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-AINS

-EEG

~HHE

~HH

-IRM

-TDM

-ORL

. Anti-inflammatoires non stéroidiens.

: Electroencéphalogramme.

: Hémiconvulsion-hémiplégie-épilepsie.

: Hémiconvulsion-hémiplégie.

: Imagerie par résonance magnétique.

: Tomodensitométrie.

: Otorhinolaryngologie.



INTRODUCTION




1- Définition :

Le syndrome hémiconvulsion-hémiplégie-épilepsie (HHE) fait partie des épilepsies
partielles. 1l se définit par la séquence suivante convulsion intéressant exclusivement ou
principalement un hémicorps, consécutive a un état de mal fébrile ou non fébrile, suivie
immédiatement par une hémiplégie flasque de durée variable, ipsilatérale aux convulsions et
plus tard par I'épilepsie avec des crises focales, généralement du lobe temporal. L'épilepsie se
développe une ou plusieurs années apres les convulsions initiales (7).

Ce syndrome débute par des crises fébriles atypiques et d’évolution défavorable. Il est
devenu trés rare en pratique médicale (surtout dans les pays développés) du fait de I'existence
d’un traitement préventif des convulsions fébriles. C’est pourquoi il ya peu de données récentes
intéressant ce sujet, la littérature restant tres pauvre.

Comme ce syndrome est encore présent dans notre contexte et vu son évolution
favorable sous traitement précoce. Notre étude a pour objectif de mettre en exergue le profil
épidémiologique, clinique, para-clinique, thérapeutique et évolutif du syndrome HHE; ainsi que
ses complications et les moyens préventifs possibles pour lutter contre cette pathologie.

2-Historique : (7,31)

Le syndrome HHE était reconnu depuis trés longtemps. Il a fait I'objet de quelques
travaux cliniques et récentes théories pathogéniques :
» En 1827 : les convulsions unilatérales suivies par une hémiplégie avaient été décrites

par DRAVET.

» En 1886 : identification par GOWERS de I’épilepsie post hémiplégique.



En 1955: BERHMAN et al avaient avancé |’hypotheése d’une encéphalite aigue
conséquence d’une thrombophlébite cérébrale.

En 1957 : Gastaut et al avaient donné le nom de syndrome HHE a cette séquence.

En 1957 : BERHMAN et al et pour la premiere fois avaient donné une définition
magistrale électroclinique de ce syndrome.

En 1958 : VIGOUROUX avait fait une étude électroencéphalographique (EEG) des hémi-
convulsions suivies d’hémiplégie et des séquelles épileptiques.

En 1977 : GASTAUT avait confirmé les lésions rapportées aux scanners réalisés dans les
syndromes HHE.

En 1994 : TANAKA et al avaient démontré I’existence d’une hyper-perfusion diffuse sur
I’hémispheére atteint a la phase critique et une hypo-perfusion sur I’lhémisphére au 7éme
et 10éme jours.

En 2002 : KIURA et al avaient discuté le réle probable d’une hypercytokinémie et un
taux augmenté de l’interleukine-6 dans le liquide céphalorachidien dans la genése de

ce syndrome.



MALADES ET METHODES




C’est une étude rétrospective de 21 patients réalisée au service de Pédiatrie A, au centre
hospitalier universitaire Mohamed VI de Marrakech, sur une durée allant d’ao(t 2003 a décembre
2006.

Les patients inclus dans cette étude répondent aux critéres suivants :

- Antécédents de crise convulsive fébrile dans la petite enfance.

- Existence d’un intervalle libre entre I’épisode convulsif initial et I'apparition
d’une épilepsie.

- Absence d’une relation directe entre un processus pathologique dans les
antécédents et I’épisode convulsif et /ou le déficit moteur.

Pour chaque malade, une fiche d’exploitation était remplie (voir annexe) comportant les
renseignements suivants :

-Les données épidémiologiques classiques. Les difficultés rencontrées
concernaient les caractéres sémiologiques de la fievre et de la crise convulsive.

