,'. L/’}‘"” EPIICPNI(J

A ‘ . ‘ ]

0 .

receptor

GABA (inhibitie) Glutamat (excitatie) gl | ' \' ' ﬂ( : L._ »

abbreviation apres Dreifuss, 1985

CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES
CRISES EPILEPTIQUES
Prof. Dr. Laura Nussbaum




I. CRISES PARTIALES(FOCALE, LOCALE)

A. Crise partiale simple (sans la diminution de |la conscience)
1. avec des signes motrices

2. avec des symptomes somato-sensoriales ou symptomes
sensoriales speciales (hallucination simple, ex. bourdonnements
(acouphene), flash lumineux, ronflements)

3.avec signes et symptomes vegetatives (géne epigastrique,
paleur, sueur, rougeur, pyloérection, mydriase)

4. avec symptomes psychiques (degradation des fonctions
cerebrales superieures). Ces symptomes apparaissent souvent
accompagnes de la degradation de la conscience et sont
percues comme crises partielles complexes.
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1. CRISE PARTIELLE(FOCALE, LOCALE)

B. Crise partielle complexe (avec la diminution de la conscience,
peuvent debuter souvent avec une symptomatologie simple)

1. Crise partiale simple avec un debut suivi de la diminution de la
conscience, secondairement)

2.avec degradation de la conscience au debut

C. Crise partiellement simple secondairement généralisées (peuvent
étre tonico-cloniques géneralisees, toniques, ou cloniques)

1. Crise partielle simple (A) avec evolution vers une crise
generalisee

2. Crise partielle complexe (B) ave evolution vers une crise
géneralisee

3. Crise partielle simple avec evolution vers une crise partielle
complexe, avec evolution vers une crise géneralisee.



II.CRIZE GENERALIZATE ( CONVULSIVE
SAU NON-CONVULSIVE)

A.1 Crise type absence
2. Crise atypique

B. Crise myoclonique; Myoclonie (simple ou multiple)
C. Crise clonique

D. Crise tonique

E. Crise tonico-clonique

F. Crise atone (astatique) (corroboration de ceux précités
peut apparaitre, ex. Bsi F, BsiD

lIl. CRISE EPILEPTIQUE NON CLASSIFIEE

IV. ADDENDUM




Classification internationale des épilepsies et
des crises épileptiques (abréviation selon Roger
si al, 1989)

1. Epilepsies et syndromes liées a la localisation ( focal,
local, partial)

1.1 ldiopathiques(au debut in fonction de I'age)
1.2 Symptomatiques
1.3 Crypto geniques

2. Epilepsies et syndromes généralisées

2.1 Idiopathique (au debut en fonction de |'age:
enumerees en fonction de I'age)

2.2 Crypto genique ou symptomatique (en fonction de
I'age)
2.3 Symptomatiques




Classification internationale des épilepsies et des
crises épileptiques( abréviation aprés Roger si al,
1989)

3.Syndromes et epilepsies non determinees

3.1 avec crise focale et generalisee

3.2 Crise sans caracteristiques claire de crise focale ou
generalisee

4.Syndroms spéciaux

4.1 Crise situationnelle( Gelegenheitsanf’lle)



l.  Aspects genetiques en epilepsie

Les classifications des crises épileptiques sont basées sur le
phénotype (type de crise et pattern EEG)

Analyse genetique marche plus loin: du phénotype et pathogenese a
I'etiologie

but: grouper les syndromes sur la base de I'etiologie et non des
manifestations cliniques

l. Aspects genetiques en epilepsie

La sequence ADN donne une nouvelle dimension a la methodologie
genetique
La sequence génetique contribue a la comprehension de la structure

moléeculaire et du mecanisme catalytique des formations
complexes comme “ion channels” canaux ioniques

Les genes du canal de Na sont situés sur le Chromosome 2

Le Canaux de Na du RNA du cerveau humain permettent I'etude du
meécanisme d‘action de 'anticonvulsivant diphenylhydantoine.



l1l. Syndrome de micro deletion

Tout changement chromosomial peut affecter le
cerveau et provoquer des crises =>deléetion de
petites segmentes du chromosome.

