L. Forsgren 4.

1.1. De la description des crises au concept de syndrome

Bien que la reconnaissance des crises d'épilepsie remonte à l'antiquité, les

concepts de l'épileptologie moderne sont postérieurs aux premiers travaux sur

l'électroencéphalographie de H. Berger en 1929 5,6. Au cours des cinquante dernières

années, l'évolution parallèle des descriptions sémiologiques et

électroencéphalographiques aboutit à la conception actuelle, électroclinique des cnses

d'épilepsie. La classification internationale des crises d'épilepsies de 1970, révisée en

1981 7 est une première étape dans le démembrement des désordres épileptiques.

1.1.1. Syndromes épileptiques

Au-delà de la notion de crise, et en particulier en pédiatrie, la notion de syndrome

épileptique s'impose. Chaque syndrome est défini par une association non fortuite de

signes cliniques et électroencéphalographiques. Le suivi de cohortes homogènes de

patients permet de connaître, si ce n'est le pronostic individuel, les caractéristiques

évolutives et donc les mesures éducatives, sociales, thérapeutiques à mettre en place.

Cette catégorisation permet l'évaluation de la prise en charge.
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La classification des syndromes épileptiques de 1989 8, largement adoptée depuis,

permet une communication plus facile entre les différents intervenants dans la prise en

charge des patients épileptiques. Cette classification est conçue comme un outil d'usage

et de réflexion, répondant au concept même de syndrome. Elle s'organise autour de deux

axes principaux: un axe étiologique, opposant les épilepsies symptomatiques aux

épilepsies idiopathiques, et un axe topographique selon que les crises rencontrées dans le

syndrome décrit sont généralisées ou partielles. L'âge de survenue de l'épilepsie est le

troisième déterminant nosologique de cette classification syndromique.

1.1.2. Epilepsies idiopathiques, symptomatiques, cryptogéniques

Une épilepsie idiopathique survient chez un sujet dont l'examen neurologique et

le développement cognitif sont normaux, les examens paracliniques, en particulier

d'imagerie morphologique cérébrale ne décelant aucune étiologie à la maladie. Il est

malgré tout possible de déceler une lésion cérébrale chez un patient souffrant d'une

épilepsie idiopathique, sans lien étiologique 9,10. De même l'existence d'une déficience

intellectuelle ne doit pas à priori conduire à exclure le diagnostic d'épilepsie

idiopathique 11-13.

Au contraire, une épilepsie symptomatique reconnaît une étiologie accessible

actuellement au diagnostic. C'est le cas des épilepsies en rapport avec une anomalie de

développement de l'encéphale de cause génétique, toxique, métabolique ou infectieuse;

des épilepsies secondaires à une lésion clastique anté-, per- ou post-natales, des

épilepsies tumorales.

La troisième catégorie, complémentaire des deux autres, regroupe sous le terme

cryptogénique toutes les épilepsies d'étiologie indéterminée qui n'ont pas les

caractéristiques des épilepsies idiopathiques. Il s'agit d'un cadre d'attente. Ainsi Le

diagnostic d'épilepsie cryptogénique est un diagnostic d'exclusion des deux autres cadres

étiologiques.
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1.1.3. Epilepsies généralisées, partielles

Une caractéristique essentielle de la crise d'épilepsie est son caractère généralisé

ou partiel. Une crise d'épilepsie généralisée est une crise dont la traduction

électroencéphalographique intéresse simultanément l'ensemble des dérivations. Du point

de vue physiopathologique, ces crises impliquent une boucle réverbérante entre le cortex

cérébral et des structures diencéphaliques ou mésencéphaliques selon qu'il s'agit

d'absences ou de crises motrices 14,15. Quant aux crises épileptiques partielles, la décharge

critique provient d'une zone corticale localisée, qu'il existe ou non une généralisation

secondaire.

Les syndromes épileptiques sont, selon le type de crises qu'on y rencontre, classés

en syndromes généralisés ou partiels. Pour certains syndromes, le caractère partiel ou

généralisé n'est pas déterminé. Soit qu'on ne dispose pas des arguments pour pouvoir le

déterminer, soit qu'on y rencontre à la fois des crises partielles et généralisées, et c'est le

cas en particulier pour les crises néonatales, l'épilepsie myoclonique sévère du

nourrisson, le syndrome des Pointe-ondes Continues du Sommeil lent et le syndrome de

Landau-Kleffner.
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1.2. Epilepsies partielles idiopathiques

1.2.1. Historique

L'Epilepsie Partielle bénigne à Pointes Centro-Temporales (EPCT) ou épilepsie à

paroxysmes rolandiques est historiquement le premier syndrome individualisé au sein des

épilepsies partielles idiopathiques (EPI). Leurs caractéristiques essentielles sont définies

à partir de ce syndrome. La chronologie de l'individualisation de l'EPCT reflète les

difficultés d'identification d'un syndrome épileptique, pourtant fréquent chez l'enfant, à

partir de données le plus souvent rétrospectives. Elle illustre également l'abord

nécessairement clinique et électroencéphalographique de ce type de pathologie.

Pour mémoire, un cas hautement probable d'épilepsie partielle centro-temporale

est rapporté dans la littérature dès le XVlème siècle, par M Rulandus 16: cette

observation concerne un garçon de dix ans présentant une épilepsie d'évolution

spontanément favorable après une période de crises fréquentes diurnes et nocturnes se

manifestant par des convulsions brachio-faciales gauche, un arrêt de la parole et une

paralysie transitoire du membre supérieur gauche.

Les premières avancées vers la description de ce syndrome sont faites par les

éléctroencéphalographistes. En effet, dés 1952 Y. Gastaut décrit dans une population

d'enfants non épileptiques les "pointes prérolandiques sans signification focale" 17.

Cette première description du grapho-élément caractéristique, dont la dénomination

actuelle est Pointe Centro-Temporale (PCT) est déjà très précise. L'auteur met l'accent

sur sa morphologie, diphasique, sa topographie, prérolandique uni ou bilatérale

synchrone ou asynchrone, symétrique ou asymétrique. Par ailleurs, l'élément décrit est

soit sporadique, soit groupé en brèves volées pouvant revêtir alors un aspect pseudo­

rythmique. Ce grapho-élément n'est pas modifié par l'ouverture des yeux, mais il est

bloqué par l'ouverture des poings, ou facilité par leur relâchement après une activité

soutenue. Il s'accompagne assez souvent d'une variété inhabituelle des rythmes

physiologiques de projection rolandique: le rythme béta ou rythme en arceau. La

population dans laquelle est individualisé ce caractère éléctroencéphalographique n'est

Page 23



pas constituée que d'enfants épileptiques, certains ont une dystonie ou une diplégie

spastique.

y Gastaut, dès cette première description attribue le qualificatif de fonctionnels

aux pointes centro-temporales.

En 1952, Gibbs et Gibbs 18 dans leur atlas d'électroencéphalographie, décrivent

les " foyers de pointes temporaux moyens" auxquels ils accordent deux caractéristiques

essentielles: fonctionnels et transitoires. Les auteurs précisent que des crises d'épilepsies

peuvent survenir chez des enfants présentant ces aspects électroencéphalographiques. Il

s'agit alors de crises partielles motrices, à démarche Jacksonienne ou non, intéressant

souvent une hémiface, ou de crises généralisées. Dans la moitié des cas une perte de

connaissance survient précocement pendant la crise. Gibbs et Gibbs soulignent la

fréquence des auras caractérisées par un arrêt de la parole, et même l'existence plus

fréquente de troubles du langage interictaux lorsqu'il existe un foyer temporal moyen. La

possibilité de troubles du comportement est également mentionnée.

En 1958, les premières corrélations électrocliniques sont établies par Nayrac et

Beaussart 19. Sur le plan électrophysiologique, les auteurs rapportent l'existence de

bouffées bilatérales synchrones activées par la SU dans 2 cas. Les crises associées aux

foyers de pointes rolandiques sont diurnes ou nocturnes, généralisées ou focalisées. La

même année, Bancaud 20 rapporte la possibilité d'évoquer des pointes rolandiques par

une stimulation auditive brusque pendant le sommeil, alors qu'elles sont bloquées par les

stimulations proprioceptives. Il insiste sur l'hétérogénéité clinique des enfants présentant

des pointes rolandiques, contrastant avec la grande homogénéité du grapho-élément.

En 1959 Gibbs et Gibbs 21 rapportent pour la première fois le suivi d'une cohorte

de 120 enfants, parmi 739 enfants épileptiques, qui présentent une épilepsie dont la

première crise survient après 5 ans, avec un foyer électroencéphalographique de pointes

temporales moyennes: 85% d'entre eux évoluent favorablement à l'âge adulte. Il s'agit

donc de la description d'une épilepsie focale de l'enfance, de bon pronostic.

A partir de cette première description du syndrome, dans les années ultérieures

ses caractéristiques élécroencéphalographiques et cliniques sont encore précisées. Au fil
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de plusieurs publications Loiseau rapporte la migration possible du foyer, les formes

familiales 22, l'importance des manifestations oropharyngées, de l'arrêt de la parole et de

la salivation au cours des crises qui sont le plus souvent partielles motrices 23,24. Depuis

les années 1980, les auteurs ont rapporté des formes atypiques, dont nous reparlerons

ultérieurement, et qui remettent en cause le concept de bénignité.
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1.2.2. Caractères généraux des épilepsies partielles idiopathiques

Après l'EPCT, plusieurs autres syndromes ont été individualisés, tous caractérisés

par le caractère focal des crises et des anomalies électroencéphalographiques, et leur

évolution favorable à l'adolescence. Ces syndromes sont rassemblés sous le terme

d'épilepsies partielles idiopathiques (EPI) ou d'épilepsies partielles liées à l'âge. Nous

reprenons les critères de définition des EPI de Dalla Bernardina, qui sont à la fois

cliniques et électroencéphalographiques 25.

Les critères cliniques sont l'absence de déficit neurologique et intellectuel,

l'existence d'antécédents familiaux d'épilepsie, la survenue après l'âge de 18 mois, la

séméiologie partielle complexe des crises qui sont le plus souvent peu fréquentes,

l'absence de déficit post-critique prolongé et la poursuite d'un développement

neurologique et psychologique normal. Nous verrons lors de la discussion que la plupart

de ces caractéristiques ont été nuancées depuis dans la littérature.

Les critères électroencéphalographiques ne sont pas remis en question: l'activité

de fond et l'organisation du sommeil sont respectées. Des grapho-élérnents focalisés

typiques, dont la pointe centro-temporale est l'archétype, sont très activés pendant le

sommeil lent. La migration ou l'existence de plusieurs foyers sont évocateurs de leur

caractère fonctionnel. Des bouffées de pointe-ondes généralisées sont souvent associées.
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1.2.3. Terminologie

A priori paradoxale, la qualification d'épilepsie bénigne est d'usage courant pour

certains syndromes épileptiques qui se caractérisent par l'absence de troubles cognitifs

majeurs et surtout par la disparition des crises au décours d'une période que l'on peut

appeler période active de la maladie. Le concept de bénignité fait référence à l'évolution

de la maladie, à une rémission spontanée avant l'âge adulte 26 et a été proposé à une

époque où le diagnostic d'épilepsie était le plus souvent très péjoratif, conduisant à un

traitement lourd.

Le terme idiopathique reflète l'absence de lésion morphologique cérébrale et de

trouble neurologique ou cognitif. D'après la commission de classification et de

terminologie de la ligue internationale contre l'épilepsie, les épilepsies idiopathiques sont

définie par un début lié à l'âge, des caractères cliniques et électroencéphalographiques, et

une étiologie génétique présumée 8. La relation entre l'émergence de la maladie et un

certain degré de maturation cérébrale n'est pas encore expliquée.

A travers la littérature, on retrouve une confusion entre ces concepts

d'idiopathique et de bénin: l'un et l'autre peuvent parfois qualifier le même syndrome

épileptique, mais ils ne sont pourtant pas synonymes. La notion de bénignité est une

notion évolutive, de pronostic de la maladie épileptique. Certaines épilepsies lésionnelles

ou cryptogéniques peuvent avoir une évolution bénigne. A l'inverse le concept d'épilepsie

idiopathique est une considération étiologique, qui n'engage pas forcément une rémission

spontanée ou une grande pharmacosensibilité 27.

En 1969 une terminologie est proposée pour l'ensemble des épilepsies partielles

idiopathiques: celle d'épilepsies fonctionnelles de maturation 28. A partir des données de

la littérature, et de l'analyse de 100 observations issues d'une consultation externe

d'épileptologie pédiatrique, L. Sorel et M. Rucquoy-Ponsar insistent sur le lien temporel

entre l'expression clinique de la maladie et développement de l'enfant: "Ce

dysfonctionnement ne pourrait cependant apparaître qu'en raison d'une susceptibilité

cérébrale particulière induite par certains stades de maturation", "Elles apparaissent

toujours chez l'enfant et guérissent à la puberté" 17.
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1.2.4. Epilepsies partielles idiopathiques: syndromes décrits

Le cadre nosologique des EPI n'est pas encore actuellement complètement

démembré. La classification internationale des syndromes épileptiques ne reconnaît

actuellement que trois entités au sein de ce groupe: l'Epilepsie partielle bénigne à Pointes

Centro-Temporales (EPCT), l'Epilepsie bénigne de l'enfance avec Paroxysmes

Occipitaux 29 (EPO) et l'épilepsie primaire de la Lecture 30.