- Données de I’examen clinique complet.

- L’EEG.

- Le bilan neuroradiologique comportant essentiellement une tomodensitométrie
cérébrale (TDM).

-le traitement instauré.

- I’évolution des malades sous traitement.



RESULTATS




|- Profil épidémiologique :

1-Fréquence :

Durant une période allant du mois d’aolt 2003 a décembre 2006, 540 enfants
épileptiques étaient vus en consultation au service de Pédiatrie A, au CHU Mohamed VI de

Marrakech. Parmi eux, nous avions colligé 21 cas de syndrome HHE, soit un taux de 3,89 %.

HHE
4%

Epilepsies
96%

Figure n° 1 : Répartition du syndrome HHE au sein des épilepsies

2-Age :
L’age de nos patients au moment du diagnostic avait montré que 47% des enfants étaient

vus avant I’dge de 6 ans.



Les ages extrémes de nos patients variaient entre 2 et 17 ans, avec une moyenne d’age

de 9,5 ans.

3-Sexe :
Chez les 21 patients de notre étude, nous avons remarqué qu’i y avait une prédominance

féminine (12 filles pour 9 garcons), Soit un sexe ratio de 0,75.

O Nombre de
gargons

E Nombre de
filles

43%

57%

Figure n°2 : Répartition des malades selon le sexe

4- Antécédents pathologiques :

4-1 : Antécédents personnels :

a- Déroulement de la grossesse et [’accouchement :

Le déroulement de la grossesse était précisé chez 15 patients. Une rupture prématurée
de membranes était notée chez un cas.
Seulement 7 accouchements s’étaient déroulés a I’hopital (33.3%), tous réalisés par voie

basse. 1 seul cas de souffrance néonatale était noté.

b- Vaccination :



Tous les patients de notre série étaient vaccinés selon le programme national

d’immunisation.

c-Développement psychomoteur :

Le développement psychomoteur était pathologique chez 4 patients (19.04 %) :

- Un retard global des acquisitions psychomotrices et linguistique était noté chez

3 malades.

- Un retard de langage isolé était noté dans 1 cas.

d- Convulsions fébriles simples :

Il N’y avait pas de notion de convulsions fébriles simples chez nos patients.

4-2- Antécédents familiaux :

a- La notion de comitialité dans la famille :

La notion de convulsions fébriles était retrouvée chez 2 malades. Il s’agissait du frere
dans le premier cas, et d’'une cousine paternelle dans le second cas.

Les antécédents d’épilepsies étaient enregistrés chez 2 patients. Pour le premier, il
s’agissait de 2 freres qui présentaient une épilepsie tonico-clonique généralisée. Pour le second,
il s’agissait d’un oncle paternel.

Par ailleurs, il n’y avait pas de cas d’épilepsie chez les parents.

b- La notion de consanguinité :

Les parents de 7 patients de notre série étaient consanguins: 4 cas de consanguinité de
Terdegré et 3 cas de consanguinité de 2é¢me degré.
Ces données sont illustrées dans le tableau |I.

Tableau n° | : Répartition des patients selon les antécédents familiaux

Antécédents familiaux Nombre de patients
Consanguinité 7 (33.3%)
Epilepsie 2 (9.5%)
Convulsions fébriles 2 (9.5%)




I1- Profil clinique :

1- Etude sémiologique de la fievre :

1-1- Intensité de la fiévre :

Tous nos patients avaient présenté des crises convulsives dans un contexte fébrile. La
fievre était étiquetée chez 10 patients (47.6%).
La température était supérieure a 38.5°C chez 6 patients, supérieure a 39°C chez 2

patients et elle atteignait 40°C chez 2 patients.

1-2- Durée de la fiévre :

La durée de la fievre variait entre 1 a 4 jours (Tableau n’ll).