-Ex Syndrome Angelman (mouvements
desordonnés, retard mental, crise convulsive)-
affection autosome recessive, dar recent on a
trouve une deletion sur le bras long du
chromosome 15



Syndrome Lennox-Gastaut
Encéphalopathie épileptique infantile a
pic-onde lente diffuse

- patients avec lesions cerebrales

- predominent garcons entre 1-6 ans

- crise épileptique variee : atonico-astathiques
(50%) de chute de la tete “head droping

attack” (30%), absence atypique (43%), crise
tonique, crise myoclonique, spasme infantile

- est associe le retard mental constant



Syndrome Lennox-Gastaut
Encéphalopathie épileptique infantile
avec pic-onde lente diffuse

- malformation cranio-cerebrale: microcephalie,
macrocephalie, hydrocephalie, hypotonie
musculaire generalisee, corio-retinita, trouble
meétabolique, sclerose tubereuse Bourneville

- évolution non favorable: arrét du developpement
psychomoteur avec démence progressive

- pronostic plus grave en lesions cerebrales graves
et crise myoclonique



Sémiologie EEG en Syndrome Lennox-
Gastaut

Inter critique — veille: activité lente, 1,5-2 c/sec,
diffuse sur laquelle interferent des bouffées
de CVU pseudo rythmiques

sommeil: intensification des decharges de
sommet-onde lentes

Critique: - crise tonique : “rythme recrutant”
(20-10 c/sec)

absences atypiques : bouffés de sommet-onde
lente généralisee



L VU Y BV PR P P

‘
~ 7\
T T

| \ /
3 NasaIAN [N A A f
_J'J\ v\‘ ‘J“n\ 7 \ - 7% - \ IV
" (1"
VAAAA o '4'(5”" A

e NA -":‘\-.‘-.t.\

—— Y —

-

VWA AL

P
Pt ™\ o

; WS u.'u. \" ““ i
-~ | a A
¥ % » \
\ Aatd
W Wl L".?]" \
A o2l
G S /

|.
7\ .
K om 3 4) ‘\'\ ,”"\-ll‘f\ q
v SR o ada W
y A . A \ X e /\ \»/l( A Jq"’i‘
o B e W, . \ -~ e VY \'.‘Is"'cﬂy“vv. =
AN J /| VA ; - N /e - 3 o 3
x \ ‘ J ' /
el ok KA A \
N u'“"'xﬂ r‘ | 'L v
jt
'-‘-‘h.,\!'“(\J

A Y,
Pt LN

\Jl ]!l v\

| VA
" AP AN ’h “AJ""A“ ’|‘

/ | g P 2Rl i
PR /‘—JW\/ =>4
N 2

v

NS

-

e, S

e

“/\:\,vﬂ.\'}/\'h\”—\«. Y A \fvw“} \}\A]fun‘lf\/ ’\>ﬂ._
N A
\d‘/ \'J' pf\ \‘

'
“!v' "".-?-1' o
e A "./ ™\ & l‘,,-.-x-f\‘rﬂﬂ‘w/\\\ﬂ‘ 0“—'“/
o --"v" _Af,-w ’L}\M QAR%,W’/ | S g "‘\' 2 ,.ﬂ,«,.\/\.. r_ b P

e P e Aﬂ\,’f"\‘\l \; JLm/\\— V4 AN\ pavd
N ,,/"J\J\I /‘J\\"'Mﬂ/\ﬁ‘ ||ﬂ 'V“

e
MV Y f&'\'ﬂlv"“'ﬁ \'"'V \/’ sadiinn o= X B \\,/q\

|
hrn q.xdrmﬁ,m.w., !w«p \fa

hac®| J"""Yk’ U.J \ ll} N

W, T~
'\rw’ e S S f\

J\ J'\

LMy

| \

\,,*.\__,.-.ff 'W“U J“ 1/\ L/
A A

[ f\\-"-,\/"r"‘,p‘l_;\(‘\' . P e g

ol o

o }l'hvm J\:\
\‘\/fﬁ\v‘)\ -Jv'. A n

h A

NN \J“'\.-'U\.J VI
Y,
\ pr———Va .,"\.‘

A
\//

MY lhill‘\ jrens
PV, S \"‘"“L\l \ |fU

/'s N——
}Wn y
I A o~
L 4 —\__Mf -—"‘V'\,"‘A ./\-'y',q ”\\‘1_,,,*‘,,
/’_' - ~\AV J\ /-"-*'"‘“\_,,’”“/\/“\J"‘J"‘u\&/-’ Bt el WA N‘v‘l‘ M

