
Résumé
Les dysplasies corticales focales (DCF) correspondent à 
des lésions cérébrales d’origine développementale ayant 
comme caractéristique commune une épilepsie partielle 
débutant dans l’enfance. Les mieux connues sont les 
DCF de type II, décrites par  Taylor et collaborateurs 
en 1971. Elles représentent une cause majeure de 
pharmacorésistance. Leur diagnostic se base sur la 
clinique, l’EEG et l’IRM. Le traitement de référence reste 
est à l’heure actuelle d’ordre chirurgical.
Mots-clés: Dysplasie corticale focale- Dysplasie de Taylor- 
Epilepsie pharmacorésistante.

Abstract
Focal cortical dysplasia (FCD) corresponds to developmental 
brain damage with the common characteristic of partial 
epilepsy beginning in childhood. The best known are the 
FCD type II, described by Taylor et al in 1971. They are a 
major cause of drug resistant epilepsy. Their diagnosis 
is based on clinical, EEG and MRI data. The standard 
treatment is still present surgery.
Keywords: Focal cortical dysplasia- Taylor’s dysplasia- 
Drug-resistant epilepsy.

Introduction
Les dysplasies corticales focales (DCF) correspondent à 
des lésions cérébrales d’origine développementale ayant 
comme caractéristique commune une épilepsie se révélant 
le plus souvent dans l’enfance. Le tableau clinique dépend 
du type histologique, de la localisation et de l’étendue de 
la DCF. 
Les dernières classifications de la ligue internationale 
contre l’épilepsie (ILAE), distinguent  trois types de DCF [1]: 
•Type I : Troubles isolés de la lamination corticale. Il 
comporte 3 sous types (Ia, Ib et Ic)
•Type II : caractérisés par des anomalies cellulaires 
avec cytomégalie, il correspond à la dysplasie corticale 
focale de Taylor. Il existe deux sous types : IIa (neurones 
dysmorphiques sans cellules ballonisées) et IIb (neurones 
dysmorphiques avec cellules ballonisées) 
•Type III : il regroupe les formes associées aux autres types 
de lésions épileptogènes : scléroses hippocampiques, 
tumeurs developpementales, malformations vasculaires, 
cicatrices. Il englobe 4 sous types (IIIa, IIIb, IIIc et IIId)
Cette classification permet de prendre en compte la 
diversité histologique des dysplasies corticales et a pour 
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but de servir de base aux cliniciens pour analyser des 
séries homogènes de patients et d’optimiser les stratégies 
thérapeutiques.
Les mieux connues sont les DCF de type II. Décrites par  
Taylor et collaborateurs en 1971. Les DFCII constituent 
une entité particulière, tant au plan électro-clinique, qu’en 
imagerie. Elles ont été considérées pendant longtemps 
de pronostic chirurgical réservé [2]. Aujourd’hui, leur 
résection complète conduit à d’excellents résultats sur 
l’épilepsie [3, 4], et ce malgré des difficultés diagnostiques 
persistantes et une localisation fréquente en régions 
fonctionnelles. 
Les DCFII représentent la troisième cause des épilepsies 
traitées chirurgicalement chez l’adulte après la sclérose 
hippocampique et les tumeurs dysembryoplasiques (DNT) 
et la première cause chez l’enfant [5]. Le nombre de cas 
diagnostiqués a augmenté de façon considérable avec les 
progrès récents de l’imagerie cérébrale, bien qu’il existe 
encore un nombre de cas avec IRM négative qui s’élève 
à 30 à 40% des cas, y compris dans les séries les plus 
récentes [4, 6].

Histologie
Les DCFII  sont caractérisées par des anomalies 
cytoarchitecturales majeures associant une perte de 
la lamination corticale avec présence de neurones 
géants dysmorphiques et de cellules ballonisées 
d’origine gliale ou balloons cells [7]. Il existe des 
similitudes neuropathologiques avec les lésions 
observées dans la sclérose tubéreuse de Bourneville et 
l’hémimégalencéphalie. 

Localisation
La localisation des DCFII est principalement 
extratemporale, en particulier au niveau du lobe frontal et 
autour du sillon central. Leur taille est variable allant des 
formes microscopiques à des formes très volumineuses 
affectant tout un hémisphère. 