Les EPI sont fréquentes: elles représentent la moitié des épilepsies partielles dans

une population non sélectionnée 31. L'EPCT est la plus fréquente, elle représentent 15 à

20% des épilepsies de l'enfant 32. L'EPO est le deuxième syndrome par ordre de

fréquence. Les autres syndromes décrits sont beaucoup plus rares.

Nous allons exposer les caractéristiques typiques des syndromes épileptiques

partiels idiopathiques déjà décrits à travers la littérature, à l'exclusion de ceux qui

concernent le nouveau-né et le nourrisson.

Page 28



1.2.4.1. Epilepsie partielle bénigne à pointes centro-temporales

Il s'agit de la plus fréquente épilepsie de l'enfant. On retrouve des antécédents

familiaux d'épilepsie ou de convulsions fébriles dans 30% des cas. Ce syndrome

concerne plus souvent les garçons. L'âge lors de la première crise est précoce, dès 2 ans,

ou plus tardif jusqu'à 13 ans. Il est en moyenne de 9 ans.

Les crises sont nocturnes dans 80% des cas. Ce sont typiquement des cnses

partielles cloniques hémifaciales ou brachio-faciales, accompagnées d'une

hypersalivation, de bruits de gorge et d'une impossibilité à parler. Ces crises peuvent être

secondairement généralisées.

L'électroencéphalogramme intercritique montre un tracé normal sur lequel

s'inscrivent des pointes centro-temporales, grapho-élément sur lequel nous reviendrons

ultérieurement. La rareté des crises permet souvent une abstention thérapeutique. La

présentation typique clinique et électroencéphalographique rend inutile la réalisation

d'une imagerie morphologique cérébrale. La guérison de l'épilepsie à l'adolescence est la

règle 32.

1.2.4.2. Epilepsie bénigne de l'enfance avec paroxysmes occipitaux

On retrouve dans l'EPO une prédisposition familiale. Elle est moins fréquente

chez le petit enfant que l'EPCT. Décrit initialement par Gastaut 29,33, ce syndrome tend à

être clivé en deux entités de pronostic différent 27.

La forme précoce, individualisée par Panayiotopoulos, intéresse le petit enfant,

âgé en moyenne de 5 ans 34,35. Les crises sont peu fréquentes, habituellement nocturnes.

Il s'agit d'une crise isolée dans un tiers des cas. Les crises comportent une déviation

tonique du regard, un vomissement, et souvent des manifestations motrices

hémicloniques ou tonico-cloniques généralisées. Le pronostic de cette forme est excellent

avec une évolution courte le plus souvent sur un an.

Page 29



La forme tardive correspond à la forme décrite par Gastaut 29. Elle survient

typiquement chez l'enfant de 7 à 9 ans. Les manifestations critiques revêtent une

symptomatologie visuelle, amaurose, phosphènes, illusions ou hallucinations, souvent

suivie de manifestations motrices hémicloniques ou d'automatismes. Des céphalées de

type migraineux précèdent fréquemment la crise. Le pronostic de cette deuxième forme

est incertain.

Sur le plan électroencéphalographique le tracé de fond est normal dans les 2

formes cliniques. On enregistre à la fermeture des yeux, ou dans l'obscurité, des pointe­

ondes diphasiques à maximum de négativité occipitale, qui peuvent être bilatérales

synchrones ou asynchrones, asymétriques. Le foyer disparaît à l'ouverture des yeux. Il

peut être activé à l'hyperpnée et pendant le sommeil lent ou il est parfois seulement

visible. Une migration antérieure du foyer en cours d'évolution est possible. L'association

de pointe-ondes de distribution généralisée est possible. L'EEG ictal n'est pas spécifique

de l'EPO, il montre une décharge rapide occipitale de fréquence progressivement

décroissante, parfois suivie d'ondes lentes si la crise est prolongée.

Même en l'absence d'atypie, des explorations neuroradiologiques sont nécessaires

dans ce syndrome pour en retenir le caractère idiopathique. En particulier, le diagnostic

différentiel avec une forme associée à une maladie cœliaque avec calcifications

occipitales doit toujours être porté. Les autres diagnostics différentiels sont la maladie de

Lafora, certaines maladies métaboliques mitochondriales.

Epilepsie occipitale photosensible idiopathique

Ce syndrome concerne les grands enfants et les jeunes adolescents. Les

antécédents épileptiques familiaux sont très fréquents. Il s'agit d'une épilepsie réflexe,

aucune crise ne survenant en dehors des circonstances de stimulation qui sont celles des

épilepsies photosensibles, y compris la télévision. La symptomatologie critique est celle

de crises partielles occipitales, avec de fréquentes généralisations. Il s'agit de crises avec
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symptômes visuels, déviation de la tête et des yeux, céphalée, sensation épigastrique,

vomissement.

L'EEG, sans anomalie intercritique notable, est caractérisé par une réponse

photoparoxystique constituée de pointe-ondes occipitales ou généralisées. La décharge

critique est localisée sur un ou les 2 lobes occipitaux, elle diffuse lentement et il n'y a pas

de ralentissement post critique.

1.2.4.3. Epilepsie primaire de la lecture

Ce syndrome intéresse le grand adolescent. Les cnses spontanées sont

exceptionnelles, elles sont en général provoquée par la lecture prolongée surtout à haute

voix. Les crises sont motrices ou sensitivo-motrices oro-faciales. Une généralisation

secondaire est possible 30. La place de cette épilepsie au sein des EPI est actuellement

discutée.

1.2.4.4. Syndromes apparentés et discutés

- Epilepsie bénigne de l'enfant avec crises à sémiologie affective

ou épilepsie bénigne psychomotrice

Il s'agit d'une entité rare, qui intéresse surtout les filles entre 2 et 10 ans, avec une

fréquente histoire familiale d'épilepsie et des antécédents de convulsion hyperthermiques.

Les manifestations cliniques sont des attaques de terreur soudaines, nocturnes ou diurnes,

pendant lesquelles l'enfant appelle ses parents au secours. Des signes végétatifs et

automatismes oropharyngés peuvent être associés 36,37.

L'EEG de fond retrouve des pointes de morphologie semblables à celles de

l'EPCT, parfois associées à des bouffées de pointe-ondes généralisées lors des épreuves

d'activation: stimulation lumineuse intermittente et hyperpnée. L'EEG critique montre un

aspect d'ondes lentes à front raide suivies d'une décharge rapide. Une épilepsie

lésionnelle temporale doit être éliminée avant de retenir ce diagnostic. Les terreurs

nocturnes sont également un diagnostic différentiel.
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- Crises partielles bénignes de l'adolescence

Ce syndrome est caractéristique puisque l'ensemble des manifestations critique

survient en moins de 36 heures. C'est le plus souvent une crise isolée, parfois jusqu'à 5.

Ils s'agit de crises partielles, simples ou complexes. Une généralisation secondaire

. dl" r d C' r 'd' . . 262738survient ans a moitié es cas. es cnses ne reci rvent jamais ' , .

Ce syndrome concerne surtout les garçons. On ne retrouve pas fréquemment

d'antécédents familiaux épileptiques. Une imagerie cérébrale doit être réalisée pour

éliminer une lésion cérébrale. Aucun traitement n'est nécessaire.

- Epilepsie partielle bénigne avec potentiels évoqués somato-sensitifs géants

Là encore, il s'agit principalement de garçons, chez qui des antécédents de

convulsions hyperthermiques sont retrouvés presque 1 fois sur 2. Les crises sont peu

fréquentes, diurnes, de symptomatologie polymorphe mais n'intéressent pas la face.

L'EEG montre des potentiels évoqués somato-sensitifs géants, des pointes centro­

pariétales d'abord au sommeil puis également à la veille 39.

Le pronostic est excellent et on sursoit souvent à un traitement médicamenteux

après élimination d'une forme symptomatique.

- Epilepsie bénigne associée à des foyers multiples

Cette entité est évoquée par Lerman 26 à propos d'enfants ayant une épilepsie

partielle d'évolution favorable avec des foyers indépendants multiples sans lésion

cérébrale.
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1.2.4.5. Epilepsie partielle bénigne atypique de l'enfant

A travers la littérature on trouve plusieurs définitions d'épilepsies bénignes

centro-temporales atypiques: âge de survenue précoce, examen neurologique

intercritique anormal, retard mental, polymorphisme clinique des cnses, anomalies

électroencéphalographiques généralisées activées pendant le sommeil,

pharmacorésistance 40. Ces critères pris isolément sont peu pertinents car il ne permettent

pas d'isoler une population homogène.

Bien que certains auteurs n'individualisent pas ce syndrome 27, Aicardi décrit

l'Epilepsie Partielle Bénigne Atypique de l'Enfant (EPBAE) en 1982 41-43.

L'EPBAE concerne des enfants de 2 à 7 ans, surtout des garçons, qui présentent

des crises partielles motrices souvent nocturnes, proches des manifestations cliniques de

l'EPCT, avec parfois bruits de gorge ou arrêt de la parole, des absences atypiques, ainsi

que des crises myoclono-astatiques. Il n'y a pas de crises toniques ce qui la différencie du

syndrome de Lennox-Gastaut. L'EEG est caractérisé par l'existence d'un foyer de pointes

ou pointe-ondes centro-temporales ou pariétales très activées lors du sommeil lent et du

réveil. S'y associent des pointes centrales semblables à celles de l'EPCT 40 et des pointe­

ondes diffuses à 3 cycles par seconde ou plus lentes. Ce syndrome est peu

pharmacosensible mais le pronostic est bon du point de vue de l'épilepsie. Sur le plan

cognitif, des troubles transitoires coïncident avec la période maximale d'activité des

crises. Certains auteurs rapprochent ce syndrome de l'épilepsie avec Pointe-Ondes

Continues pendant le Sommeillent (POCS).
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1.2.4.6. Epilepsie idiopathique à paroxysmes frontaux

Une seule série est rapportée dans la littérature par A. Beaumanoir et A. Nahory 2.

Elle est l'objet de ce travail.

Dans la littérature, la terminologie "épilepsie frontale bénigne" a parfois été

utilisée pour d'autres formes d'épilepsie frontale, en particulier l'épilepsie frontale

nocturne autosomique dominante avant son individualisation et sa caractérisation sur le

plan génétique. Eût égard à l'ambiguïté de la notion de bénignité, ainsi qu'à l'absence de

documentation neurophysiologique de l'origine frontale des manifestations critiques,

nous proposons la terminologie d'Epilepsie idiopathique à Paroxysmes Frontaux CEPF).
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2 Observations

2.1. Méthode

Sous l'impulsion des Pr C. Marescaux et E. Hirsch, une étude longitudinale

rétrospective et prospective menée chez des enfants présentant une épilepsie partielle liée

à l'âge se déroule au sein des Hôpitaux Universitaires de Strasbourg depuis 1992. Ce

suivi longitudinal s'inscrit dans la continuité d'un travail de recherche sur les syndromes

de pointe-ondes continues du sommeillent et de Landau-Kleffner, avec actuellement une

réflexion sur le retentissement cognitif des épilepsies partielles dites «bénignes ». Les

critères d'inclusion dans cette étude sont: l'absence d'antécédents neurologiques, un

développement initial et un examen clinique normaux, une imagerie cérébrale sans

particularité, des cnses focales et des anomalies électroencéphalographiques

caractéristiques. Ces enfants sont âgés de 2 à 12 ans au début de la maladie, et l'entrée

dans l'étude est soumise au consentement des familles.

L'attention des cliniciens a été attirée par 5 observations aux caractéristiques

électroencéphalographiques initiales très différentes, mais dont l'évolution après deux à

trois ans a permis une inclusion dans le groupe des patients atteints d'épilepsie partielle

liée à l'âge.

Le suivi clinique a été semestriel au minimum, assuré en collaboration par une

équipe pédiatrique et neurologique.

Sur le plan neurophysiologique, le suivi a comporté toujours au moms un

enregistrement électroencéphalographique sous surveillance vidéo diurne semestriel et

nocturne annuel. Les électrodes ont été positionnées sur le scalp selon le montage

international 10-20. Les documents électroencéphalographiques sont uniquement des

tracés sur papier pour l'observation la plus ancienne. Dans tous les autres cas on dispose

également d'enregistrements numérisés qui permettent d'analyser le signal, l'origine

topographique des anomalies, leur caractère synchrone ou asynchrone. Tous les tracés

ont été relus, y compris ceux réalisés en début d'évolution dans d'autres centres

hospitaliers.
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Le suivi neuropsychologique a comporté une évaluation psychométrique répétée

tous les 18 mois environ. L'échelle utilisée dépend de l'âge de l'enfant et de l'ancienneté

de l'observation : Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence (WPPSI),

Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence - Revised (WPPSI-R), Wechsler

Intelligence Scale for Children-Ill (WISC-III), Wechsler Intelligence Scale for Children ­

Revised (WISC-R). Chez certains patients, l'examen neuropsychologique s'est attaché à

l'étude des capacités d'expression et de compréhension verbales, la mémoire auditivo­

verbale et visuo-spatiale, les capacités attentionnelles, répétée tous les 6 mois.

Chaque enfant a bénéficié de la réalisation d'au moins deux examens d'imagerie

morphologique : tomodensitométrie et imagerie par résonance magnétique nucléaire.

L'absence de lésion ou malformation cérébrale a été confirmée pour tous ces examens.
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2.2. Cas cliniques

2.2.1. Observation n01 : Nathalie M. , née le 26/10/1982

2.2.1.1. Antécédents

Cette enfant sans antécédents familiaux d'épilepsie, est née à terme après une

grossesse sans particularité signalée. L'accouchement à lieu par une césarienne pour

souffrance fœtale aiguë. L'adaptation est toutefois satisfaisante puisque l'enfant ne

nécessite pas d'hospitalisation en période néonatale.