Tableau n° Il : Durée de la fievre chez nos patients

Durée de la fievre Nombre de patients (%)
Egale a 4 jours 3(14%)
Entre 2 et 3 jours 5(24%)
Entre 1 et 2 jours 2(10%)
Imprécise 11(52%)

1-3- Etiologies de la fiévre :

L’étiologie de la fievre était précisée chez 13 de nos patients (62%) (Figure n°3) :
-Infections ORL (otites, angines, rhino-pharyngites) dans 11 cas.
-Infections respiratoires basses dans 2 cas.
-Fievre post vaccinale dans un cas (apres le vaccin diphtérie tétanos coqueluche polio 1).

-Cause inconnue dans 7 cas.



O Infections
ORL

B Fiévre post
vaccinale

10% O Cause
inconnue

O Infections
respiratoires
basses

33% 52%

5%

Figure n° 3 : Etiologies de la fiévre

2- Etude sémiologique de la crise convulsive :

2-1- Age de la premiére crise convulsive :

L’age de la premiére crise variait entre 1 mois et 4 ans, avec une nette prédominance des

crises avant I’dge de 2 ans (81%).



Age

Figure n° 4: Répartition des malades selon I’dge de début des crises

2-2- Nature des crises convulsives :

Les crises convulsives étaient tonico-cloniques chez 17 patients (81%) de notre série,

toniques chez 2 patients et imprécises dans 2 cas.

Tableau n° Il : Répartition des malades selon le type de crises

Nature des crises Nombre de malades

nombre
de malades

SO = N W A Ol O N O®©

n =

<6mois 6moisa 1ana2 2ansa4 >4ans
1an ans ans

Tonico-cloniques 17 (80,95%)




Toniques 2 (9.52%)

Imprécises 2 (9.5%)

2-3-Durée de la crise :

La durée des crises partielles était prolongée dans 8 cas (38%) sous forme d’état de mal
convulsif. Elle n’avait pas dépassé 15 minutes chez 4 patients (19,4%) et elle était imprécise chez

9 cas (42.85%).

3- Stade initial ou syndrome hémiconvulsion-hémiplégie :

3-1-Hémiconvulsions :

Tous nos patients avaient présenté une crise convulsive dans un contexte fébrile. La
crise était de type tonicoclonique ou tonique intéressant un hémicorps principalement.

Un état de mal convulsif était retrouvé chez 8 patients. Quatre patients avaient présenté
des crises convulsives hémi- corporelles complexes.

Le coma post critique était retrouvé chez 8 patients.

3-2- Hémiplégie :

Tous nos patients avaient présenté une hémiplégie post critique. Elle était définitive chez
2 malades, séquellaires des crises convulsives suivantes dans 17 cas, et transitoire chez deux

patients.

4-Stade tardif ou hémiconvulsion-hémiplégie-épilepsie syndrome :

L’épilepsie était retrouvée chez tous nos patients.

4-1-Délai d’apparition de I’épilepsie :

L’épilepsie était apparue a des intervalles différents chez nos malades. Il était d’un an

dans 3 cas, de 6 mois dans 4 cas, de 2 ans dans 2 cas et imprécis chez 12 patients.



19% 06 mois

BE1an

O2ans

14% O Imprécis
(1]

57%

Figure n° 5 : Répartition des malades selon le délai d’apparition de I’épilepsie

4-2-Rythme des crises :

Le rythme des crises chez nos patients avait varié entre une crise par jour chez 9 patients

a une crise par mois chez 1 patient. Il était imprécis chez 8 patients.

Tableau n° IV : Répartition des malades selon le rythme de crises

Rythme des crises Nombre de malades Pourcentage
Plus d’une crise/j 9 43%
1a 2 crises /15j 2 9,5%
1 crise/mois 2 9,5%
Imprécis 8 38%




4-3- Type d’épilepsie :

Nous avions noté chez nos patients 5 cas d’épilepsies généralisées, 6 cas d’épilepsies

partielles concernant I’lhémicorps déficitaire.