-~

Y. e An "
J\/‘\la v\/ A\ ][ \
..u"-"“_’"\— g \,\

9 P ‘\,/A\"\A.‘\ "v l_,‘

v

‘
n
:V"" ———

. rl‘l’",'-
'

020613 Longbudnel 19 karwler, 30 metvisec, 100 uvicem, 400 M.

2, 1,000 Mz, Neach O

Teack 19 banaler  AMI 0,00 (0,000)



Convulsion accidentale (occasionnelle)

Convulsions des méningite aigue

-convulsions survenant au debut des affections
aiglies du SNC: meningites, encephalites;

-Méningite aigUe purulente (E-coli, pyocyanique,
streptocoque, pneumocoque, menlngocoque)

-Méningite avec LCR clair-étiologie virale

-Méningite TBC- la plus grave des méningites avec
LCR clair

-Caracteristique — aspecte du LCR




Convulsions accidentales
(occasionnelles)

Convulsions des encéephalites aigues

a) Encephalite primitive (arbovirus, enterovirus,
virus herpetique, virus Epstein-Barr, urlien,
rougeolique, etc)

-tableau clinique: fievre T, convulsions, comas,
cri encephalique, deficit neurologique.

b) Forme secondaire d’encephalite aigue
-par mecanisme presuppose allergique (il y a des
formes post infectieuses: post rougeole, post-

rubéole, post-varicelle, post vaccin — (1/2000 —
1/10000 Cas)



Convulsions accidentales
(occasionnelles)

Convulsions qui apparaissent au debut des affections
aigues du SNC

CEdeme cérébral
-des tumeurs cérébrales
-cause extra cerebrale: infections, deséquilibre
hydro-électrolytique
-TCC
-Thrombose cerébrale
-Hemorragie cerebrale
-Hématome subdurale

-Abces cerebral




Convulsions survenant au cadre d’une
affection a localisation primitive extra
cérébrale

Convulsions febriles

-apparaissent chez le bebé et I'enfant (3m-5ans) (2-3% des
enfants)

-sont associées a la fievre, plus de 39°, en absence d'une
infection intracranienne ou d'une maladie neurologique
connue

-ont un importante component hereditaire (1/3-1/2 des cas)

-un trouble généetique avec un mécanisme de transmission
autosome dominant avec une expressivité incomplete
détermine le retard du maturite du systeme enzymatique
neuronal dont la production oxydative d‘énergie depend.

- Un retard de maturation généetique déterminée a caractere
limite dans le temps



Hypothese pathogénique pour les

convulsions fébriles (modifié apres
Margaret Lennox-Buchtenthal, 1973)

Facteur héréditaire

Susceptibilité pour CF : maniere de
transmission ; autosome dominant avec

Limite dans
le temps : 6
mois — 5 ans,
période avec
une
fréquence
maximale
CF

!

Y

expressivité incompléte

Retard déterminé
génétiqguement dans la
maturité du systeme
enzymatique de la
phosphorisation oxydative
des neurones du cortex

Infection, fievre |!

b

Effort du métabolisme oxydatif cérébral,

possible d’autres troubles déterminés par la
fievre : fuite de ’eau du SIC -> SEC, etc

¥

Déficience phosphorique
oxydative des neurones du
cortex chez les enfants

1 avec CF

L]

Hypoxie neuronale

!
i

Production de CF chew les enfants présentant une susceptibilité génétique




Convulsions survenant au cadre d’une
affection a localisation primitive extra
cérébrale

Convulsions febriles

-seront differenciees les convulsions febriles benignes
des convulsions febriles

-convulsion febrile bénigne: dure 1-3 min, est
habituellement tonico clonique geneéralisee, bon
développement psychomoteur en general, sans
lésions cerebrales subjacentes, sans deficit
neurologique postcritique.

-EEG se normalise rapidement apres la crise et les
aspectes sont normales en 80-90% des cas

-Bon pronostic



Convulsions accidentales

Convulsions hypocalcemies

-nouveau-ne: Hypocalcémie neonatale précoce (maman avec
Dy, dysgravidie, carences d'apport en Ca, Vit D

-nouveau-ne avec petit poids a la naissance, préemature,
traumatisme obstetrical

-causes postnatales: septicemie, alimentation artificielle avec
lait de vache, Hypo para thyroidisme, rachitisme, Hypo
protéinemie.