2.2.1.2. Histoire clinique

La première manifestation critique est rapportée à l'âge de 3 ans et 8 mois. Après

une sieste dans le bus scolaire, Nathalie présente un épisode pendant lequel elle est "fixe,

perdue" pendant 15 minutes, "incapable de répondre". Une asymétrie faciale sans

précision de côté est signalée pendant la durée de cet épisode. Deux mois après, en pleine

nuit, ses parents sont alertés par des bruits de "mâchonnements". Nathalie est alors

trouvée dans son lit, mouillée par ses urines. Elle présente des "mouvements de succion

de la bouche", avec une rotation de la tête vers la droite. Un mois plus tard, l'enfant

présente un accès diurne de "rupture du contact", elle est "debout, pâle, avec le regard

fixe". A 4 ans, le quatrième épisode observé est décrit comme "une déviation du regard

vers la gauche avec clonies hémicorporelles droites, mâchonnements et perte des urines".

A la suite de cette crise convulsive, l'enfant est conduite en consultation. L'examen

neurologique de Nathalie est alors sans particularité, et il le restera tout au long de

l'évolution. Le diagnostic d'épilepsie partielle est retenu sur l'interrogatoire des parents et

l'existence de paroxysmes électroencéphalographiques focaux. Un traitement par

Valproate est introduit.

Les crises persistent avec une fréquence d'une par mois, surtout nocturnes. La

maman pour les décrire, dit : "elle est soit simplement absente le regard fixe, soit

amorphe, sans réaction, le regard fixe, dans ses urines, ayant vomi". A 4 ans et 7 mois,

l'enfant présente un état de mal partiel moteur de 1 heure 45 minutes, qui cède à l'hôpital
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dès la première injection de Diazépam intra rectal. Les documents médicaux en

rapportent: "au réveil", l'enfant présente des "mâchonnements", une attitude de

"préhension, extension de la main droite", "des mouvements oculaires horizontaux

incessants", une perte des urines. Au bout de quinze minutes, une "salivation", "crise

tonique du membre supérieur droit" et "déviation du regard vers la gauche", puis une

succession de "clonies hémicorporelles droites durant cinq minutes" entrecoupées de

pauses brèves. L'enfant présente au décours une paralysie de Todd de récupération

rapide. Sur le plan thérapeutique, la Carbamazépine est alors substituée au Valproate. La

fréquence des crises, toujours nocturnes reste inchangée, on n'observe plus d'état de mal.

Transitoirement vers 8 ans: la fréquence des crises devient hebdomadaires durant

quelques semaines. Le traitement n'est pas modifié. Les crises ont toujours la même

symptomatologie.

Les manifestations critiques s'espacent progressivement, jusqu'à cesser

complètement à l'âge de 10 ans. Le traitement est interrompu à 12 ans. Sans traitement,

Nathalie n'a pas présenté de crise avec un recul de 6 ans.

2.2.1.3. Suivineuropsychologique

Nathalie est droitière. Son quotient de latéralité n'a pas été déterminé.

Sur le plan psychométrique, la première évaluation est réalisée à 6 ans et 2 mois.

Le Quotient Intellectuel Global (QIG) est estimé à 101, homogène avec 103 pour le

Quotient Intellectuel Verbal (QIV) et 99 pour le Quotient Intellectuel Performances

(QIP) sur l'échelle WPPSI. Au cours de l'évolution, un infléchissement notable,

principalement sur les performances non verbales est documenté: à l'âge de 12 ans sur

l'échelle WISC-R le QIG est estimé à 83 (-18), le QIV à 95 (-8), le QIP à

75 (-24). Lors de la passation des tests, une exploitation difficile et irrégulière de ses

capacités intellectuelles est souvent mise en avant. Une récupération partielle est

observée lors de la dernière passation du WISC-R à 15 ans : QIG = 94, QIV = 95,

QIP = 95. Il faut moduler ces résultats en raison de l'incertitude du à l'emploi de deux

tests différents, en fonction de l'âge de l'enfant. En effet, la cotation du WPPSI est plus

large que celle du WISC-R, ce qui tend à creuser l'écart observé entre les deux premières
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évaluations citées, qui n'en reste pas moms significatif. De la même façon, on peut

supposer que la récupération après la phase active de l'épilepsie est meilleure que la

comparaison des chiffres bruts ne l'indique.

D'un point de vue neuropsychologique, à 7 ans l'enfant est "très accrocheuse,

bavarde et spontanée, se fatiguant assez vite lors de l'examen" ; "distraite, elle commet

beaucoup d'erreurs par oublis". Elle présente des difficultés de représentation spatiale et

de structuration temporo-spatiale. Jusqu'à 12 ans, les différentes évaluations mettent en

évidence l'immaturité relative de l'enfant, la persistance de troubles visuo-perceptifs et de

difficultés constructives et structurales, ainsi qu'une certaine lenteur et une incoordination

motrice. A 15 ans, alors que l'enfant est sans crise, et son électroencéphalogramme

normalisé, elle est au contraire "plus mature, persévérante dans son travail".

Sur le plan scolaire, Nathalie échoue aux apprentissages du CEl, à la période où

les manifestations critiques cliniques et les anomalies électroencéphalographiques

intercritiques nocturnes sont les plus abondantes. Elle présente une dyslexie et une

dysorthographie et bénéficie d'une prise en charge orthophonique. Après un

redoublement, Nathalie termine le cycle d'enseignement primaire et accède à une

scolarité secondaire normale.

2.2.1.4. Electroencéphalographie

Les premiers tracés, quatre mois après le début clinique de l'épilepsie, mettent en

évidence une activité de pointe-ondes lentes frontales gauches de grande amplitude.

L'amplitude de l'onde lente est souvent supérieure à celle de la pointe qui la précède. Ces

aspects s'inscrivent sur des éléments de focalisation lente dans les mêmes dérivations.

Quelques bouffées d'allure généralisée, brèves et sans traduction clinique s'organisent

(cf figure p 41). Quatre mois plus tard, un aspect très particulier est enregistré. A la

veille, on retrouve un foyer lent frontal gauche, de nombreuses pointe-ondes lentes

frontales gauches activées pendant le sommeil. Lors d'épisodes d'éveils dissociés

secondaires à une stimulation auditive, le foyer de pointe-ondes lentes est

considérablement activé, et les anomalies diffusent largement sur les deux hémisphères.

tout en prédominant sur la région frontale gauche (cf figure p 42).
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Pendant les deux premières années, les anomalies intercritiques diffusent assez

peu pendant le sommeil. Dans la suite de l'évolution, l'activation pendant le sommeil des

anomalies intercritiques est plus importante, mais surtout apparaissent des pointe-ondes

lentes frontales contro-latérales et synchrones (cf figure p 43). Les aspects de pointes

bifrontales synchrones sont ensuite observés pendant la veille, évoquant une

bisynchronie secondaire. A partir de la cinquième année d'évolution, apparaissent des

pointes lentes diphasiques de morphologie comparable aux pointes de l'EPCT

(cf figure p 44). Ces anomalies coexistent avec celles précédemment décrites. Elles sont

initialement visibles sur la région frontale gauche puis migrent sur la région centro­

temporale gauche.

A 12 ans, 2 ans après la dernière cnse, au moment de la décision d'arrêt du

traitement, persiste une activité intercritique consistant en de rares pointe-ondes

bifrontales et des pointes centro-temporales gauches. A 15 ans, Il ans après le début

clinique de la maladie, l'EEG s'inscrit sans grapho-élément paroxystique
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2.2.1.5. Synthèse de l'observation de Nathalie M

L'épilepsie de Nathalie débute vers 4 ans. Les crises, nocturnes pour la

plupart, en général mensuelles, sont motrices hémicorporelles droites ou se

manifestent par une rupture du contact, souvent associées à des automatismes oro­

alimentaires. Un état de mal partiel moteur survient vers 5 ans. Le dernier épisode

critique survient à l'âge de 10 ans, avec un recul de 8 ans dont 6 sans traitement.

Les résultats des tests psychométriques montrent une intelligence normale,

un infléchissement surtout marqué sur les performances non verbales durant

l'épilepsie, puis une récupération. Les traits de caractère immature, la lenteur

d'exécution des tâches et les troubles visuo-perceptifs évoluent également

favorablement avec la guérison de l'épilepsie. La scolarité est satisfaisante après un

redoublement lorsque l'épilepsie est très active.

Sur les tracés électroencéphalographiques, on met d'emblée en évidence un

foyer lent frontal gauche, une activité de pointe-ondes amples de même topographie,

des bouffées brèves de pointe-ondes d'aspect généralisé et une activation des

anomalies lors du sommeil. L'évolution est marquée par une bisynchronie

secondaire des anomalies frontales et l'apparition tardive de pointes lentes

diphasiques centre-temporales gauches. Un aspect très particulier d'activation et de

diffusion du foyer de pointe-ondes frontales gauches lors d'épisodes de réveil

dissocié est documenté. Le tracé est complètement normalisé 5 ans après la dernière

manifestation clinique.

Page 45



2.2.2. Observation n02 :. Céline C. , née le 03/02/1989

2.2.2.1. Antécédents

Céline n'a pas d'antécédents familiaux d'épilepsie. La grossesse et l'accouchement

se sont bien déroulés. Le développement psychomoteur initial est sans particularité.

2.2.2.2. Histoire clinique

A l'âge de 7 ans et 7 mois elle est conduite en consultation par ses parents pour la

survenue depuis presque un an d'épisodes de "rupture du contact", "secousses des

membres supérieurs" assez brefs. Ces épisodes surviennent sélectivement le matin au

réveil, ou en soirée, particulièrement si l'enfant est fatiguée ou est en dette de sommeil.

Une crise est observée par le médecin lors de cette consultation, il la relate comme "une

rupture de contact, prise de posture des membres supérieurs, antéf1exion du tronc et de la

tête" a quoi succèdent "quelques secousses des membres". Le diagnostic d'absences

myocloniques est alors retenu et un traitement par Valproate débuté.

Devant la persistance des manifestations cliniques, Céline est hospitalisée deux

mois plus tard. Une crise est enregistrée après un réveil de l'enfant: elle se manifeste par

une élévation abduction du membre supérieur droit, avec prise de posture dystonique du

membre inférieur droit en extension , les yeux étant déviés vers la droite. Au bout de 8

secondes, l'enfant s'assied et présente une agitation motrice et des automatismes gestuels

pendant environ 30 secondes (cf figure p 47). Le caractère critique ou post-critique de ces

manifestations est difficile à déterminer. Le diagnostic d'épilepsie partielle frontale droite

est retenu devant l'aspect de l'EEG inter et percritique. La Carbamazépine est alors

substituée au Valproate, sans efficacité.
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La phase cliniquement active de l'épilepsie dure un an. Pendant cette période,

Céline présente au moins une fois par semaine, à l'école le matin, des épisodes de

"déambulation", avec parfois des "propos incohérents" et une émission d'urine, avec une

amnésie post-critique.

Céline ne présentera plus de cnse après l'instauration d'une bithérapie par

Carbamazépine et Vigabatrin. Le Vigabatrin est laissé en monothérapie de substitution

30 mois après son introduction. Actuellement, le recul sans crise sous ce traitement est de

33 mois.

2.2.2.3. Suivi neuropsychologique

Céline est droitière avec un quotient de latéralité à +100.

A 7ans et 7 mois, alors que l'épilepsie est active cliniquement depuis un an, le

QIG est estimé à 72, le QIV à 73 et le QIP à 77 sur l'échelle WISC-R. Au cours de

l'évolution, une dégradation homogène est documentée, avec sur la même échelle à 8 ans

5 mois un QIG à 66, QIV à 69, QIP à 70. Actuellement, les performances sont revenues

au niveau des premiers tests. L'interprétation de ces résultats doit être modulée par

l'inhibition massive lors de la passation des tests.

Les examens neuropsychologiques mettent en évidence des difficultés de

mémoire à court terme, une distractibilité, une immaturité assortie d'une affectivité labile.

L'inhibition anxieuse est majeure. Sur le plan des fonctions exécutives, une lenteur et des

difficultés d'élaboration perceptive sont documentés. Il n'y a pas de régression des

troubles actuellement, mais l'enfant est toujours traitée, et le foyer lent

électroencéphalographique est encore présent.

Les résultats scolaires sont moyens. Elle poursuit une scolarité dans sa classe

d'âge avec des difficultés, jusqu'au CM2 où un redoublement est envisagé. Les prérequis

nécessaires à une scolarité secondaire sont insuffisamment consolidés.
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2.2.2.4. Electroencéphalographie

Tracés inter-critiques

Les tracés électroencéphalographiques sont caractérisés dès le début de

l'évolution par l'association de plusieurs aspects. On observe un foyer de pointe-ondes

lentes très amples de topographie frontale droite, diffusant dans les régions centrales et

temporales homolatérales. et un deuxième foyer de pointes centro-temporales

diphasiques (cf figures p 51-52). Ces pointes sont de morphologie bien distincte,

similaire à celle des pointes centro-temporales de l'EPCT, et elles sont

chronologiquement indépendante des pointes frontales. Des bouffées lentes bilatérales à

prédominance antérieure, asymétriques, d'amplitude maximale dans les dérivations

droites, de fréquence proche de 2,5 cycles par seconde, s'organisent parfois après un

début sur l'hémisphère droit (cf figure p 53). Des bouffées similaires surviennent lors de

l'hyperpnée. Durant le sommeil, les foyers de pointes centro-temporales et de pointe­

ondes lentes fronto-centrales sont activés de manière indépendante. On documente des

éveils dissociés au cours desquels le foyer lent est très activé (cf figure p54).