Tableau n° V : Répartition des malades selon le type d’épilepsie

Type d’épilepsie Nombre de cas
Epilepsie partielle 6
Tonico-clonique généralisée 4
Syndrome de Lennox-Gastaut 1
Imprécis 10

5-Données de I’examen physique :

5-1- Examen neurologique :

Nous avions trouvé une irritation pyramidale du coté déficitaire chez tous nos patients.
Une hypertonie était retrouvée chez tous les patients. Un déficit moteur était noté dans 19 cas
(une paralysie faciale dans un cas, un trouble de déglutition chez un malade, et une hémiparésie

chez 17 patients).

Tableau n° VI : Anomalies neurologigues retrouvées chez nos patients

Anomalie de I’examen Nombre de malades
Irritation pyramidale 21
Marche en fauchage 17

Trouble de déglutition 1




Paralysie faciale 1

Strabisme 2

5-2- Données de I’examen ophtalmologique :

Un examen ophtalmologique était fait chez 2 patients révélant un strabisme chez les

deux avec un fond d’ceil normal.

IlI- Profil para-clinique :

1-EEG:

L’EEG inter-critique était réalisé chez 8 patients de notre série. Il était pathologique chez
6 malades. Les anomalies objectivées étaient des anomalies paroxystiques diffuses dans toutes
les dérivations dans 3 cas, poly-pointes bilatérales a prédominance gauche chez 1 cas, et des

ondes lentes unilatérales a chez 2 cas.

Tableau n ° VII : Résultats de I'EEG chez nos patients

Types d’anomalies Nombre de cas

Normal 2




Poly-pointes, ondes lentes
4
bilatérales
Pointes et polypointes unilatérales 2

Figure n° 6 : Tracé asymétrique chez un enfant présentant un syndrome HHE

2- Neuroradiologie :

La TDM cérébrale était réalisée chez 14 patients. Elle était normale chez 3 malades et
pathologique dans 11 cas montrant les anomalies suivantes :
-Présence d’une atrophie cérébrale controlatérale au coté déficitaire dans 3 cas.

-Atrophie cérébrale avec dilatation du systéme ventriculaire dans 3 cas.



-Présence d’une cavité porencéphalique para-ventriculaire droite dans un cas, et
frontale gauche dans un autre.

-Une hypodensité des noyaux lenticulaires droits chez un malade.

-Présence d’une hydrocéphalie sur sténose de I'aqueduc de Sylvius dans 1 cas.

-Un hématome cérébral dans un cas.
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llI- Profil thérapeutique :

1-Médicaments :

Tous les patients de notre série étaient mis sous traitement anticonvulsivant. La
prescription médicale variait entre la monothérapie et la polythérapie.

- Patients avec monothérapie en 1¢reintention :

La monothérapie avait concerné 19 patients soit un taux de 90% :

-La carbamazépine était utilisée chez 14 patients (73.68%), a la dose de 10 a
20mg/kg/j.

-Le valproate de sodium était utilisé chez 4 patients (19.04%), a la dose de 20 a
40mg/kg/j.

-Le phénobarbital était prescrit chez un malade (4.76%), a la dose de 3 mg/kg/j.

O Carbamazépine

B Phénobarbital

21% OValproate de
sodium

5%

e

Figure n ° 9: Répartition de la monothérapie
de premieére intention chez nos patients

-Patients sous polythérapie

Nous avions trouvé 2 patients sous une polythérapie initiale: un cas sous Carbamazépine,

Valproate de sodium et Clonazepam et un autre sous valproate de sodium et carbamazépine.



Le recours a la bithérapie était noté chez 2 malades vu I’échec du traitement initial.
L’association avait compris :
-Valproate de sodium+Lamotrigine dans un cas.

- Valproate de sodium+Clonazepam dans un cas.

