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Résumé

Introduction: les encéphalopathies épileptiques sont des
conditions ou la détérioration neurologique est secondaire
a lactivité épileptique. Nos objectifs étaient de décrire les
aspects épidémiologiques, les signes associés et la fré-
quence des différentes variétés d’encéphalopathies.
Patients et méthodes: Nous avons mené une étude rétros-
pective des dossiers des patients des consultations de neu-
ropédiatrie de U'hdpital de Fann et d’Albert Royer de Dakar,
de juillet 2003 au Décembre 2011. Les données étaient
analysées par le SPSS. 16,0

Résultats: nous avons collecté 113 dossiers de patients.
L'dge moyen était de 3ans et 2 mois avec des extrémes de
1 mois a 14 ans. Le sex-ratio était de 2,3 en faveur du sexe
masculin. Ladge moyen de début des crises était de 11 mois.
Lasphyxie périnatale était retrouvée chez 17,7% des pa-
tients, la consanguinité parentale dans 15% des cas. Parmi
nos patients, 49,5% avaient un seul type de crise.les crises
partielles motrices étaient retrouvés dans 42,4%, suivi des
spasmes a 16,8%. Le développement psychomoteur initial
était anormal chez 61,1%. Un déficit moteur présent dans
48,6% avec 23,8% d’hypotonie axiale. 62% des patients
avaient un déficit cognitif. Le syndrome de West était re-
trouvé chez 23,8% des patients, le syndrome de POCS était
retrouvé chez 7,1%. Limagerie cérébrale était revenue nor-
male dans 18,6% des cas, alors qu’une atrophie cérébrale
était retrouvée chez 16,8% des patients. 73,45% des pa-
tients étaient sous VPA.

Conclusion: l'encéphalopathie épileptique pose un proble-
me de pharmacoresistance avec un pronostic réservé aussi
bien cognitif, moteur que social. Elles nécessitent une prise
en charge multidisciplinaire.

Mots-clés: Encéphalopathies épileptiques- Pharmacoré-
sistance- Sénégal- Epilepsie de lenfant.

Abstract

Introduction: Epileptic encephalopathies are conditions in
which the neurological deterioration is secondary of the
epileptic activities. Our aim is to describe epidemiological
aspects, associated signs, and the frequency of the various
types of encephalopathies.

Patients and Methods: we lead a retrospective study from
July 2003 to December 2011. 113 folders of children in the
neuropaediatric consultation clinical of Fann University
Teaching hospital and Albert Royer Children hospital in Da-
kar were reviewed. Data analysis was made by SPSS.16,0

Results: We collected 113 folders of patients. The average
age was 3 years 2 months with a range of 1 month to 14
years, the sex ratio was 2.3/ 1 in favor of males. The mean
age of onset was 11 months. Asphyxia was found in 17.7%,
parental consanguinity was 15%. Among our patients,
49.5% had only one type of seizures. Partial motor seizu-
res were found in 42.4%. Initial psychomotor development
was abnormal in 61.1%. Motor disorder found in 48.6% of
all cases, with axial hypotonia in 23.8%. West syndrome was
found in 23% of the POCS syndrome in 7.1%, while Dravet
syndrome accounted for 4% of our patients. Medical ima-
ging was normal in 18.6%, with 16.8% of cortico subcortical
atrophy. Regarding therapy, 73.45% were boarded on VPA,
81% had necessitated a triple therapy which. Were noticed
drug resistant in 44.2%, while in 31% seizures were control-
led. Academic pursuit was disrupted in all our patients.
Conclusion: epileptic encephalopathies present a problem
of drug resistance, and poor prognosis. Cognitive, social
and motor disorders hence the need of a multidisciplinary
approach.

Keywords: Epileptic encephalopathies- Drug resistance-
Senegal- Children epilepsy.