L'évolution est marquée par l'apparition secondaire et tardive, au bout de 4 ans, de

pointes diphasiques centro-temporales gauches indépendantes. Le foyer de pointes

centro-temporal contro-latéral persiste. L'amplitude des pointes tend à diminuer et

l'activation des anomalies pendant le sommeil est moins importante ..

A l'heure actuelle, 35 mois après la dernière manifestation critique, sous

traitement par Vigabatrin, le tracé électroencéphalographique est bien organisé dans la

veille et le sommeil. Il subsiste un foyer lent intermittent frontal droit, et des pointe­

ondes lentes fronto-temporales droites.
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Tracé critique

Lors de la crise enregistrée et filmée, le tracé s'aplati dans toutes les dérivations,

pendant 8 secondes, lors de la prise de posture. Puis on observe des ondes lentes delta à

front raide diffuses, de prédominance bifrontale pendant 30 secondes. Le tracé est

toutefois surchargé de nombreux artéfacts d'origine musculaire, qui gênent

l'interprétation et ne permettent pas de définir de façon formelle le caractère critique ou

post-critique de cette seconde période.
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2.2.2.5. Synthèse de l'observation de Céline C

La période cliniquement active de l'épilepsie s'étend de 7 à 8 ans. Les

manifestations critiques rapportées sont des ruptures de contact matinales pluri­

mensuelles accompagnées de phénomènes moteurs ou d'automatismes avec

déambulation. Une crise motrice avec prise de posture dystonique asymétrique est

filmée.

Les performances cognitives indiquent une déficience légère qu'il faut

interpréter à la lumière de l'inhibition massive de l'enfant. Une immaturité

émotionelle, une affectivité labile sont au premier plan du comportement de

l'enfant. Un redoublement est actuellement envisagé avant l'entrée au collège.

L'électroencéphalogramme intercritique révèle un foyer lent frontal droit

très activé lors d'éveils dissociés, un foyer de pointe-ondes lentes frontales droites,

des bouffées de pointe-ondes lentes bilatérales synchrones à prédominance

antérieure. Un foyer de pointes diphasiques centro-temporales droites existe

d'emblée, un foyer homologue contro-latéral indépendant apparaît tardivement.

L'activation au sommeil des anomalies, leur diffusion, ainsi que l'amplitude des

pointes diminue en fin d'évolution.
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2.2.3. Observation'B : Giliane G. , née le 09/04/1990

2.2.3.1. Antécédents

Giliane est née au terme d'une grossesse sans particularité, par VOle basse

spontanée. Elle présente à la naissance une fente palatine dont la cure chirurgicale est

effectuée secondairement. Elle n'a pas d'antécédents familiaux d'épilepsie. La petite

enfance est marquée par plusieurs épisodes de pyélonéphrites, sans malformation du

tractus urinaire.

2.2.3.2. Histoire clinique

A l'âge de 4 ans et 1 mois, Giliane est hospitalisée devant un coma nocturne. Ses

parents ont été alertés par une respiration bruyante. Ils ont trouvé leur enfant dans son lit

souillé par ses urines. Dans le contexte de l'urgence une tomodensitométrie et un bilan

métabolique sont réalisés et sont normaux. Aucun diagnostic étiologique n'est alors

retenu. Quatre mois plus tard, un nouvel épisode identique survient en fin de nuit.

L'enfant est hospitalisée. Le diagnostic d'épilepsie est retenu devant la concordance du

tableau clinique et d'anomalies électroencéphalographiques de type pointe-ondes d'aspect

généralisé. Un traitement par Valproate est alors débuté.

Giliane ne présente plus de manifestations critiques pendant 4 ans sous traitement

par Valproate. Al'âge de 8 ans une crise survient en climat fébrile, pendant la sieste. Les

parents assistent à la crise. L'enfant "dévie la tête à droite ", présente des "mouvements

cloniques", sans précision de côté, puis une hémiparésie droite rapidement régressive. La

Carbamazépine est alors substituée au Valproate. Sous ce traitement, Giliane est très

euphorique, ce qui contraste avec son tempérament habituel. Ce trouble régresse à l'arrêt

de la Carbamazépine. Une bithérapie par Valproate et Clobazam est débutée.

Cette crise inaugure une période cliniquement très active de la maladie qui dure

15 mois. Les crises nocturnes sont des crises motrices cloniques hémicorporelles droites.

Elles sont bimensuelles de 8 à 9 ans. Des manifestations critiques d'un nouveau type

surviennent pendant la veille. Elles sont décrites comme des "ruptures de contact" avec

"asymétrie faciale" puis "parésie transitoire d'un membre supérieur".
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Les épisodes critiques cessent à 9 ans et 3 mois. Sous traitement par Valproate et

Clobazam, le recul sans crise est actuellement de 16 mois.

2.2.3.3. Suivi neuropsychologique

Giliane est droitière mais son quotient de latéralité à +40 indique une

latéralisation relative.

Le premier test psychométrique est réalisé à 8 ans et 9 mois, alors que les crises

sont fréquentes. Le QIG est estimé à 85, le QIV à 82 et le QIP à 93 sur l'échelle

WISC-III. L'examinateur insiste sur l'inhibition anxieuse de l'enfant qui conduit à une

sous-estimation de ses capacités lors de la passation des tests. On ne dispose pas de recul

suffisant pour l'évolution de ces paramètres.

L'examen neuropsychologique conclut à une lenteur de réaction, des troubles de

l'attention et de la concentration, des difficultés de mémorisation auditivo-verbale à court

terme. Le comportement est le plus souvent très inhibé. Une période d'euphorie

inhabituelle conduit à l'arrêt de la Carbamazépine, avec un retour à l'humeur habituelle.

La scolarité de Giliane est bonne, les observations du carnet scolaire notent "un

très bon travail, l'enfant pourrait être plus active" ce qui contraste avec les résultats des

tests et conforte une sous estimation des capacités.

2.2.3.4. Electroencéphalographie

A l'âge de 4 ans le tracé électroencéphalographique de veille montre, sur un

rythme de fond bien organisé, des bouffées de pointe-ondes d'aspect généralisé. Sur ces

tracés, on observe déjà quelques pointes lentes diphasiques de projection centrale gauche.

Al'âge de 8 ans, lors de la réapparition des manifestations critiques, plusieurs

aspects s'associent sur le tracé. Des éléments lents frontaux s'associent à un foyer de

pointe-ondes lentes de grande amplitude de projection bifrontale synchrones. Des

bouffées diffuses d'ondes lentes delta à front raide rythmiques à 3 cycles par seconde

s'organisent, avec une amplitude maximale dans les dérivations antérieures

(cf figures p 59-60). L'activation du foyer bifrontal est très marquée à l'endormissement
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et pendant le sommeil lent. Au cours de l'évolution, on voit se constituer un foyer

indépendant de pointes centro-temporales gauches, modérément activé lors du sommeil

lent (cf figure p 61).

Le tracé est complètement normalisé à l'âge de 9 ans et demi, quelques mois après

la dernière manifestation clinique, sous bithérapie par Valproate et Clobazam.
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2.2.3.5. Synthèse de l'observation de Giliane G.

Deux épisodes de coma post-critique inaugurent cliniquement l'épilepsie à 4

ans. Quatre ans plus tard, des crises convulsives hémicorporelles, le plus souvent

nocturnes, et de ruptures de contact diurnes caractérisent la période active de

l'épilepsie.

Les performances intellectuelles sont moyennes, certainement sous estimées

L'inhibition de l'enfant, et une exploitation irrégulière de ses capacités sont mises en

évidence, ainsi qu'une lenteur de réaction, un déficit de mémoire auditivo-verbale.

Une période d'euphorie paradoxale survient alors que l'enfant est traitée par

Carbamazépine. La scolarité est bonne.

Les éléments caractéristiques du tracé électroencéphalographique

comportent une activité lente et de pointe-ondes lentes bifrontales, des bouffées

diffuses infracliniques d'ondes à front raides à 3 cycle par seconde à prédominance

antérieure et l'apparition secondaire d'un foyer de pointes centro-temporales

gauches.
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2.2.4. Observation n04 : Lucile B., née le 25/02/1991

2.2.4.1. Antécédents

Un frère de la grand-mère maternelle a présenté des crises d'épilepsie pendant un

mois dans l'enfance, sans autre précision disponible.

L'accouchement est eutocique après une grossesse normale.

A 18 mois, Lucile présente une crise convulsive généralisée brève en climat

fébrile.

2.2.4.2. Histoire clinique

A 4 ans, lors d'un épisode fébrile, le jour, Lucile présente un épisode d'hypotonie

avec révulsion oculaire. Un électroencéphalogramme est réalisé au décours, et devant

l'existence d'un foyer frontal de pointe-ondes lentes, un traitement par Valproate est

introduit. L'enfant ne présente plus de crise pendant une période de 2 ans.

L'épilepsie redevient cliniquement active à l'âge de 6 ans et demi. Lucile présente

7 épisodes critiques diurnes en 4 mois, malgré une substitution du Valproate par la

Carbamazépine. Il s'agit pour la plupart d'épisodes de "rupture du contact, chute de la

tête, regard fixe". L'enfant ne tombe pas si elle est debout, elle reste aréactive durant

moins d'une minute. Un épisode de confusion brève survient pendant la même

période: l'enfant est trouvée "errant dans les couloirs". Plusieurs épisodes brefs de

myoclonies positives des membres supérieurs et de la nuque sont filmés durant un

enregistrement électroencéphalographique de 24 heures. Les parents ne rapportent

aucune manifestation semblable au domicile ni aucune manifestation critique nocturne

par ailleurs.

La Carbamazépine est interrompue lors de la constatation des myoclonies, et

l'introduction une bithérapie par Valproate et Ethosuximide est débutée. Aucune autre

manifestation n'est documentée depuis, avec un recul de trois ans.
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2.2.4.3. Suivineuropsychologique

Lucile est droitière, avec un quotient de latéralité à +70.

Sur le plan psychométrique, les résultats sont de type normal fort, QIG estimé à

117, QIV à 125 et QIP à 104 à l'âge de 7 ans sur l'échelle WISC III. Ses performances

globales restent stables cours de l'épilepsie. L'exploitation des aptitudes est irrégulière.

Les examens neuropsychologiques montrent chez cette petite fille rêveuse et

distraite des difficultés de mémorisation visuelle à court terme, avec un déficit spécifique

pour les tâches visuo-constructives, une lenteur ainsi qu'une maladresse gestuelle. Les

problèmes d'attention et de concentration sont au premier plan. Elle est décrite comme

instable, distractible et parfois agitée. A l'âge de7 ans, un traitement par Méthylphénidate

est introduit, qui permet une amélioration sensible du comportement et des résultats

scolaires. Ce traitement est toujours poursuivi pendant les périodes scolaires.

A l'école, c'est une élève moyenne, qui suit une scolarité primaire dans sa classe

d'âge jusqu'à un redoublement en CE2. Les appréciations du carnet scolaire mettent en

avant les difficultés de concentration, d'attention.

2.2.4.4. Electroencéphalographie

Initialement, à 4 ans, le tracé électroencéphalographique est bien organisé. On

met déjà en évidence quelques pointe-ondes diphasiques frontales droites, et quelques

bouffées de pointe-ondes bilatérales synchrones à prédominance antérieure.

A 6 ans, alors que l'enfant présente des cnses assez fréquentes,

l'électroencéphalogramme montre une activité lente frontale droite. Pendant une courte

période, on observe des figures nocturnes particulières: polypointes antérieures qui

prédominent parfois sur l'hémisphère gauche. On emegistre deux foyers frontaux, droit et

gauche à bascule, asynchrones, de pointe-ondes lentes de grande amplitude (cf figure p

66). Un foyer fronto-pariétal gauche de pointes diphasiques apparaît secondairement dans

l'évolution. A l'endormissement, des bouffées de pointe-ondes bifrontales synchrones

diffusent largement en prenant un aspect généralisé (cf figure p 67). Ces bouffées, de

Page 64



fréquence voisine de 3 cycles par seconde, sont asymptomatiques ou contemporaines de

myoclonies lorsque l'enfant est traitée par Carbamazépine (cf figure p 68).

Bien que les crises aient cessé depuis trois ans, à 9 ans l'électroencéphalogramme

ne montre plus de foyer lent. Les aspects d'activation et de diffusion ont disparu mais on

observe toujours des pointe-ondes lentes bifrontales asynchrones. Le sommeil est bien

organisé.
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2.2.4.5. Synthèse de l'observation de Lucile B.

L'épilepsie débute à 4 ans. Les crises sont peu fréquentes et toujours diurnes.

Ce sont des ruptures de contact avec atonie cervicale, ainsi qu'un épisode

confusionnel. Des myoclonies sont observées sous Carbamazépine, régressives à

l'arrêt.

Les performances intellectuelles sont bonnes. Cependant des troubles

spécifiques des tâches visuo-constructives, un déficit de mémorisation visuelle à

court terme, une lenteur et une maladresse gestuelle sont retrouvées. L'enfant est

instable et distractible. Les difficulté de concentration et une exploitation irrégulière

des capacités rendent compte d'une scolarité seulement moyenne.