-represente 1/3 de toutes les convulsions neonatales
-aspect: genéralise ou localise, clonique

-sont résistantes au traitement antiepileptique

-Dg +: Hypocalcemie

-Traitement : calcium endoveineux 15-30 mg/kg/jour



Convulsions survenant au cadre d’une affection
a localisation primitive extra cérébrale

Convulsions hypomagnésiémique
-primitives: Hypomagnesémie avec hypokaliemie

-secondaires: diarrhee chronique, syndrome de malabsorption apres une
intervention chirurgicale intestinale (résection apres corticothérapie
prolongée, administration de diurétiques ou gentamicine, insuffisance
renale chronique

-Traitement: administrer de Mg parentéral o,2mEq/l (sulfate de Mg 20%)

Convulsions hypoglycemiques
-chez les prématurés, détresse respiratoire chez les nouveau-nés

-hyperinsulinisme transitoire secondaire chez le nouveau-nés avec des meres
ayantdu Dz

-hypoglycémie cetonique
-hypoglycemie associée aux maladies endocrine




Convulsions survenant au cadre d’une
affection a localisation primitive extra
cérébrale

Convulsions hypoglycemiques

- Accidents hypoglycemiques mineurs: lipothymies
- Accidents hypoglycemiques majeures: convulsions et coma
- EEG en encéphalopathie hypoglycemique

-anomalies diffuses ou localisées

-disparition du rythme alfa et remplacement avec rythme
théta

-delta hypersyncron
-dysrythmie lente diffuse
-grave (en come) : trajet plat, isoelectrique



Convulsions des intoxications
aigues

Substances convulsivantes: amphetamine, AD tricyclique,
antyhystamine, atropine, cafeine, carbamates,
carbamazepine, cocaine, phenothlazmes phemtome
insuline, isoniazide, organophosphorees penicilline,
tefillin, sympathom|met|ques

-Determine des convulsions par effet toxique direct sur le
S\[@

-Eléments pour Dg+: début brusque en plein état de
sante, age 1-5 ans, examens toxicologiques +

- Traitement - traitement de l'intoxication en soi
- traitement des convulsions



Diagnostic différencié des convulsions
et de 1’°épilepsie aux enfants

1.Sincopa

- episode de perte de la conscience pour une période courte
consécutive a une ischémie cérébrale limitee

- acces diurne ne convulsivant (apparait le jour, moins brutalement;
peut s'assoir, sans mictions involontaires et morsure de la langue.

- cause: cardiaque, vasculaire, respiratoire (syncopa de tusse, spasme,
sanglots)

2. Spasme du sanglot

-enfant 6m - 2-3 ans = syncopa anoxique sans liaison avec une
convulsion eu épilepsie

- Apparait apres la pleure —fixation du thorax en apnée — +
mouvements cloniques localises

- Apparait aux enfants labiles affectivement
-evolution favorable (disparait spontanément a 3 ans)
-trajet EEG normal



Diagnostic differencié des convulsions
et de 1’epilepsiei aux enfants

3.Vertige paroxystique bénigne
-vertige + trouble vegetatif
-sans perte de la conscience
-EEG normal

4.Hypersomnie
-apparait en TCC, troubles cerebraux circulatoires

-tumeurs cerebrales, Hypothyroidisme, Sdr. Pickwick
-necessite la differenciation des convulsions akinesiques




4 .Hypersomnies

4.1 Narcolepsie

Forme cryptogénetique

-necessite imperieuse de sommeil subite en pleine activite
-aspect du sommeil normal

-dure quelques secondes—1/2h

-EEG normal

Formes symptomatiques:

-encephalite, forme traumatique, endocrine, tumorale

4.2 Cataplexie

-perte du tonus musculaire avec |'abolition du ROT lors d'une
emotion chez un narcoleptique

-conscience gardée
-durée 1-3 minute




4 .Hypersomnies

4.3 Sdr. Klein-Levin (Hypersomnie péeriodique des adolescents)
-etiologie inconnue

-apparait apres 9-10 ans chez les garcon

-criez de hypersomnie brusque, hyperphagie, troubles de comportement
-hypersomnie dure 18-20 heures

-apres l'éveil ils présente hyperphagie, troubles de comportement sexuel
(masturbation ostentatrice en public), confusion

-le jour: comportement hypomaniaque
-durée totale de la crise =9 jours suivie d'insomnie