Introduction

Le concept d’encéphalopathie épileptique a été reconnu
dans le rapport de 2006. Il sous-tend la notion que lactivité
épileptique en elle-méme peut contribuer aux troubles co-
gnitifs et comportementaux, et ce, au-dela de ce qui pour-
rait étre attendu de la pathologie sous- jacente seule (eg
malformation corticale) et que ceux-la sont susceptibles
d’empirer avec le temps. Ces troubles cognitifs et compor-
tementaux peuvent étre globaux ou plus restreints et ils
peuvent présenter un degré de sévérité variable. Bien que
certains syndromes soient plus souvent mentionnés en tant
qu’'encéphalopathies épileptiques, une encéphalopathie
épileptique est susceptible de survenir quelque soit la for-
me d'épilepsie [1]. Peu d'études sont consacrées au sujet
en Afrique. Les objectifs de notre travail étaient de décrire
les aspects épidémiologiques, cliniques, paracliniques (bio-
logiques, électroencéphalographiques, de limagerie mor-
phologique), évolutifs des encéphalopathies épileptiques et
les facteurs étiologiques associés a ces encéphalopathies
épileptogénes.
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Patients et méthodes:

Nous avons mené une étude rétrospective allant de la pé-
riode du 01 juillet 2003 au 31 décembre 2011, portant sur
l'étude des dossiers des patients suivi pour une encéphalo-
pathie épileptique suivis en consultation de neuropédia-
trie dans 2 hépitaux de Dakar (hopital des enfants Albert
Royer et au service de neurologie de Uhépital de Fann).
Nos criteres d'inclusion étaient ; un age inferieur a
15ans, une durée de suivi d’'au moins 2ans, et un diagnostic
d’encéphalopathie épileptique retenu sur la base d'argu-
ments cliniques, électroencéphalographiques, et évolutifs.
Nous avons recueilli les caractéristiques biographiques
(3ge, sexe), la clinique des crises, les signes associés, le
développement psychomoteur, les données paracliniques
(électroencéphalogramme, Tomodensitométrie, Imagerie
par résonance magnétique, biologie), les facteurs étiologi-
ques, le traitement, le suivi, la scolarité, et U'évolution élec-
troclinique. Les données ont été saisies a l'aide du logiciel
SPSS.16. installé par la faculté de médecine de pharmacie
et d'odontologie de Dakar.

Résultats :

Nous avons colligé 113 dossiers. L'age moyen au moment
du diagnostic était de 3 ans 2 mois (+3mois), avec des ex-
trémes de 1 mois a 14 ans, et une médiane a 2 ans. Nous
avons noté une prédominance masculine avec un sex-ra-
tio a 2,3. Lage moyen de début des crises était de 11 mois,
avec des extrémes de 1 jour a 6 ans. Le développement
psychomoteur initial était anormal chez 61,1% des patients.
Cinquante neuf patients (52,3%) avaient un seul type de cri-
ses, vingt huit patients (24,7%) avaient deux types de crises,
alors que vingt six patients (23%) avaient au moins trois ty-
pes de crises. Les types de crise retrouvés étaient les crises
partielles motrices (CPM] (42,4%), suivies par les spasmes
épileptiques (16,8%), les myoclonies (14,1%) (Tableau I).

Tableau | : Fréquence des différents types de crises.

Type de crises Nombre | Pourcentage (%)
Crises partielles motrices 48 42 4
Crises généralisées tonicocloniques 13 15
Spasmes épileptiques 19 16,8
Myoclonies 16 14,1
Crises toniques 7 5,3
Crises. Myoclonoastatiques 3 2,7
Crises atoniques 3 2,7
Absences atypiques 5 45

Les signes neurologiques associés étaient classés en 4
grandes catégories. Les signes moteurs étaient présents
chez 48,6% des patients, dominé par les troubles du tonus
axial (23,8%] (Voir Tableau Il).
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Tableau Il Signes neurologiques moteurs associés.