Epileptogénicité 
Les DCFII ont des propriétés épileptogènes intrinsèques 
démontrées lors d’explorations préchirurgicales [8, 9] et 
retrouvées in vitro sur des tranches de cortex dysplasique 
d’origine humaine [10, 11]. Malgré le caractère focal des 
DCFII, le réseau épileptogène peut être dans certains cas 
plus vaste voire bilatéral notamment dans les dysplasies 
de siège postérieur [12]. 
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Clinique
Les DCFII sont révélées par une épilepsie partielle sévère 
pharmaco-résistante débutant dans la première enfance. 
Un déficit neurologique acquis correspondant au siège 
de la lésion peut être observé mais l’épilepsie domine 
toujours le tableau clinique [9, 13]. Les perturbations 
neuropsychologiques dépendent du siège de la lésion. 
Un retard psychomoteur peut être observé chez les 
patients ayant un début précoce de l’épilepsie. Des 
spasmes infantiles précédant les crises partielles peuvent 
s’observer chez le nourrisson. La fréquence des crises 
partielles peut être très élevée, pluriquotidienne, avec des 
salves allant de dix à 100 crises par jour. La séméiologie 
des crises est stéréotypée et dépend également du siège 
de la lésion. Les états de mal sont fréquents, une épilepsie 
partielle continue peut s’observer en cas de localisation 
dans la région centrale [8, 9]. Dans certains cas, se pose 
le problème de diagnostic différentiel avec l’encéphalite 
de Rasmussen. Devant tout tableau clinique évocateur, 
le clinicien est invité à rechercher minutieusement une 
lésion de type DCFII même en cas de négativité apparente 
de l’IRM.

L’électroencéphalographie (EEG) et la stéréo-
électroencéphalographie (SEEG)

L’EEG intercritique peut contribuer au diagnostic en 
montrant dans la moitié des cas une activité de pointes 
rythmiques continues ou subcontinues concordantes avec 
le siège de la lésion [9, 14] (figure 1).

Figure 1 : Pointes subcontinues étendues sur la région 
frontale gauche notamment sur les dérivations les plus 
antérieures (flèches) dans un cas de DCFII frontale 
gauche
En SEEG, l’activité intralésionnelle caractéristique est 
constituée par une activité de pointes rythmiques continues 
persistant après injection de diazépam et correspondant 
au site d’origine des décharges critiques [9]. 

Imagerie par résonance magnétique
DCFII avec IRM positive (figure 2, 3)
Les DCFII sont détectées en IRM dans près de deux tiers 
des cas, mais les formes de petites tailles sont parfois 
difficiles à visualiser et l’IRM reste négative dans 20 à 40 
% des cas [4,15,16]. La recherche de l’anomalie corticale 
demande une technique rigoureuse et une attention 
particulière, guidée par les données électro-cliniques. 
L’image caractéristique consiste en un épaississement 
cortical localisé associé à une mauvaise différenciation 
entre la substance blanche et la substance grise et 
parfois à un hypersignal de la substance blanche sur les 
séquences FLAIR (Figure 2).

Figure 2 : A gauche : IRM en coupe axiale séquence 
FLAIR montrant un aspect typique de DCFII». A droite : 
Aspect macroscopique et microscopique de la DCFII chez 
le même patient (d’après Dumas de la Roque et al, 2005 
[17]).

Ces anomalies de signal au sein de la substance blanche 
peuvent avoir un fin prolongement s’étendant jusqu’au 
ventricule (Transmantle sign) qui est caractéristique 
et retrouvé dans près de 80% des cas avec l’imagerie 
contemporaine  [17, 18].

DCFT avec IRM négative 
Lorsque l’IRM est négative, la tomographie par émission 
de positons (TEP) au fluorodésoxyglucose (FDG) permet de 
détecter la lésion dans 90% des cas [19].  Les techniques 
basées sur l’analyse automatique de la texture et de 
la morphologie corticale permettent une plus grande 
sensibilité de détection en IRM mais ne sont pas d’usage 
courant [20]. 

Traitement et pronostic
La gravité de l’épilepsie et sa résistance au traitement 
médical ainsi que les troubles neuropsychologiques 
associés justifient l’indication d’un traitement chirurgical. 
Le résultat est favorable à condition de procéder à une 
exérèse complète du cortex dysplasique : jusqu’à 90% 
des patients sont libres de crises selon les séries les 
plus récentes [3, 4, 21-23]. Les limites lésionnelles étant 
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difficiles à évaluer à partir de l’imagerie et de l’aspect 
macroscopique per-opératoire, le geste chirurgical 
peut être efficacement guidé par les explorations 
neurophysiologiques pré et per-opératoires et l’assistance 
par un équipement de neuronavigation. La localisation en 
zone fonctionnelle n’est pas une contre-indication à la 
chirurgie. Effectuée par des chirurgiens expérimentés,  
ces interventions ont un excellent pronostic avec un risque 
de séquelles fonctionnelles mineures [24]. 

Figure 3 : IRM sagittale T1 (à gauche), axialeT2 (au milieu) 
et coronale FLAIR (à droite) mettant en évidence un 
aspect d’épaississement cortical frontal étendu sur les 
séquences pondérées en T1 avec en hypersignal T2 et 
FLAIR sous cortical et ébauche de « transmantle sign » 
(fléche) correspondant à une volumineuse DCFII frontale 
gauche et à l’EEG présenté en figure 1.

Conclusion
Les DCFII sont des lésions hautement épileptogènes 
encore insuffisamment diagnostiquées. Elles méritent 
d’être évoquées et recherchées par un protocole IRM 
adéquat et orienté par les données de la clinique et de 
l’EEG. Le traitement de référence reste est à l’heure 
actuelle d’ordre chirurgical. 
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