2- Rééducation :

La rééducation motrice était indiquée chez tous nos malades devant leur déficit moteur.
La rééducation orthophonique était indiquée chez 4 patients présentant un retard de

langage.

3-Education des parents :

Une éducation des parents en matiere de prise en charge des convulsions et de la fiévre
était faite chez tous les malades de notre série. En effet, des explications concernant le mode
d’utilisation des benzodiazépines par voie intra rectale au moment des crises, ainsi que des
notions élémentaires sur la nature de la maladie étaient délivrées aux parents par les médecins

et les infirmiéres lors de chaque consultation.

IV- Profil évolutif :

Sept enfants étaient perdus de vue, et n'avaient donc pas bénéficié d’un suivi suffisant
pour les évaluer.

Chez les 14 patients suivis, nous avions noté une rémission d’un an des crises chez 1 cas
(7,14%). Deux cas (14.28%) avaient eu une rémission supérieure a 5 mois. Les 11 cas restants
(78.57%) continuent a avoir des crises résiduelles avec espacement entre elles (en moyenne, une
crise par mois chez 6 et une crise tous les 2 mois pour 5 malades).

Nous avions trouvé des séquelles mentales chez 6 malades : un retard mental était noté chez 4
patients (28.56%). Deux autres avaient présenté des troubles de comportement (agressivité,
agitation et anxiété). Par ailleurs le quotient intellectuel n’était calculé chez aucun de nos

patients.



L’échec scolaire était noté chez 4 patients.

Cing de nos patients avaient gardé des séquelles orthopédiques du coté déficitaire a type
de rétractions tendineuses chez 2 malades et de déformations de pieds en varus équin chez 3
malades.

Une amélioration de la force musculaire était observée chez 14 de nos patients : 2 avaient
eu une disparition totale de leur hémiparésie; les 12 restants s’étaient améliorés sous
rééducation motrice mais gardent toujours un léger déficit.

Un seul patient avait bien évolué sous rééducation orthophonique, les 3 restants étaient

perdus de vue.



DISCUSSION




Aprés I’étude épidémiologique, clinique, para-clinique et thérapeutique des 21 patients

présentant le syndrome HHE, nous allons essayer de comparer les résultats de notre série a ceux

de la littérature afin de mieux connaitre cette pathologie encore présente dans notre pays, et de

répondre aux questions qui se posent a propos de cette affection.

|- Etiopathogénie

La pathogénie exacte du syndrome HHE n’est pas encore élucidée, mais plusieurs

hypotheses étaient avancées :

o

O

GASTAUT et ses collaborateurs en 1957 avaient proposé I’hypothése du
mécanisme vasculaire (thrombose-spasme-phénoménes vasomoteurs) dans la
genése du syndrome HHE. Cette Iésion vasculaire provoque un trouble local et
général de la circulation intracérébrale entrainant un cedéme généralisé mais
prédominant du coté de la lésion suivi d’'un engagement hyppocampien et une
compression vasculaire des artéres choroidienne et cérébrale postérieure ce qui
entraine une ischémie. Cette derniére serait responsable de I’hémiplégie et de
I’épilepsie du syndrome HHE (7,31).

Une incrimination des facteurs systémiques tels, I’hypoglycémie, I’hypotension
artérielle et I’hyperthermie dans la synthése des Iésions était avancée par Spiettler
en 1981 (7).

Récemment, des auteurs japonais avaient discuté le réle que pouvaient jouer une
hypercytokinémie et un taux élevé d’interleukine-6 dans le liquide céphalo-
rachidien dans la genése des lésions (17,36).

Scantlebury et al avaient décrit deux patients chez qui le syndrome HHE pouvait

étre attribué a une mutation du facteur V Leiden (30).

O

Deux cas de syndrome HHE étaient rapportés, un attribué a I’infection primaire a
I’'Herpes Virus Humain 7, le second en relation avec un déficit héréditaire de la

protéine S (17,22).