Signes neurologiques moteurs associés Nombre Pourcentage (%
Hypotonie axiale 27 23,8
Diplégie spastique 13 11,5
Quadriplégie spastique 11 9,7
Hémiplégie spastique 10 8,8
Mouvements anormaux 5 A
Ataxie cérébelleuse 1 0,9

Les troubles cognitifs étaient constants avec un déficit co-
gnitif global (DCG) chez 45 patients (39,8%), des troubles
du langage chez 42 patients (37%). Les anomalies du péri-
metre cranien étaient retrouvées chez 8% des patients, a
type de microcéphalie (7,1%) et de macrocéphalie (0,9%).
Les troubles du sommeil étaient retrouvés chez 4,4% des
patients. Des signes extra-neurologiques étaient présents
(dermatologiques et squelettiques] (Tableau I11).

Tableau Il : autres signes associés.

Autres signes associés

Nombre Pourcentage (4

b

Troubles du sommeil 5

Signes dermatologiques 1 09

Hyper mélanose 1 09
09

09

Taches achromiques 1

Dermatite atopique 1

Cyphoscoliose 1 09

Soixante huit patients (60,2%) avaient bénéficié d’'une ima-
gerie cérébrale. soixante patients (46%) avaient bénéficié
d’une tomodensitométrie cérébrale qui avait détecté des
anomalies chez 31 patients (27,4%) dominés par latrophie
corticale et/ou sous-corticale chez 11 patients (9,7%). Vingt
deux patients (19,5%) avaient bénéficié d’'une Imagerie par
Résonance Magnétique cérébrale, parmi eux 8 patients
(7,1%) avaient des anomalies neuroradiologiques dominés
par la leucoencéphalopathie cortico-sous-corticale et péri-
venticulaire et l'atrophie corticale fronto-temporo-pariétale
dans 02 cas (1,7%). (Tableau IV)

Tableau IV: Fréquence des Signes radiologiques observés.

Nombre

Les résultats de l'imagerie Pourcentage (%)

ALA TDM

18,6
9.7
3,5
0,9
1.8
27

Normale 21

Atrophie corticale et sous corticale n
Cavité porencéphalique 4
Hypodensitévasculaire 1
Agyrie 2
Calcifications 3
AL’IRM
Normale

4 12,4
1.8
1.8
0,9

leucoencéphalopathie

Agyrie

0,9
0,9

agénésie du corps calleux

2
atrophie corticale fronto temporo pariétale 2
1
1
1

hyperdensité des thalamus

Soixante trois patients (55,8%) avaient des encéphalopa-
thies épileptiques dites inclassables car répondant a la dé-
finition globale des encéphalopathies mais ne pouvant étre
classées dans un cadre nosologique reconnue (West, Dra-
vet, Pocs ...). Les syndromes épileptiques classables étaient
prédominés par le syndrome de West avec hypsarythmie a
UEEG (23%] (Figure 1),



Figure 1: Hypsarythmie chez un enfant de 18 mois.

Le syndrome de pointes ondes continues du sommeil
(POCS) est retrouvé chez 7,07% de nos patients (Figures 2
et 3).
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Figure 2 : EEG de veille d’un enfant présentant un syndro-
me POCS.
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Figure 3 : activation des Pointes ondes continues au cours
du sommeil chez l'enfant de 5 ans.

Plusieurs facteurs de risque ont été rapportés avec une
prédominance des anomalies de la grossesse et de l'accou-
chement (tableau VI).

Tableau VI : Répartition des facteurs de risque observés.

Facteurs de risque Nombre de cas Pourcentage (4
Anomalies de la grossesse et

de 'accouchement

Asphyxie périnatale 26 23
Césarienne 7 6,19
HTA gravidique chez la mére A 39
Grossesse gémellaire 3 2,6
Hydrocéphalie anténatale 3 2,6
Ictére néonatal 1 09
Hypomagnéseie 2 17
Accouchement dystocique 1 09
Prise de benzodiazépine pendant la grossesse 1 09
Infections du systéme nerveux

Encéphalopathie aigue convulsivante 2 1,7

Une asphyxie périnatale était retrouvée chez 26 patients

. (23%). Des antécédents familiaux étaient rapportés, telle
.. qu’'une consanguinité parentale chez 17 patients (15%) et

une épilepsie familiale chez 12 patients (10,6%). Une infec-

| tion du systéme nerveux central était retrouvée chez 7%
| des patients. Lasphyxie néonatale était retrouvée princi-

palement dans le syndrome de West dans 46,15% des cas.
Une épilepsie familiale était retrouvée dans le syndrome de
West (7,7%), et dans le syndrome de Lennox Gastaut (16,6%).