Un foyer frontal lent frontal droit, des pointe-ondes lentes bifrontales, des

bouffées de pointe-ondes d'allure généralisées et un foyer de pointes diphasiques

fronto-central gauches caractérisent les tracés électroencéphalographiques.
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2.2.5. Observation n? 5 Bastien F. , né le 29/03/1994

2.2.5.1. Antécédents

Bastien n'a pas d'antécédents familiaux ni personnels remarquables.

2.2.5.2. Histoire clinique

La première manifestation critique est précoce à l'âge de 24 mois. Il s'agit d'une

cnse convulsive hémicorporelle gauche intéressant la face sans contexte fébrile. Un

traitement par Valproate est débuté. Une nouvelle manifestation critique, identique,

survient 3 mois plus tard. La Carbamazépine est alors ajoutée au Valproate. Dans les

mois suivants, la récidive mensuelle du même type de crise, surtout le matin au réveil,

conduit à d'autres modifications thérapeutiques: substitution par du Vigabatrin de la

Carbamazépine, essai de Phénytoïne interrompue en raison d'une intolérance clinique,

Phénobarbital, Lamotrigine. Finalement, à 3 ans et 7 mois, le Valproate est laissé en

monothérapie devant l'inefficacité clinique des différentes associations médicamenteuses.

Durant toute la phase active, les crises persistent à un rythme irrégulier: elles sont

parfois pluri-hebdomadaires, parfois mensuelles. Les manifestations motrices sont

toujours identiques, parfois suivies d'une paralysie de Todd hémicorporelle gauche

rapidement régressive Des épisodes critiques de séméiologie différente sont également

observées: ruptures de contact diurnes avec automatismes moteurs, clonies hémifaciales

gauches sans rupture de contact. Au décours de certaines crises diurnes l'enfant présente

un embarras de la parole.

Aucune crise n'est rapportée pendant 13 mois à compter de l'âge de 4 ans et 8

mois sous Valproate. Une crise motrice isolée survient alors, avec à cette période de

fréquentes ruptures du contact brèves. Actuellement, l'enfant n'a plus présenté de

manifestations critiques depuis 9 mois.
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2.2.5.3. Suivi neuropsychologique

Bastien est droitier.

A 3 ans 8 mois, on ne dispose pas de cotation chiffrée de l'évaluation

psychométrique réalisée, mais le compte rendu allègue de performances normales faibles.

L'accent est mis sur les difficultés d'exploitation des aptitudes du fait de troubles de la

concentration. Les tests psychométriques permettent d'estimer le QIG à 98, avec 98 pour

le QIV et 107 pour le QIP sur l'échelle WPPSI-R à l'âge de 5 ans 6 mois, ce qui d'après

l'examinateur correspond à un net progrès par rapport aux tests précédents.

Les examens neuropsychologiques font ressortir le comportement hyperactif de

l'enfant, ainsi que les troubles de l'attention associés. Il est décrit comme impulsif,

instable, manquant d'inhibition. Un traitement par Méthylphénidate est introduit dès l'âge

de 4 ans, avec une très bonne efficacité sur le comportement de l'enfant et sa participation

aux activités scolaires. Ce traitement est toujours poursuivi. Par ailleurs les temps de

réponse aux différents tests sont allongés lors de la phase active de l'épilepsie, ce qui

n'est plus retrouvé actuellement.

Le cycle des acquisitions dans les classes maternelles ne pose pas de problèmes.

Bastien est toutefois décrit par les instituteurs comme très impulsif et désinhibé.

2.2.5.4. Electroencéphalographie

Du point de vue électroencéphalographique, les tracés sont caractérisés par une

activité de fond bien organisée sur laquelle s'inscrivent dès le début de l'évolution de

l'épilepsie un foyer lent discontinu frontal droit et des pointe-ondes lentes fronto­

temporales droites de grande amplitude (cf figure p 73). Ces pointes sont très activées

pendant le sommeil lent, pendant lequel les anomalies paroxystiques peuvent se grouper

en salves brèves.

Au cours de l'évolution de l'épilepsie, on voit apparaître des bouffées spontanées

de pointe-ondes amples bilatérales synchrones, de fréquence voisine de 3 cycles par

seconde, prédominant dans les régions antérieures droites pendant la veille. Aucune

manifestation clinique contemporaine de ces bouffées n'est décelée. Lorsque les épisodes
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critiques sont fréquent, ces anomalies sont très activées lors de l'endormissement et

pendant le sommeillent, prenant parfois un aspect subcontinu (cf figure p 74).

Le foyer de pointes migre en cours d'évolution vers la région centro-temporale en

changeant de morphologie (cf figure p 75). On n'observe jamais sur le même tracé deux

foyers indépendants de pointes frontales et centro-temporales, Les aspects d'activation et

de diffusion disparaissent au cours du temps. Actuellement, alors que la dernière crise est

survenue il y a 9 mois le tracé est complètement normalisé sous Valproate en

monothérapie. Malgré la survenue précoce de l'épilepsie, le rythme de fond

physiologique s'est bien organisé.
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2.2.5.5. Synthèse de ['observation de Bastien F.

L'épilepsie débute à 24 mois, elle est très active cliniquement pendant 32

mois. Les épisodes critiques, nocturnes ou au réveil, sont cloniques hémicorporels

gauches, parfois suivis d'un déficit moteur. Des épisodes diurnes de rupture du

contact avec automatismes moteurs et embarras de la parole post-critique

surviennent secondairement.

L'évaluation psychométrique de Bastien est satisfaisante. Le manque

d'inhibition, l'impulsivité et parfois même l'agressivité sont des traits

comportementaux constamment retrouvées. L'intégration en maternelle est

meilleure depuis l'introduction du Méthylphénidate.

Un foyer lent discontinu frontal droit s'inscrit sur les premiers tracés. Des

pointe-ondes lentes fronto-temporales droites très activées lors du sommeil migrent

en cours d'évolution vers la région centro-temporale homolatérale et prennent alors

un aspect de pointes diphasiques. Des bouffées de pointe-ondes lentes d'aspect

généralisé sont individualisées durant la phase cliniquement très active de

l'épilepsie. Le tracé se normalise ensuite complètement.
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2.3. Tableau de synthèse des observations

Nathalie M Céline C Giliane G Lucile B Bastien F

Antécédents Souffrance fœtale Fente Convulsions fébriles

- Personnels aiguë, césarienne labio-palatine (18nris)

- Familiaux Non Non Non Oui Non

Age lors de la 3 ans 8 mois ",,7 ans 4 ans lmois 4 ans 2 ans

crise inaugurale
Fréquence Mensuelles Hebdomadaires Bimensuelles 7 épisodes Au moins mensuelle

habituelle des de 8 ans à 9 ans en 4 mois à 6 ans de 2 ans 3 mois à 4

crises
ans 8 mois

Age lors de la 10 ans 8 ans 9 ans 3 mois 6 ans 9mois 5 ans 11 mois

dernière crise
Recul sans crise 8 ans, dont 6 ans 35 mois 16 mois 36 mois 9 mois

sans traitement sousGVG sonsVPA sous VPA et ESM

Clinique - Crises cloniques - Prise de posture - Cloniques - Ruptures du - Crise clonique

des crises hémicorporelles D dystonique hémicorporelles D contact avec atonie hémicorporelle G
- Ruptnres de asymétrique - Ruptures de axiale - Cionies
contact -Ruptures de contact avec - Un épisode hémifaciales G
±Automatismes contact, avec asymétrie faciale confusionnel - Ruptures de
oro-alimentaires déambulation contact avec

Déficit moteur automatismes
- Un état de mal post-critique - Myoclonies sous moteurs
moteur CBZ Déficit moteur

nost-critluue

Horairesdes crises Noctnrnes, diurnes Le matin, le soho Surtout nocturne Diurnes Au réveil, diurnes

Anomalies EEG - Foyer lent FG - Foyer lent FD - Foyer lent bifrontal - Foyer lent FD - Foyer lent FD

Intercritique - POL amples FG -POLFD - POL bifrontales - Foyers frontaux D discontinu
- Bisynchronie et G indépendants - POL fronto-

lors de la phase frontale secondaire dcPOL temporales D
active

- Bouffées brèves de Bouffées de POL - Bouffées d'ondes à - Bouffées de PO - Bouffées de POL
POL d'aspect d'aspect généralisé front raide diffuses diffuses d'aspect généralisé
généralisé -

- PCT diphasiquesG - PCT bilatérales -PCTG - P diphasiques -PCTD
Migration dn foyer asynchrones fronto-centrales G Migration du foyer

Aspects Activation, Activation et Activation des PP antérieures à Activation des

caractéristiques diffusion lors diffusion lors anomalies en l'endormissement anomalies en

du sommeil
d'éveils dissociés d'éveils dissociés sommeillent sommeillent

Evolution EEG Normalisé à15 ans - Foyer lent Normalisé - Plus de foyer lent Normalisation

actuel intermittent FD à 9 ans 6mois - POL bifrontales à 5 ans 9 mois
- POL fronto- asynchrones
temporales D

Psychométrie Peformances Déficience légère Performances Performances Performances
normales Déficit normales faible normales fortes normales,
transitoire amélioration

Troubles neuro- Immaturité Inhibition anxiense Inhibition anxieuse Instabilité, agitation Deshinibition

psychologiques Lenteur Lenteur Lenteur Lenteur Impnlsivité
Troubles vlsuo- Difficultés déficit de mémoire Difficultés visuo-
perceptifs d'élaboration auditivo-verbale constructives

1 perceptive

Scolarité Redoublement CEl Redoublement CM2 Bonne scolarité Redoublement CE2 Intégration bonne
puis satisfaisante en maternelle

P: pointes
PCT : pointes centre-temporales
ESM : ethosuximide

PO : pointe-ondes
F: frontal
GVG : vigabatrin
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3 Discussion

3.1. Limites des données du travail

La constitution à posteriori d'un groupe de patients constitue évidemment un biais

statistique. Ce biais existe dans la plupart des séries publiées à propos de l'épilepsie à

. l 44pomtes centro-tempora es .

La taille de notre série ne permet pas de description de la population dont elle est

issue. Du fait de la relative rareté des cas similaires, seule une étude multicentrique

prospective permettrait une véritable évaluation de la fréquence du syndrome.

Le recul depuis le début de l'épilepsie est au minimum de 4 ans, au maximum de

15 ans. Pourtant, hormis l'observation nOI où sans traitement aucune crise n'est survenue

depuis 6 ans, il est encore prématuré pour les autres de parler de guérison. En effet si le

recul sans crise pour ces quatre enfants s'échelonne entre 9 mois et 3 ans, ils bénéficient

encore tous d'un traitement anti-épileptique et le tracé électroencéphalographique n'est

normalisé que pour deux d'entre eux. Tous sont néanmoins sortis de la période active de

l'épilepsie. De plus, l'existence de grapho-éléments typiques de l'EPCT laisse présager

une guérison ultérieure.

Enfin, l'hétérogénéité des attitudes thérapeutiques, compte tenu des incertitudes

diagnostiques, ne permet pas de tirer de conclusion à partir de ces observation sur la prise

en charge thérapeutique la plus adaptée.

Page 78



3.2. Epilepsie idiopathique à paroxysmes frontaux:

caractéristiques électrocliniques

Ce syndrome est décrit par A. Beaumanoir et A. Nahory en 1983 à partir d'une

série de Il enfants suivis avec un recul supérieur à 8 ans, en moyenne Il ans et 3 mois,

ne présentant plus de manifestations cliniques de leur épilepsie, ni d'anomalies focales

électroencéphalographiques depuis au moins 5 ans. Bien que plusieurs fois citée 26,27,

cette série est toujours actuellement la seule rapportée dans la littérature à propos de ce

syndrome.

3.2.1. Antécédents

3.2.1.1. Antécédentsfamiliaux

Les antécédents familiaux d'épilepsie ou de crises convulsives hyperthermiques

sont plus fréquents chez les patients présentant une EPF que dans la population générale.

Un enfant sur 5 de notre série, et 3 sur Il dans la série de A. Beaumanoir et A.

Nahory présente des antécédents familiaux d'épilepsie. Dans la famille du cas n04, il

s'agit d'une épilepsie d'expression transitoire dans l'enfance et d'évolution favorable, en

l'absence de facteur déclenchant, ce qui évoque une épilepsie idiopathique. Dans les

épilepsies partielles idiopathiques en général, les antécédents familiaux d'épilepsie

existent dans environ 11% des cas, l'incidence de convulsions hyperthermiques

concernent 16% des apparentés 28.

3.2.1.2. Antécédents personnels anté et pernataux

Ces antécédents sont anecdotiques.

La grossesse de chacun des enfants de notre série est non incidentée. Si une

naissance a lieu par césarienne pour souffrance fœtale aiguë, l'enfant peut rester auprès

de sa mère ce qui témoigne d'une souffrance mineure de bon pronostic, sans lien évident

avec l'épilepsie ultérieure. Dans la série de A. Beaumanoir et A. Nahory, les auteurs ne

retiennent qu'un diabète gestationel et un accouchement post-terme. Dans la série
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historique d'épilepsies idiopathiques de Sorel 28, 23% des enfants ont présenté une

souffrance cérébrale modérée. Par ailleurs, parmi nos 5 observations, un enfant présente

une fente labio-palatine sans contexte polymalformatif.

3.2.1.3. Antécédents personnels neurologiques et psychiatriques

- Convulsions hyperthermiques

Les convulsions hyperthermiques semblent plus fréquentes que dans la population

occidentale générale dans laquelle elle concernent 2 à 5% des enfants 45. Elles intéressent

en effet un enfant de chaque série. Il s'agit de convulsions fébriles simples dans le cas

n04; quant au cas de la première série, aucune atypie n'est signalée et

l'électroencéphalogramme réalisé alors est normal.