L’ensemble de ces données est en faveur de I’existence d’un syndrome HHE
idiopathique ; dont I'épisode initiale est en relation avec des convulsions fébriles, et dont le
déficit moteur post convulsif et I'épilepsie sont déterminés par les conséquences locales et

systémiques de cet état de mal moteur précoce (1).

lI- Anatomopathologie (Figure n"6)

Une autopsie faite chez un cas décédé 25 jours aprés un état de mal hémiconvulsif
gauche avait montré un foyer hémorragique récent para-ventriculaire dans le territoire de la
veine terminale postérieure avec un cedeme hémisphérique diffus homolatéral a prédominance
temporale (26).

Une hémi-sphérectcomie pratiquée chez un enfant qui présentait un syndrome HH avait
révélé une atrophie mutilante intéressant le territoire de la sylvienne avec atteinte des premiéres
circonvolutions temporales (26).

Des lésions atrophiques cérébrales et cérébelleuses étaient rapportées par Norman (6).

Récemment, une autopsie faite chez une fillette de 14 mois, décédée 6 jours aprés un
état de mal hémiconvulsif, avait révélé la présence d’'un cedéme cérébral avec otospongiose sans

nécrose cellulaire (2).
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Figure n°10: (2)

A : Sur une coupe du lobe droit ; (x25). Le Corps godronné était normal a la coloration a
I’hématoxyline et éosine.

B: Méme coupe; (x400). La coloration a I’hématoxyline et éosine avait montré une
spongiose et un cedéme. Les neurones étaient normales, et il n’y avait pas de nécrose
cellulaire.

C : la coloration immunologique des neurofilaments au niveau du thalamus droit (x360)
avait objectivé des lésions typiques au niveau des axones (*). La fleche montre I’axone.
D : I'étude a la microscopie électronique (x1260) avait objectivé un cedéme et une

spongiose au niveau sous cortical de la substance blanche frontale droite.



lll- Profil épidémiologique :

1- Fréguence :

Dans notre série le syndrome HHE constitue 3,89 % des épilepsies. Ce syndrome a connu
dernierement un déclin important surtout dans les pays industrialisés (28) :

-Gastaut et al, en 1953, avaient facilement recueilli 150 cas, alors que les études plus
tard portant sur 2 séries retrouvaient seulement 59 cas (ROGER et al en 1972) (7).

-Les séries récentes confirment ce déclin. En effet, le nombre de cas ne dépasse pas 6

patients pour Salih et al et moins de 3 pour d’autres auteurs (2, 3, 16, 29, 34).

2- Age :
L’age moyen de nos patients était de 9,5 ans. Ce taux se rapproche de celui de Salih et al

qui était de 9,8 ans (29). Takehiko avait rapporté le cas d’un patient agé de 9 ans (32).

3- Sexe :

Les données de littérature a propos de ce parametre étaient différentes. Pour Mondal et
al, la prédominance était féminine ce qui rejoint nos résultats puisqu’on avait trouvé 12 filles
pour 9 garcons. Alors que pour Toldo et al, la prédominance était masculine (34).

Le tableau n ° VIl illustre mieux cette diversité de la répartition selon le sexe.



Tableau n° VIII : Répartition des patients selon le sexe dans différentes publications

Total des
Nom de I'auteur Nombre de filles | Nombre de garcons
malades
SALIH 1997(29) 2 4 6
TAKEHIKO 2002 (32) 1 0 1
KAWADA 2004 (15) 1 0 1
BAHI 2005(3) 0 1 1
MONDAL 2006 (22) 1 0 1
TOLDO 2007 (34) 0 2 2
Auvin 2007 (2) 1 0 1
NOTRE SERIE 12 9 21

4- Antécédents

Concernant les antécédents néonataux, nous avions noté un seul cas de souffrance
néonatale sur la totalité de nos patients. Ceci est comparable a la littérature ou aucun antécédent
d’accident au cours de cette période n’était noté (17,24).