. Une consanguinité parentale était fortement présente dans

le syndrome de Dravet (25%) et dans le syndrome Doose
(50%) (Figure 4), (Tableau VII).

Figure 4: EEG d’un cas de syndrome de Doose chez un
patient de 7 ans.

Tableau VIl : Corrélation des facteurs de risque au syn-
drome épileptiques répartition des différents syndromes
observés.

Quant au syndrome de Lennox Gastaut, il est retrouvé chez Dravet | West | POCS | Doose | Lennox | EP
5,3% des patients (Tableau V). Gastaut | multifocale
Tableau V : La répartition des différents syndromes ob- Asphysie périnatale 0 1 0 0 | |
serveés. , —
Ancéphalopathies aigties 0 | 010 | 0
Syndromes observés Nombre Pourcentage (%) fébriles
Syndromes non caractérisés 63 55, 3 Ménmg1te 0 0 1 0 0 0
Syndrome de West 26 23 — —
Syndrome des pointes ondes continues du sommeil (POCS) 8 7,07 Hypomagesemle prlmltlve 0 0 0 0 0 0
Syndrome de Lennox Gastaut (SLG) 6 53 Consangulmté parentale 1 2 1 1 0 0
Syndrome de Dravet 4 36 Epilepsie familiale 0 ) 0 0 1 0
Epilepsie multifocale 3 2,7
Syndrome Doose 1 09 Au plan thérapeutique, 25 patients (22,12%) étaient sous
Syndrome d Ohtahara i 09 monothérapie, 65 patients (57,53%) sous bithérapie et 30
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patients (20,35%) sous trithérapie antiépileptique. Les mo-



lécules les plus utilisées étaient UAcide Valproique (VPA)
(69%), le Phénobarbital (PB) (18,5%) et la Carbamazépine
(CBZ) (7,1%), en monothérapie ou en association. Les asso-
ciations thérapeutiques les plus fréquentes étaient la VPA
et CZP (15% des patients) et la PB et CBZ (14,15% des pa-
tients), (Tableau VIII).

Tableau VIII : Molécules antiépileptiques utilisées en fonc-
tion du syndrome épileptique.

VPA

VPA + | PB+ | VPA | VPA

c VPA | VPA | VPA | + CBz|cBzZ| + |+PB

P|P|[B|VPA| + + + UR (PB+|PB+|PB+| + + | PB+| +

AB|z|+PB|CBz|czp|cLT| B |cBz|cCLT | PHT | CzP | CczP | CBZ | CzP

West |7 1| 1] 1] 2| 5| 4] 1| o o] o 4] o[ o o

Pocs [0/ 0] 0] o] o] 2] 3] o] o] 2] o] 1] o] o] o

Doose [0/ 0] 0] o] o] o] o] o] ol o ol o o 1] o

Lennox of 1fol of of 2 of of of of of 2f 1] o o
Gastaut

Epilepsie 1ol of of 1| of of 1| of of of of of o
multifocale
Encéphalop

-athies Uslol of ul 7| 1| 4] 3] of 1| 8| 4 of o
épileptiques | 0
inclassables

PB : Phénobarbital; VPA : Valproate de sodium; CBZ : Car-
bamazépine; CZP: Carbazépine; PHT : Phénytaine.

Un seul cas d'effets indésirables était noté a type d'allergie
a la VPA. Tous nos patients avaient un suivi médical régu-
lier entre 2 ans et 10 ans. 84% des patients avaient béné-
ficié d'un suivi de 2 a 4ans. 50,5% des patients avaient une
évolution favorable des crises avec arrét de crises (31%) ou
une diminution de la fréquence des crises (19,5%). 44,2%
des patients avaient une persistance des crises malgré une
polymédication antiépileptique bien conduite. Parmi les
syndromes épileptiques identifiés les patients avec syndro-
me de West avaient noté un arrét des crises chez 80,77%
malgré la persistance des troubles cognitifs et comporte-
mentaux (voir tableau IX). Une rechute était rapportée dans
3,5% des cas.