- Autre syndrome épileptique idiopathique

Un enfant de la série de A. Beaumanoir et A. Nahory présente une épilepsie

absence typique, tant sur le plan clinique qu'électroencéphalographique, avant le début de

l'EPF.

- Antécédents psychiatriques

Dans un des cas rapportés dans la série de 1983, un enfant présente des troubles

du comportement avant le début clinique et électroencéphalographique de l'épilepsie.

L'existence d'antécédents psychiatriques ou de troubles du comportement préexistant est

compatible avec une épilepsie idiopathique 11-13,46. En ce qui concerne les troubles du

comportement, il faut discuter au cas par cas leur intrication avec le syndrome

épileptique dont ils peuvent être une conséquence 47.
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3.2.2. Clinique

3.2.2.1. Sexe

Le faible effectif des 2 séries ne permet pas de retenir une prédominance de sexe

dans l'EPF.

Nous décrivons le cas de 4 filles et 1 garçon, A. Beaumanoir et A. Nahory

rapportent 4 filles et 7 garçons. Sorel retrouve une sur-représentation masculine parmi

les épilepsies partielles idiopathiques tout venant 28. Cependant, si le démembrement de

ce groupe a permis de vérifier cette caractéristique pour l'épilepsie partielle bénigne

centro-temporale, l'épilepsie primaire de la lecture, les crises partielles bénignes de

l'adolescence, et l'épilepsie avec potentiels évoqués sensori-moteurs géants, on rencontre

au contraire une majorité féminine dans la forme précoce de l'épilepsie bénigne de

l'enfance avec paroxysmes occipitaux et l'épilepsie psychomotrice bénigne 26,27.

3.2.2.2. Examen clinique intercritique

L'absence de déficit neurologique et un développement psychomoteur initial

satisfaisant avant le début de l'épilepsie est un critère d'inclusion dans les deux séries. Il

s'agit de critères essentiels de définition des épilepsies idiopathiques 25,28.

3.2.2.3. Age de la première crise

L'âge de la première crise dans les épilepsies frontales que nous décrivons est

précoce: il s'échelonne entre 24 mois et 6 ans, 3 ans et demi et 8 ans pour les cas de A.

Beaumanoir et A. Nahory.

La possibilité d'une survenue précoce d'une épilepsie partielle idiopathique est

largement documentée. D'après une méta-analyse portant sur 794 cas d'épilepsie partielle

à pointes centra-temporale, la première crise peut survenir dès 3 mois 44. Même si la

première crise d'une épilepsie partielle idiopathique survient dans 8% des cas avant 2 ans,

la survenue très précoce avant 18 mois d'une épilepsie partielle doit cependant faire

suspecter une étiologie organique 25.
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3.2.2.4. Horaire des crises

Comme pour les cas rapportés par A. Beaumanoir et A. Nahory, les crises

rapportées dans notre série sont à la fois nocturnes et diurnes. Elles prédominent toutefois

lors du sommeil ou au réveil pour la majorité des patients.

Chez la plupart des enfants les manifestations critiques les plus fréquentes

surviennent pendant le sommeil de nuit ou la sieste, ou immédiatement au réveil. Pour un

enfant, toutefois, seules des crises diurnes ont été observées. L'occurrence de crises

durant le sommeil est fréquente dans les épilepsies partielles idiopathiques. En général,

elles se rencontrent dans un tiers de cas environ et sont alors surtout rencontrées à

l'endormissement et au réveil. 28,41.

3.2.2.5. Fréquence des crises

Dans chacune de nos observations on observe une période très active de la

maladie. Les crises sont alors en général mensuelles, parfois plus fréquentes,

plurihebdomadaires dans le cas n02. Le nombre total de manifestations critiques total

dépend surtout de la durée de cette période: il se limite à 6 épisodes dans le cas n04 où

elle dure seulement 4 mois. Cette période plus particulièrement active de l'épilepsie dure

au minimum 4 mois et au maximum 2 ans et demi ; elle peut inaugurer la maladie

épileptique, ou survenir au cours de son évolution. Quelques rares crises surviennent en

dehors de cette phase: la période globale d'activité de l'épilepsie est comprise entre 1 an

et 6 ans 4 mois pour nos 5 patients, 2 et 6 ans environ pour ceux de A. Beaumanoir et A.

Nahory.

Habituellement, les crises sont rares dans les épilepsies partielles idiopathiques 25.
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3.2.2.6. Description clinique des crises

Les manifestations critiques survenant pendant la veille sont le plus souvent des

ruptures de contact accompagnées d'automatismes gestuels simples, d'automatismes oro­

alimentaires, d'une déambulation, d'une urination. Dans un cas la rupture du contact est

contemporaine d'une atonie axiale. Un enfant présente un épisode critique avec confusion

prolongée.

Les crises nocturnes, lorsqu'elles ont pu être observées ou rapportées, ont le plus

souvent une composante motrice. Il s'agit de crises partielles motrices complexes

cloniques hémicorporelles chez 3 de nos 5 patients, avec une participation hémifaciale

homolatérale. Chez un patient, des clonies hémifaciales isolées sont rapportées. Un

embarras de la parole post-critique est fréquemment rapporté. La crise enregistrée en

video chez le patient n° 2 montre une prise de posture dystonique asymétrique, évoquant

une mise en jeu des aires prémotrices.

Dans leur description initiale, A. Beaumanoir et A. Nahory insistent sur le

polymorphisme clinique des crises. En dehors des signes d'accompagnement que nous

avons décrits, ces auteurs retiennent également des signes végétatifs, dont une fréquente

rougeur de la face qui survient dans 9 cas sur Il. La symptomatologie clinique est celle

de crises partielles complexes. Des absences simples décrites par l'entourage sont

signalées dans 4 cas sur 11. Dans le cas n04, les ruptures du contact avec atonie axiale de

durée brève et sans autre manifestation sont compatibles avec des absences typiques, ce

qUI ne peut être vérifié puisqu'on ne dispose pas d'enregistrement

électroencéphalographique concomitant. L'apparition de myoclonies sous carbamazépine

est un critère pharmacologique compatible. Quant aux crises nocturnes, leur forte

composante motrice est déjà rapportée dans la première série: les crises qui ont pu être

observées, chez 3 patients, sont des crises adversives avec généralisation secondaire.
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3.2.2.7. Etat de mal

Nous rapportons le seul cas d'état de mal. Il s'agit d'un état de mal partiel moteur

hémiclonique de durée prolongée estimée à 1 heure 45 minutes, facilement jugulé par le

Diazepam intra-rectal.

Les états de mal des épilepsies partielles idiopathiques sans distinction sont

observés dans 8% des cas 25,41,48,49. il sont habituellement sensibles aux benzodiazépines

25,50. Ces états de mal peuvent récidiver 51. Les symptomes cliniques sont habituellement

similaires à ceux que nous rapportons 25.

3.2.2.8. Déficit moteur post-critique

Un déficit transitoire est retrouvé chez 3 enfants présentant des manifestation

cloniques hémicorporelles. Il n'en est pas fait mention dans les Il observations

historiques, et Dalla Bernardina considère qu'il s'agit d'une éventualité rare dans les

épilepsies partielles idiopathiques 25. Pourtant, dans l'EPCT qui représente la part

majeure partie des épilepsies partielles idiopathiques, un déficit intercritique parfois

prolongé est possible 52,53.

3.2.2.9. Manifestations cliniques paroxystiques intercritiques

Alors qu'il est traitée par Carbamazépine, le patient n04 présente des myoclonies

positives des membres et de la nuque. Ces manifestations sont contemporaines d'une

activité électroencéphalographique paroxystique de pointe-ondes de fréquence voisine de

3 cycles par secondes, bifrontales, diffusant largement sur les 2 hémisphères.
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3.2.3. Critères électroencéphalographiques

3.2.3.1. Tracés defond

En début d'évolution, les électroencéphalogrammes des enfants de notre série sont

bien organisés dans l'espace et les rythmes physiologiques en rapport avec l'âge des

enfants sont présents. Malgré le cours de l'épilepsie, les activités physiologiques

continuent à s'organiser et à présenter des critères de maturation. On n'observe pas de cas

de photosensibilité. Sur l'activité de fond se greffent des pointe-ondes lentes et un foyer

lent intermittent.

3.2.3.2. Anomalies paroxystiquesfrontales

Ces paroxysmes présentent une grande similitude d'une observation à l'autre: il

s'agit d'amples pointe-ondes lentes localisées, l'onde lente étant souvent plus ample que la

pointe. Leur morphologie est caractéristique. Elles surviennent parfois en brèves volées.

Elles se projettent toujours au moins sur les dérivations qui intéressent le foyer lent

frontal; elles sont bifrontales chez l'enfant qui présente un foyer lent bilatéral. Dans un

des cas, alors que le foyer d'ondes lentes frontales est unilatéral, on observe des pointe­

ondes lentes frontales bilatérales indépendantes qui constituent deux foyers distincts

indépendants. Dans toutes les observations, ces éléments sont activés et diffusent pendant

le sommeil lent sur les dérivations du même hémisphère ainsi que sur les régions contro­

latérales. L'hyperpnée peut également être un facteur activateur.

A. Beaumanoir et A. Nahory rapportent des foyers frontaux fonctionnels uni ou

bilatéraux, qui migrent parfois au cours de l'évolution de l'épilepsie. La tendance à la

diffusion du foyer pendant le sommeil est également soulignée par ces auteurs.
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3.2.3.3. Foyer lent

Dans nos observations, le tracé électroencéphalographique de veille est

caractérisé par l'existence d'une activité lente continue de projection frontale unilatérale

dans 4 cas et bifrontale dans l cas.

L'existence d'un foyer lent intercritique, bien que non rapporté dans les

descriptions initiales d'EPI est toutefois compatible avec ce diagnostic: une analyse

spectrale suggère une plus grande représentation des fréquences basses dans un groupe

composé de patients suivis pour une EPCT ou une EPO 54. De la même façon que nous

retrouvons un foyer lent frontal associé aux anomalies paroxystiques dans nos

observations, Mitsudome rapporte dans l'EPCT, modèle d'épilepsie idiopathique, la

possibilité d'une activité lente intercritique de même projection que les pointes

fonctionnelles 55.

Page 86



3.2.3.4. Pointes centro-temporales

Un élément essentiel parmi les caractéristiques électroencéphalographiques

communes est la présence de pointes de morphologie semblable aux pointes de l'EPCT. Il

s'agit de pointes, diphasiques sur certains montages ; la durée de la pointe avoisine

souvent les 70 ms, selon les cas elle peut être considérée comme une pointe lente.

L'amplitude de ces paroxysmes est nettement inférieure à celle des pointe-ondes lentes

frontales que nous avons décrit. Ces pointes sont souvent occultées devant la présence

d'abondantes anomalies frontales, mais elles sont retrouvés chez tous les patients, parfois

de façon transitoire. Sur les tracés où elles sont présentes, elles sont habituellement

fréquentes, activées lors du sommeil lent. Leur topographie est centro-temporale

unilatérale ou bilatérale synchrone ou asynchrone.

Dans les critères d'inclusion de la série de A. Beaumanoir et A. Nahory, les

enfants doivent "avoir présenté a l'EEG des pointes ou des pointe-ondes répétitives

focales ou plurifocales caractéristiques des foyers fonctionnels décrits ( ... ) chez l'enfant

non épileptique ou atteint d'une épilepsie bénigne". Dans cette analyse, la distinction

entre les paroxysmes frontaux que nous avons décrits et les pointes semblables aux

pointes centro-ternporales n'est pas faite. On doit remarquer à ce propos que chez le

patient nOS, il semble que le foyer fronto-temporal initial acquiert en migrant vers les

régions plus postérieures les caractéristiques des pointes centro-temporales.

Les caractéristiques des pointes pour lesquelles Gastaut propose le qualificatif de

fonctionnelles 17 sont largement rapportées dans la littérature. De nombreux auteurs ont

contribué à décrire ce grapho-élément dit propre à l'enfant 56,57 et de morphologie

caractéristique 58 : pointe-onde dont la pointe est le plus souvent lente 19,59, mono ou

biphasique 56,59,60 de haut voltage, sporadique ou pseudo rythmique 20, synchrone ou

asynchrone 58,61. Tous les auteurs ne mettent pas en évidence de différence entre les

pointes organiques d'épilepsies lésionnelles et les pointes fonctionnelles 59, c'est pourtant

une notion généralement admise. La morphologie du grapho-élément est plus

caractéristique que sa localisation précise 62. La multiplicité des foyers et leur migration
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chez un même patient au cours de l'épilepsie évoquent particulièrement un caractère

fonctionnel 28,56,57.

Les auteurs ne sont pas unanimes sur l'effet des épreuves d'activation sur ces

pointes fonctionnelles. L'hyperpnée les active 28,63, diminue leur fréquence 64,65 ou n'a pas

d'action 20,66. La stimulation lumineuse intermittente est sans effet. Plusieurs auteurs

soulignent l'inhibition potentielle de ces pointes par des mouvements volontaires de la

bouche et de la langue 48,67.