4.4 Paveur nocturne (,Night terrors”)
-manifestation fonctionnelle

-la plus fréquente manifestation paroxystique nocturne non convulsivante chez I'enfant
(4-7ani)
-parfois 3-4 acces/nuit (parfois dans le sommeil de jour)
-Clinique: - cri, regard terrifie, reactions vegetatives intenses (1-2 min)
- le matin il ne se souvient rien
-EEG - sans changements




4 .Hypersomnies

4.5 Automatisme ambulatoire nocturne (somnambulisme)

-aux enfants de plus de 3 ans traumatises psychiquement
(parfois chez les enfants epileptiques)

-Clinique — se reveille, quitte le lit, effectue des actions
complexes apparemment sans but

-L'etat de conscience est crepusculaire (il ne reconnait pas ses
parents, ne répond pas, n‘exécute pas de commandes)

-Au réveil, il a 'amnésie de I'épisode

4.6 Automatismes verbaux nocturnes

4.7 Automatisme masticatoire nocturne (Bruxisme)




4 .Hypersomnies

4.8 Paralysies de sommelil

-apparait chez les enfants plus grands immediatement
avant de s'endormir ou de se réveiller -durée de 30 sec-
3 min

-est conscient, mais ne peut pas bouger
-parfois des hallucinations hypnagogiques apparaissent

4.9 Phénomene ,Alice au pays des merveilles”

-a la limite de I'état de veille a |I'etat de sommeil, I'enfant
percoit un membre plus long ou plus court

-le corps devient plus grand ou plus petit
-des bruits soit plus eloignes ou plus proches
-disparait a I' adolescence



4.Hipersomnies

4.10 Autres manifestations paroxystiques nocturnes
-Jactatio capitis nocturne

-tressaillements hypniques

-illusions et hallucinations nocturne

-Spasmus mutans

4.11 Myoclonie infantile benigne
-ressemblent aux spasmes infantile
-contractions toniques, myocloniques
-cause inconnue, nature benigne




Mouvements choréiques (Coreea Sydenham)
-mouvements amples, variables, rapides
-ne sont pas accompagneés de la perte de la conscience

Attaques de frisson (shuddering attacks)

-aspect de frisson

-parait lie d'une immaturité cérebrale

-les crises apparaissent depuis 6 m — enfants plus ages
-peuvent se repeter =100 fois/jour

Masturbation du petit enfant

-apparait entre 15-24 mois — persiste pendant des années

-forte adduction des cuisses, regard fixe, transpirations, il agite les bras
-s ‘endort a la fin du paroxysme

-EEG normal




Manifestations paroxystiques viscéraux
Douleurs abdominales colliquatives recidivantes
-peuvent étre organiques ou fonctionnelles

-peuvent creer de confusion avec les crises d'épilepsie
abdominale (elles ont un changement de la conscience et un
EEG modifié)

Crises toniques ne convulsivantes

Réactions aigues dystoniques

-Phenothiazines, Butirofenonele, Metoclopramide — Sdr.
Extrapyramidal

-Clinique: grimasse, protrusion de la langue, crises oculaires
(deviation conjuguée des globes oculaires), opistotomus

-etat de conscience garde
-Traitement: Romparkin




Crises toniques de fosse posterieure (cerebellar fits)

-Clinique: opistotonos, extension des membres inferieures, flexion des
membres supérieures, trismus, incontinence sphinctérienne

-Etat de conscience gardé
-apparait dans des tumeurs de fosse postéerieure

Crises vegetative de tronc céreébral

-Apparaissent en TCC grave
-precipites de I'hypertension

-Clinique: contracture geneéralisée en extension, avec hyperpnee,
tachypnée, mydriase, transpirations profuse




Paroxysme spécifique a I'age de nouveau-ne
-Maladie des tics (Gilles de la Tourette)
-Crises d'apnée et cyanose

-Tremulations simples de nouveau-ne (clonus de
mandibule)

-Crises d'hyperpnée et cyanose des malformations
congenitales de coeur

-Crises vegetatives bulbaires-des tumeurs de
Ventricule IV (hoquet, vomissements, tusse,
céphalee, bradycardie, myosis, congestion du
visage



Convulsions fictives (Fictions seizures, Munchausen
Syndrome by proxy)

-description des crises convulsives imaginaires chez
'enfant par un parent (la mere)

Manifestations psychiques paroxystiques — Hysterie
-caracteristique des Névrose pithiatique

-se passe dans la plupart de l'entourage afin d‘obtenir une
benefice secondaire

-la crise se termine spontanement avec un acces de pleure
-sera differencie par la Simulation