Tableau IX : Evolution en fonction des syndromes épilep-
tiques.

Arrét | Arrét puis | Diminution
des |reprise des| fréquence des | Persistance |[Aggravation
crises crises crises des crises |des crises Total
Dravet 0 0 0 4 0 4
West 14 3 4 5 0 26
Pocs 3 0 3 1 1 8
Doose 0 0 1 0 0 1
Lennox Gastaut 2 0 1 3 0 6
EP multifocale 1 0 2 0 0 3
Encéphalop-
épii“;;:f:ues 16 1 12 36 0 65
inclassables
Total 36 4 23 49 1 113
Discussion: L'dge de début des encéphalopathies épi-

leptiques est globalement précoce, aussi bien dans les
encéphalopathies 4ge dépendants que dans celles non
age dépendants [2, 3, 4. 75,4% des patients avaient débuté
leurs crises dans les trois premieres années. Un début de
ces crises est rapporté dans 77,7% a 86,05% des publica-
tions [5, 6].

Cette période correspond au développement des fonctions
cognitives, comportementales et neurosensorielles, ce qui
3% e

explique que toute agression peuvent avoir des actions dé-
létéres avec une régression cognitive comportementale et
neurosensorielles. Ces agressions sont diverses et peu-
vent étre multiples. Elles sont dominées dans notre série
par les anomalies de la grossesse et de laccouchement, la
consanguinité parentale (15%), une notion d'épilepsie fami-
liale (10,6%) et suivi des infections du systéme nerveux cen-
tral (7%). Cette précocité d’agression d'un cerveau en dé-
veloppement explique le retard global ou la régression des
acquisitions psychomotrices. 61,1% de nos patients avaient
un retard initial du DPM ce qui corrobore les données de
la littérature, ol un retard psychomoteur est retrouvé dans
des proportions de 60 3 66,7% [2, 3, 7, 8.

L'asphyxie néonatale était le premier facteur de risque ob-
servé dans notre série. Dans notre pays les conditions de
grossesse et d'accouchement restent difficilement contro-
lables. 53% des femmes accouchent a domicile sans l'aide
de personnel soignant [10]. Kandil [8] avait retrouvé comme
principaux facteurs de risque, les infections du systéme
nerveux central (68%), la consanguinité parentale (41%) et
l'épilepsie familiale dans (41%], alors que les complications
périnatales venaient en quatriéme position (20%) dans la
méme série. Kashama a rapporté en République Démo-
cratique du Congo d’autres données qui se rapprochent des
notres [5]: Chez 52,04% des encéphalopathies des facteurs
de risque avaient été retrouvés. Les anomalies de la gros-
sesse et de l'accouchement étaient a 36,2%, similaires a
nos résultats (34,5%). Dans la méme série les infections cé-
rébrales aiglies postnatales étaient présentes dans 17,60%
des cas [5], nettement supérieures a nos résultats (7%),
alors que Uépilepsie familiale était retrouvée dans 30,32%
des patients contre (10,2%) chez nous.

La multiplicité des crises chez nos patients (47,5%) et la
prédominance des crises partielles peut s’expliquer par la
nature de la maladie sous-jacente. En République Démo-
cratique du Congo Kashama avait trouvé 21,33% de crises
partielles [5], nettement inferieur a nos résultats. Dans une
étude en Tanzanie, Burton avait trouvé des crises motri-
ces focales chez 65,2%. Dans une série Egyptienne, Kandil
[8] rapporte 48% de crises partielles, et 70% des patients
avaient au moins deux types de crises. Dans l'étude de Al
al Rajeh [7]. Les auteurs ont rapporté des crises partielles
chez 28%, des crises généralisées dans 21% de leurs pa-
tients étudiés.