3.2.3.5. Bouffées d'aspect généralisé

A travers nos observations leur polymorphisme est souligné, il s'agit de bouffées

de pointe-ondes lentes, ou d'ondes lentes à front raide, de fréquence inférieure ou égale à

3 cycles par seconde. Ces paroxysmes, très diffus, se projettent cependant avec un

maximum d'amplitude dans les régions antérieures. Une asymétrie d'amplitude est

fréquente, mais ils sont parfaitement synchrones. Ces éléments sont trompeurs: leur très

grande amplitude ne permet souvent pas sur les tracés papier, dont le gain n'a pas été

modifié durant l'enregistrement, de distinguer leur caractère focal. Il faut souligner

qu'une telle distinction n'est possible que sur des séries de patients récemment explorés

sur le plan neurophysiologique grâce au travail à posteriori sur le signal numérisé. Il

s'agit en fait probablement d'une organisation rythmique transitoire des paroxysmes

frontaux qui diffusent alors très largement et augmentent encore d'amplitude. Pendant le

sommeil lent, et particulièrement lors de l'endormissement, ces anomalies peuvent être

particulièrement fréquentes à la différence d'une épilepsie absence. Il semble que les

périodes où ces anomalies sont le plus représentées correspondent à la période la plus

active de l'épilepsie. Ces bouffées restent infra-cliniques dans la plupart des cas, sauf

dans une observation où elles sont contemporaines de myoclonies.

Les bouffées d'aspect généralisées ne sont rapportées que pour 6 des Il patients

de la série initiale. Leur caractère symétrique et synchrone est alors déjà souligné, ainsi

que l'association possible à des manifestations cliniques motrices. L'existence de pointe­

ondes atypiques est une notion classique dans les EPI 28,41,60 et dans les EPCT en

particulier où, d'après une revue de la littérature de Beydoun en 1992 68 elles sont
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présentes dans 0 à 55% des cas. Leur activation par le sommeillent est également parfois

. 60 1 . l' . 60 69spectaculaire . El es ne sont pas toujours muettes c iniquement ' .

3.2.3.6. Sommeil

L'EEG de sommeil trouve ici toute son importance et permet de faire un

diagnostic différentiel dans certains cas. L'organisation des différents stades du sommeil

est respectée . Dans chacune de nos observations, le sommeil lent active toutes les

anomalies intercritiques retrouvées. Chez deux enfants, l'activation et la diffusion des

anomalies lors d'éveils dissociés a été difficile à distinguer de manifestations critiques.

L'activation et la diffusion des paroxysmes frontaux peuvent être particulièrement

spectaculaire, mais on n'observe jamais un aspect de Pointe-ondes Continues du Sommeil

lent (POCS).

Le pouvoir activateur du premier cycle de sommeil est plus important. Le respect

de l'organisation du sommeil serait une des clefs de la bénignité 70,71. Un enregistrement

de sommeil, même bref, est nécessaire à toute exploration d'un syndrome épileptique de

l'enfant. Outre les aspects d'activation et de diffusion des différents paroxysmes des EPI

que nous avons déjà rapportés, il faut garder à l'esprit que ces paroxysmes peuvent

parfois n'être visibles que pendant le sommeil, comme le rapporte Blom dans le cas de

l'EPCT 72,

3.2.4. Aspects pharmacologiques

Nous ne disposons pas, à travers cette étude, d'éléments permettant de définir le

profil pharmacologique de l'EPF. Toutefois, la réponse aux anti-épileptiques est peu

satisfaisante dans la plupart des cas. Une aggravation potentielle par la Carbamazépine

est à souligner: un enfant présente des myoclonies et un autre des troubles de l'humeur et

du comportement. Ces manifestations neurologiques et neuropsychologiques sont

réversibles à l'arrêt de ce traitement.

Pour ce qui concerne les EPI en général, l'inefficacité possible de la thérapeutique

sur les manifestations cliniques durant la phase active de la maladie est rapportée 73, non

seulement dans des formes atypiques 41, mais également parfois dans des EPCT
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typiques 58. Il semble que les traitements pharmacologiques ne modifient pas le cours de

la maladie 74. Le risque d'aggravation d'une épilepsie existe avec tous les anti­

épileptiques 75. Dans le cas des EPI, certains cas sont survenus sous Valproate 76, mais la

Carbamazépine est le plus souvent impliquée 77-79. Ces aggravations iatrogènes

impliquant en particulier la Carbamazépine ont été revues récemment par Genton 80 pour

ce qui concerne l'EPCT : elles se manifestent en particulier par la survenue de myoclonus

négatif, d'absences atypiques, de chutes, Pointe-Ondes Continues du Sommeillent.

3.2.5. Evolution et pronostic

Malgré le recul insuffisant pour certaines observations, l'évolution naturelle de

l'EPF semble être celle d'une épilepsie de maturation, avec arrêt des crises à la puberté.

Cette évolution clinique favorable est assortie d'une disparition des anomalies

intercritiques. Dans l'article princeps, 4 patients présentent toutefois une crise partielle ou

généralisée plusieurs années après la guérison clinique et électroencéphalographique de

l'EPF. Un facteur déclenchant peut être retenus pour certains d'entre eux. La survenue de

crises épileptiques après la rémission d'une EPI ne remet pas ce diagnostic en cause.

Cette situation n'est pas exceptionnelle, elle intéresse 1 à 2 % des EPCT qui n'ont

pourtant aucun caractère particulier au départ 81,82.

Sur le plan cognitif, l'existence de troubles des apprentissages est claire durant la

phase active mais l'évolution cognitive est favorable après la guérison de la maladie.
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3.2.6. Synthèse clinique et électroencéphalographique de l'EPF

Antécédents familiaux d'épilepsie, et personnels de convulsions hyperthermiques ou

d'une autre épilepsie idiopathique plus fréquents que dans la population

générale

Age de la première crise: 24 mois à 8 ans

Crises nocturnes: - motrices hémicorporelles intéressant l'hémiface

- souvent adversives

- déficit moteur post-critique transitoire possible

Crises diurnes : - crises partielles complexes avec rupture du contact, automatismes

moteurs ou oro-alimentaires; signes végétatifs

- absences typiques parfois

Etat de mal: un cas rapporté; très sensible aux Benzodiazépines

Fréquence des crises: mensuelles à plurihebdomadaires

Durée de la période cliniquement active de l'épilepsie: 1 an à 6 ans

Caractéristiques neuropsychologiques: - performances normales

- difficultés de mémoire à court terme

- difficultés d'utilisation des capacités

- difficultés de planification

- inhibition massive ou désinhibition

Caractéristiques électroencéphalographiques lors de la veille (cf figure p 92-93) :

- foyer lent intermittent et pointe-ondes lentes frontales

- pointes centro-temporales

- bouffées d'aspect généralisé

Eléctroencéphalogramme de sommeil : Activation et diffusion des anomalies pendant

le sommeillent (cf figure p 94)
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3.3. Place nosologique du syndrome

3.3.1. Diagnostic différentiel des autre épilepsies frontales

3.3.1.1. Epilepsies frontales symptomatiques et cryptogéniques

Les enfants que nous rapportons sont indemnes de lésion cérébrale décelable sur

les examens tomodensitométriques et d'imagerie par résonance magnétique. Les examens

d'imagerie morphologique sont indispensables au diagnostic d'EPF, d'autant plus qu'il

existe toujours un foyer lent électroencéphalographique qui nécessite la recherche d'une

lésion focale. De façon générale dans nos observations, les symptomes cliniques

polymorphes et les anomalies EEG multifocales sont peu compatibles avec un tableau

d'épilepsie symptomatique.

3.3.1.2. Epilepsie frontale nocturne autosomique dominante

L'épilepsie frontale nocturne autosomique dominante (EFNAD) est

d'individualisation récente 83-87. Certains articles de revue de la littérature portant sur les

EPI ne distinguent pas clairement ce syndrome de celui qui concerne les observations

que nous rapportons 27. D'autre part, avant la description précise de l'EFNAD, Vigevano

en rapporte quelques observations sous la terminologie d'épilepsie frontale bénigne 88.

Il n'y a pourtant pas d'ambiguïté entre le syndrome que nous décrivons et

l'EFNAD. Même si les antécédents familiaux sont plus fréquents parmi les enfants de

notre série, il ne présentent pas les critères d'une transmission mendelienne. Le début

clinique de l'EFNAD, Il ans en moyenne, est plus tardif. Les caractéristiques cliniques

communes aux syndromes se limitent à la symptomatologie motrice des crises nocturnes,

encore que nous n'observons pas de véritable crise tonique. De plus, dans l'EFNAD les

crises sont beaucoup plus fréquentes, survenant parfois toutes les nuits chez certains

patients, et se répètant au cours de la même nuit.
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Sur le plan électroencéphalographique, le tracé interictal de l'EFNAD s'inscrit

avec des anomalies frontales non spécifique, il est souvent normal pendant la veille et il

n'est pas rapporté de pointes de morphologie similaire à celles de l'EPCT.

Sur le plan neuropsychologique, toutefois, comme chez les enfants qui constituent

notre série, des troubles cognitifs en rapport avec un dysfonctionnement frontal sont

décrits pour l'EFNAD. Ils sont alors contemporains d'une période où les crises sont

particulièrement fréquentes.

Hormis les considérations de conseil génétique, un des arguments pour la

nécessaire distinction des deux entités est leur pharmacosensibilité différente: alors que

la Carbamazépine est souvent remarquablement efficace dans l'EFNAD, elle n'a pas

montré d'efficacité particulière chez les enfants de notre série, où elle est même

potentiellement aggravante.

3.3.2. Place au sein des épilepsies partielles idiopathiques

3.3.2.1. Fréquence

Les 5 observations que nous rapportons sont issues d'une série de 60 épilepsies

partielles idiopathiques de l'enfant. Ces données suggèrent une fréquence de l'EPF au

moins comparable à celle de l'EPü. Cependant, un biais de recrutement existe puisque

deux de ces patients sont suivis au sein des Hôpitaux Universitaires de Strasbourg après

avoir été transférés d'un Centre Hospitalier périphérique du fait du caractère rebelle de

leur épilepsie. A. Beaumanoir et A. Nahory, dans la série initiale estiment la fréquence de

l'EPF à 8.9% des épilepsies bénignes de l'enfant.

3.3.2.2. Relations avec l'épilepsie partielle bénigne à pointes centro-temporales

Comme nous l'avons vu au chapitre 3.2 l'EPF présente de nombreuses

caractéristiques communes aux épilepsies partielles idiopathiques. Néanmoins elle mérite

d'être individualisée au même titre que l'EPü, par ses particularités électrocliniques .

L'EPCT présente des caractères distinctifs forts avec l'EPF : malgré la communauté de

certains traits cliniques et électrophysiologiques, la présence d'un foyer frontal lent et de

paroxysmes frontaux constituent des éléments de diagnostic en faveur de l'EPF. Une des
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observations de notre série (cas nOS) suggère pourtant l'existence d'un probable

continuum entre EPF et EPCT. En effet, dans cette observation le foyer lent sur lequel

s'inscrivent les pointe-ondes amples est de topographie intermédiaire entre les régions

frontale et temporale, et l'enfant présente un dysfonctionnement des fonctions frontales.

3.3.2.3. Relations avec l'épilepsie partielle bénigne atypique de l'enfant

L'épilepsie partielle bénigne atypique de l'enfant (EPBAE) est d'individualisation

plus récente que l'EPCT 41,42 ; elle est bien plus proche sur le plan nosologique de l'EPF.

Les trois syndromes ont en commun sur le plan clinique l'existence de manifestations

motrices nocturnes, de ruptures du contact diurnes, de manifestations de la sphère bucco­

pharyngée. Cependant les myoclonies et les manifestations atoniques ne sont pas

classiques dans l'EPCT.

Sur le plan électroencéphalographique, chacun des syndromes se caractérise par

la présence de bouffées d'aspect généralisées et de pointes centro-temporales. Seule l'EPF

est caractérisée par un foyer lent frontal, et l'existence de pointe-ondes lentes de grande

amplitude frontales ou bifrontales. Les anomalies sont plus multifocales dans l'EPBAE.

L'électroencéphalographie de sommeil fournit des éléments indispensables pour

l'exploration d'une épilepsie de l'enfant. Une activation des anomalies paroxystiques est

un argument du diagnostic syndromique pour le groupe des épilepsies à pointes centro­

temporales: EPCT, EPBAE et EPF. Le mode d'activation et de diffusion des anomalies

peut être un élément distinctif entre ces syndromes: l'activation au sommeil

habituellement moyenne dans l'EPCT et dans l'EPF est beaucoup plus marquée dans

l'EPBAE 10 où l'EEG peut prendre un aspect de pointe-ondes continues 48,89

3.3.3. Diagnostic différentiel et frontières avec les épilepsies généralisées

3.3.3.1. Syndrome de Lennox-Gastaut

L'EPF n'a pas de frontière nosologique avec le syndrome de Lennox-Gastaut 42,90.

Cependant ce diagnostic pourrait être évoqué sur une analyse trop sommaire de la

symptomatologie electro-clinique: crises nocturnes, épisodes de ruptures du contact

diurnes pouvant donner le change pour des absences atypiques, crises parfois rebelles au

Page 97



traitement, pointe-ondes lentes bifrontales, possible dégradation cognitive. Pourtant les

différences sont significatives, puisque dans l'EPF la présentation clinique est différente:

les crises nocturnes ne sont pas des crises toniques axiales, les manifestations diurnes

sont des crises partielles complexes, l'électroencéphalogramme montre des aspects très

particuliers que nous avons détaillés et jamais de rythme rapides à 10 cycles par seconde

au cours du sommeil. La dégradation cognitive n'est pas globale et permanente, mais

spécifique et transitoire.