Nous avions noté 4 cas de retard psychomoteur (19.04%), dont trois intéressant un retard
global des acquisitions et un cas de retard linguistique, ce qui rejoint les résultats de la série de
Salih ou 2 cas de retard psychomoteur (33.3%) étaient notés (31).

La notion de comitialité dans la famille était retrouvée chez 4 patients de notre série
(18%), il s’agissait de 2 cas de convulsions fébriles et 2 cas d’épilepsie dans la famille. Il est
souvent possible de trouver des antécédents familiaux positifs de crises convulsives fébriles
chez les patients ayant des crises convulsives fébriles prolongées dans 23 a 40 % des cas (5).

La notion de consanguinité était notée chez 7 de nos patients, dont 4 ayant une
consanguinité 1er degré (19%).

Aucune notion de consanguinité n’était rapportée dans la littérature.



IV- Profil clinique :

1- Etude sémiologique de la fievre :

1-1- Intensité de la fiévre :

Tous nos patients avaient présenté des crises convulsives dans un contexte fébrile. La
température était supérieure a 38,5°C chez tous les malades.

Sur ce point, les valeurs retrouvées dans la littérature sont variables mais toujours
supérieures a 38°C. (1, 6, 16, 27, 32, 34).

Le degré de la fievre n’influence en rien la durée de la crise pour tous les auteurs. En

effet, ceci dépend du seuil convulsif qui est variable d’un enfant a un autre (1,6).

1-2- Durée de la fiévre :

La fievre peut persister 2 a 4 jours chez les malades. Mais une hyperthermie méme courte
peut provoquer une crise convulsive, puisqu’il n’ya pas de corrélation entre la crise convulsive et
la durée de la fievre (1,7).

Dix parmi nos patients (48%) avaient présenté une fievre dont la durée variait entre 1 et 4
jours. Il n’ya pas de relation entre la durée de la fievre et I'apparition de crises convulsives
puisque, méme une fievre d’une journée était accompagnée de crise convulsive. Les mémes
résultats étaient retrouvés par Aouani, qui avait rapporté que 18 patients (80%) de sa série
avaient gardé la fievre entre 2 et 4 jours (1).

La durée de la fievre n’influence pas les crises convulsions, puisque méme une fievre qui
avait duré juste une journée avait donné une crise convulsive. Ce qui rejoint les données de

littérature.

1-3- Etiologies de la fiévre :

Les maladies associées aux convulsions fébriles sont les infections les plus communes
chez I’enfant (5). L’origine de ses infections est surtout virale (80%), la cause bactérienne étant

plus rarement retrouvée.



Les infections otorhinolaryngologiques (ORL) viennent en téte des étiologies suivies des
infections respiratoires basses, puis viennent les fiévres post vaccinales qui surviennent souvent
48 heures aprés l'administration du vaccin. Les vaccins incriminés sont le vaccin contre la
diphtérie, tétanos, coqueluche, et parfois le vaccin contre la rougeole (1, 6, 7,29).

D’autre part, d’autres auteurs avaient rapporté comme étiologies de la fievre : une
gastro-entérite (22), et une infection urinaire (1).

Dans notre série, la fievre était secondaire aux infections ORL chez plus de la moitié des
patients (52%), suivies des infections respiratoires basses (10%). Alors que seulement 1 patient
(5%) avait présenté une fieévre post vaccinale. Enfin la fievre de cause inconnue avait représenté

33% (probablement due aux viroses) ; ce qui rejoint les résultats de la série de Aouani (1).