Les troubles des fonctions cérébrales peuvent étre secon-
bles visuels, du langage, de déficience auditive, cognitive
ou de troubles du comportement [11]. En Tanzanie, une
co-morbidité était retrouvée chez 85% des enfants [12].
Dans la série de Kashama [5], les signes associés étaient
prédominés par linstabilité/agitation motrice ou psycho-
motrice dans 33,03% des cas, suivie par les handicaps mo-
teurs dans 30,03%, les troubles du langage dans 13,1% des
cas [4]. Kandil [8] avait retrouvé comme signes associés, le
retard mental dans 26% des cas, ce taux reste faible par
rapport aux autres données de la littérature qui rapporte un
déficit quasi constant et d'autant plus précoce que la patho-
logie cérébrale sous-jacente est grave en particulier en cas
d’infirmité motrice cérébrale [2, 6, 13].




La caractérisation syndromique des encéphalopathies n’est
pas toujours facile. Dans notre série la majorité des syn-
dromes n'a pas été caractérisée. Les encéphalopathies
épileptiques ont un mauvais pronostic tant sur le plan co-
gnitif, comportemental que moteur. Dans une cohorte tan-
zanienne, Burton [12] avait retrouvé des atteintes cognitives
et comportementales dans des proportions de 61 a 64%,
avec des difficultés scolaires. Certains auteurs discutent la
signification de ces troubles cognitifs et comportementaux.
Deux grandes hypothéses sont avancées. La premiére est
que ces troubles soient la conséquence de crises épilepti-
ques et des anomalies intercritiques entrainant une agres-
sion cérébrale avec mort neuronale [14].

La deuxiéme école avance l'hypothése que les crises épilep-
tiques, le déficit cognitif, les troubles du comportement et
les anomalies motrices seraient secondaires aux mémes
lésions cérébrales [15].

La plupart de nos patients avaient nécessité le recours a
une polythérapie. Ceci pose le probleme des crises phar-
macorésistantes chez ces patients. Ces mémes molécules
n'étant pas inertes ni dépourvues d'effets indésirables et
pouvant entrainer des troubles chez ces patients a cerveau
fragiles. Bien que la monothérapie doit étre la. Aprés échec
d’'une premiere monothérapie, une bithérapie doit étre es-
sayée en surveillant les effets indésirables liés aux interac-
tions médicamenteuses [16]. Ces échecs du Ter traitement
fréquemment retrouvé dans les encéphalopathies épilepto-
génes sont rapportés dans 20 a 40% des cas soit du fait de
linefficacité de la molécule antiépileptiques et/ou des effets
indésirables intolérables [14]. Dans notre série 20,35% des
patients avait nécessité un recours a une trithérapie an-
tiépileptique, et chez 44,2% les crises persistaient malgré
une polymédication antiépileptique bien conduite. La mo-
lécule antiépileptique la plus utilisée dans notre série était
la VPA qui est la molécule la plus utilisée dans le monde
avec un large spectre et une efficacité prouvée aussi bien
dans les épilepsies partielles que généralisées, idiopathi-
ques et symptomatiques [7, 18, 19]. Lacceés aux nouveaux
antiépileptiques dans notre contexte n'est pas aisé. Ils ne
sont pas disponibles au Sénégal. Certains patients de bon
niveau socioéconomique en amenent parfois sur demande
et prescription médicale devant certaines crises trés phar-
macorésistantes.

Conclusion

Les encéphalopathies épileptiques constituent des épilep-
siesgravesavecunediversité clinique, électroencéphalogra-
phique, et évolutive. Dans notre contexte de pays sous dé-
veloppé les facteurs de risques restent dominés par les
anomalies de grossesse et de l'accouchement. Les pro-
bléemes matériaux d'exploration neuroradiologique (IRM)
et biologique (génétique, moléculaire) constitue une limite
importante a la recherche étiologique de ces pathologies.
La prise en charge de ces pathologies est difficile et né-
cessite une polythérapie ceci malgré un pronostic réservé
de ces enfants.
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