3.3.3.2. Epilepsies avec absences

Si l'histoire clinique est tout à fait différente d'une épilepsie-absence les aspects

EEG peuvent être trompeurs avec une épilepsie-absence ou une épilepsie myoclonique

juvénile. Devant des aspects électroencéphalographiques pseudo-généralisés, l'analyse

du signal EEG numérisé permet de préciser leur origine topographique ainsi que

l'analyse de l'EEG de sommeil. Enfin la recherche d'autres anomalies focales

indépendantes doit être systématique.

Des myoclonies distales prédominant au niveau d'un membre supérieur et de la

nuque sont enregistrées chez le patient n04 lors du traitement par Carbamazépine. Dans

cette observation, le diagnostic d'absences myocloniques ne peut pas être retenu : les

myoclonies n'ont pas le caractère rythmique bilatéral et diffus typique de ce syndrome,

la fréquence de la décharge de pointe-ondes est supérieure à 3 cycles par seconde, sa

distribution n'est pas généralisée." Par contre, d'authentiques absences typiques sont

rencontrées chez certains de ces enfants.

Nous nous gardons de tirer des conclusions sur un hypothétique continuum entre

les épilepsies idiopathiques partielles et généralisées, suggéré par A. Beaumanoir et

A. Nahory. Remarquons toutefois l'expression partielle possible de certaines épilepsies

généralisées idiopathiques, et au contraire l'expression généralisée de certaines épilepsies

partielles idiopathiques. Ce débat est encore alimenté par le concept d'absences frontales

opposant les écoles de Bancaud et de Gastaut sur une origine corticale focale ou

"centrencéphalique" des crises généralisées 92,
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3.4. Conséquences développementales

3.4.1. Performances intellectuelles

Dans notre série, les tests psychométriques montrent des aptitudes intellectuelles

satisfaisantes chez trois des patients. Parmi les deux autres, l'un a des résultats normaux

mais faibles, et l'autre souffre d'une déficience intellectuelle légère. Cependant, il est

nécessaire de tenir compte des conditions dans lesquelles se déroule la passation des

tests : ces deux enfants présentent en effet toutes deux une distractibilité et une inhibition

massive qui peuvent rendre compte de résultats sous-estimé.

Chez l'enfant pour qui nous disposons du plus long recul, on observe une

diminution transitoire des performances avec une récupération après la guérison de

l'épilepsie. Cette atteinte concerne principalement les performances non verbales.

Une lenteur est retrouvée chez 4 des 5 enfants, ainsi que des troubles de la

mémoire à court terme, sans qu'il y ait de spécificité à ces troubles parmi les enfants

épileptiques 13. La scolarité de ces enfants est perturbée dans les cinq cas avec un

redoublement chez trois d'entre eux durant la phase active de la maladie. Trois enfants

ont eu besoin d'une rééducation orthophonique pour des troubles des apprentissages.

3.4.2. Troubles cognitifs spécifiques

Les données disponibles de la littérature quant aux troubles des apprentissage des

enfants épileptiques concernent principalement le coefficient intellectuel 93. Pourtant,

l'existence de troubles cognitifs spécifiques, éventuellement en relation avec la

topographie du foyer 94 rend ce type d'évaluation psychométrique trop sommaire.

Nous nous heurtons à deux écueils pour l'étude des troubles cognitifs spécifiques.

D'une part, le retard au diagnostic pour certaines observations n'a permis qu'une

évaluation au cours de la phase active de la maladie. D'autre part, le travail est

rétrospectif et les tests réalisés ne sont pas choisis pour rechercher spécifiquement des

troubles des fonctions frontales.
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Assez spécifiquement toutefois, on retrouve chez ces enfants des troubles visuo­

perceptifs, visuo-constructifs ainsi qu'une difficulté dans les tâches nécessitant une

planification, fonction exécutive sous la dépendance du lobe frontal. Une exploitation

irrégulière des capacité intellectuelles est également caractéristique.

3.4.3. Troubles du comportement

Ils sont constants dans nos 5 observations, mais de deux types. Trois enfants

présentent une immaturité, une inhibition, alors que les 2 autres sont décrits au contraire

comme désinhibés. On ne peut pas chez l'enfant parler de syndrome frontal comme chez

l'adulte. Toutefois les traits comportementaux observés évoquent ce type de trouble. La

topographie variable des anomalies interictales doit intervenir sur les aspects d'activation

ou d'inhibition du cortex frontal.

3.4.4. Hypothèses

Le syndrome frontal est caractérisé chez l'adulte par l'association de troubles du

comportement, de l'affectivité et des conduites instinctives. Sur le plan cognitif, il se

manifeste par des troubles de l'initiative, une persévération, un défaut d'abstraction et des

difficultés de stratégies mentales. La maturation des fonctions frontales est difficile à

étudier isolément, car il s'agit de fonctions intégrées dans des systèmes faisant intervenir

en particulier les systèmes limbique et thalamique pour la mémoire, et le cortex parietal

postérieur ainsi que le néocortex temporal pour le traitement des afférences sensorielles.

Globalement, la maturation des fonction frontales est tardive pendant l'enfance, jusqu'à

l'adolescence pour certaines fonctions comportementales 95. Les conséquences d'un

trouble de maturation de ces fonctions peuvent donc être très différentes selon l'âge de

survenue de l'épilepsie.

On peut tenter de situer les différents syndromes nosologiquement proches de

l'EPF en fonction des troubles cognitifs associés. Si le pronostic épileptique de l'EPCT

est bon, un retentissement cognitif de la maladie à la phase active est toutefois

actuellement admis. L'EPBAE et l'EPF ont un retentissement plus sévère sur les

apprentissages et le comportement. On constate une plus grande activation et diffusion

des paroxysmes intercritiques dans l'EPF et l'EPBAE. Le syndrome de Landau-
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Kleffner 53,96,97 fournit un exemple caricatural de l'inhibition d'une fonction cognitive

contemporaine d'une activité paroxystique focalisée. Par les mêmes mécanismes, une

activation avec bisynchronie des activités paroxystique plus antérieures dans l'EPCT peut

se manifester par un syndrome bi-operculaire 53,89,98,99. Par analogie, dans l'EPF, le même

mécanisme d'inhibition pourrait rendre compte de certains dysfonctionnemnents frontaux

observés, en relation avec la topographie des décharges inter-ictales de pointe-ondes

lentes.

3.4.5. Prise en charge

La fréquence relative des crises diurnes dans l'EPF ne permet pas une abstention

de traitement par les anti-épileptiques, Ces traitements ne permettent pas dans tous les

cas un contrôle des crises. L'objectif doit clairement être la recherche d'un équilibre pour

l'enfant et sa famille, permettant une insertion sociale et scolaire optimale, quitte à tolérer

d'éventuelles crises résiduelles. Il ne faut pas imposer une polythérapie lourde,

potentiellement plus délétère sur le plan cognitif que l'épilepsie elle-même. De plus,

comme pour tout syndrome épileptique, il faut garder à l'esprit qu'une aggravation peut­

être due au traitement, et que tous les traitements sont susceptibles d'entrainer une

aggravation 80. La responsabilité de la Carbamazépine dans une telle aggravation est

suspectée à deux reprises dans notre série; elle n'est pas exceptionelle dans les EPI.

Durant la phase active de l'épilepsie, un suivi neuropsychologique est souhaitable.

Il permet de dépister et de caractériser les troubles des apprentissages, afin d'envisager

précocement une rééducation. Cette rééducation, peut être réalisée par un orthophoniste

orienté par le neuropsychologue. Le Méthylphénidate, sympathomimétique apparenté

aux amphétamines, a été employé avec succès dans deux cas où les enfants présentaient

des troubles de l'attention majeurs et une agressivité voire une désinhibition. D'une part,

il faut souligner que la classe pharmacologique de cette molécule ne constitue pas une

contre-indication à son emploi chez des patients épileptiques 100. D'autre part, on dispose

d'un recul suffisant de l'usage de cette molécule dans le Trouble Hyperkinétique Avec

Déficit de l'Attention (THADA) 101 ,102 ,103 qui peut être considéré comme un modèle

d'atteinte frontale chez l'enfant 104,105,106. L'emploi de ce traitement médicamenteux n'est

cependant qu'une aide pour l'enfant à accéder à une remédiation.
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CONCLUSION

Notre travail s'est attaché à identifier plus précisément un syndrome épileptique

décrit en 1983 par A Beaumanoir et A. Nahory, dont une seule série reste publiée à ce

jour: l'épilepsie idiopathique à paroxysmes frontaux. Elle serait au moins aussi fréquente

que l'épilepsie bénigne de l'enfance avec paroxysmes occipitaux, mais cette donnée

demande à être vérifiée.

Dans ce syndrome, les antécédents familiaux d'épilepsie, ou personnels de

convulsions fébriles sont plus fréquents que dans la population générale. L'âge de

survenue de la première manifestation critique peut être précoce, dans la deuxième année

de vie, ou plus tardif, jusqu'à 8 ans pour l'ensemble des cas actuellement décrits. Nous

retrouvons le polymorphisme clinique rapporté dans la série historique, avec une

particulière fréquence des crises nocturnes avec composante motrice assez souvent

adversive. Les manifestations critiques diurnes sont des ruptures de contact, parfois

accompagnées d'automatismes ou de manifestations motrices. Ces épisodes sont distincts

d'absences typiques auxquelles le syndrome peut toutefois être associé. L'évolution est

spontanément favorable.

Cette étude permet essentiellement de distinguer les caractères

électroencéphalographiques du syndrome. Trois aspects électroencéphalographiques,

diversement associés d'un patient à l'autre, et au cours de l'évolution chez un même

patient, concourent au diagnostic :

Des pointe-ondes lentes de grande amplitude frontales unilatérales ou

bifrontales qui s'inscrivent sur un foyer lent. L'amplitude de l'onde lente est

souvent supérieure à celle de la pointe. Ces anomalies sont isolées ou en bouffées

plus ou moins brèves, potentiellement activées lors de l'hyperpnée, très activées

pendant le sommeil lent au cours de la phase cliniquement très active de

l'épilepsie.

Des bouffées d'aspect généralisés de pointe-ondes ou d'éléments lents à

front raides. Le travail du signal numérisé permet de mettre en évidence leur
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caractère synchrone, ainsi que leur prédominance d'amplitude sur les régions

antérieures. Ces éléments, présents à la veille et activés pendant le sommeil lent,

ne prennent jamais l'aspect de véritables Pointe-Ondes Continues du Sommeil

lent.

Des pointes ou pointes lentes diphasiques, de morphologie comparables à

celle des pointes de l'épilepsie partielle bénigne à pointes centro-temporales, de

projection identique ou parfois plus antérieure, migrant au cours de l'évolution.

Ces pointes sont constantes dans toutes nos observations, mais sont parfois

transitoires durant l'évolution de l'épilepsie.

Sur le plan neuropsychologique un infléchissement transitoire des performances

cognitives est responsable de difficultés scolaires souvent constatées lors de la phase

active de l'épilepsie. L'analyse des troubles cognitifs évoque un dysfonctionnement des

fonctions frontales, avec les réserves dues à la méconnaissance de leur maturation chez

l'enfant.

La démarche diagnostique nécessite d'écarter une forme symptomatique par la

réalisation d'une imagerie morphologique cérébrale, bien que le tableau clinique et

électroencéphalographique en soit différent.

La nécessité d'une information médicale précoce chez un patient épileptique

justifie l'individualisation de l'épilepsie idiopathique à paroxysmes frontaux dont le

diagnostic peut être difficile en raison d'aspects électroencéphalographiques trompeurs.

Ce travail ne constitue bien sûr qu'une étape préliminaire et nécessite une

validation par une étude prospective multicentrique.
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La classification internationale des syndromes épileptiques n'individualise

actuellement que trois cadres nosologiques parmi les épilepsies partielles idiopathiques:

l'épilepsie partielle bénigne à pointes centro-temporales ou épilepsie à paroxysmes

rolandiques, l'épilepsie bénigne de l'enfance avec paroxysmes occipitaux et l'épilepsie

primaire de la lecture. D'autres syndromes épileptiques focaux se rencontrent chez des

patients indemnes de déficit neurologique ou de lésion cérébrale, avec une évolution

favorable sur le plan de l'épilepsie.

Nous rapportons cinq observations d'épilepsie idiopathique avec paroxysmes

frontaux cohérentes avec celles de l'unique série de la littérature rapportée en 1983 par

A. Beaumanoir et A. Nahory . Il s'agit de 4 filles et d'un garçon âgés de 2 à 7 ans lors de

la première manifestation critique. Les crises, le plus souvent mensuelles pendant la

phase cliniquement active, sont polymorphes: crises partielles motrices nocturnes ou

diurnes, ruptures du contact diurnes parfois accompagnées d'automatismes. L'évolution

est spontanément favorable avec une guérison chez les patients ayant atteint

l'adolescence.

Notre travail permet de définir les critères électroencéphalographiques du

diagnostic syndromique: il repose sur l'association variable au cours de l'évolution de

pointe-ondes lentes frontales de grande amplitude s'inscrivant sur un foyer lent, de

bouffées d'aspect généralisé et de pointes de morphologie similaire à celles de l'épilepsie

à pointes centro-temporales. Toutes les anomalies sont activées lors du sommeillent.

Sur le plan nosologique, l'épilepsie idiopathique à paroxysmes frontaux se

distingue de l'épilepsie partielle bénigne atypique de l'enfant par la spécificité des

troubles cognitifs, la topographie frontale des paroxysmes électroencéphalographiques et

leur moindre activation durant le sommeil lent. Ce syndrome doit être reconnu au sein

des épilepsies partielles idiopathiques afin d'éviter une escalade thérapeutique, et de ne

pas méconnaître les troubles cognitifs associés.
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