Tableau n° IX : Répartition des étiologies de la fievre selon la littérature

Nom de l'auteur! Etiologies de la fiévre Pourcentage de la cause

Infections respiratoires basses 38%
Otites 23%

CARMANT EN 2002
Gastroentérites 7%

(6)
Roséole 5%
Autres 12%
infection ORL 28%
Etude de AOUANI en Pneumopathies 10%
1987 Fievre vaccinale 19%
(1) Infections urinaires 10%
Inconnue 33%
Infections ORL 52%
Pneumopathies 10%
Notre étude

Fievre vaccinale 5%
inconnues 33%




2- Etude sémiologique de la crise convulsive :

Plusieurs publications avaient montré que les convulsions du syndrome HHE idiopathique
n’étaient pas différentes des convulsions fébriles bénignes en ce qui concerne leur

épidémiologie et leur étiologie (7).

2-1- Age de début des crises convulsives :

Dans notre série, 95% de nos patients avaient présenté la crise avant I’age de 4 ans. Un
seul cas était noté apres 4 ans.

Les données de la littérature sont comparables aux notres : Vigouroux en 1958 avait
rapporté que 87% des enfants avaient présenté la crise avant I’age de 4 ans (32).

Le méme résultat était noté dans les études récentes ou I’dge de survenue se situe avant
4 ans (2, 13, 16,22, 23). Toldo et al avaient rapporté le cas de deux patients chez qui le

syndrome HHE avait apparu successivement a 9 mois et 2 ans (34).

2-2- Durée de la crise convulsive :

La crise initiale au cours d’un syndrome HHE est souvent un état de mal convulsif pouvant
aller d’une heure a plusieurs heures voir méme plusieurs jours (7, 23, 35).

Nous avions trouvé 8 cas d’état de mal convulsif (57%) ou la durée de la crise convulsive
allait d’une heure a 4 heures, ce qui rejoint les données de littérature. En effet, Toldo avait
rapporté que la durée des hémiconvulsions chez les 2 patients de sa série était de 45 minutes

(34). Pour Salih et al, la durée des crises convulsives variait entre 30 minutes et 12 heures (29).

2-3- Nature de la crise convulsive :

Les crises convulsives au cours du syndrome HHE sont principalement de type clonique
intéressant un hémicorps (3,22, 34), parfois a prédominance tonique (1).

Nous avions trouvé 17 cas de crises tonicocloniques (81%) et 2 cas de crises toniques
(9,52%). Ce qui s’approche des résultats de Salih et al qui avaient rapporté des crises

tonicocloniques chez 50% des patients de sa série (29).



3- Stade initial de la crise ou syndrome hémiconvulsion-hémiplégie :

Les clonies intéressent tout I’hémicorps ou rarement un segment de I’hémicorps. Elles se
voient souvent dans le cadre d’un état de mal convulsif. Il est fréquent de les voir se bilatéraliser,
prédominant cependant sur la moitié du corps intéressée initialement (23, 34).

L’hémiplégie s’observe a la fin des convulsions. Elle est flasque, intéresse en général tout
I’hémicorps mais peut se limiter a un membre. Sa durée est variable, elle peut disparaitre aprés
quelques jours, régresser laissant aprés elle une discrete hémiparésie ou persister de facon
définitive (23, 34). Dans 20 %, I'hémiplégie disparait en 12 mois avec possibilité de la
persistance d’un discret déficit (23).

Il semble que la constitution d’'une hémiplégie définitive apres une hémiconvulsion fébrile
est en partie en relation avec la durée de cette convulsion et ’dge du patient. Le risque est le
plus souvent important quand la durée de la crise est supérieure a 5 heures et quand I'dge est
moins de 18 mois (1, 23, 35).

Nous avions retrouvé 17 patients avec une hémiparésie séquellaire (81%), 2 cas
d’hémiplégie définitive (9.52%) et 2 cas d’hémiplégie transitoire (9.52%), ce qui rejoint les

résultats de la littérature.

4- Stade hémiconvulsion-hémiplégie-épilepsie :

L’existence d’une épilepsie séquellaire consécutive a un épisode d’hémiconvulsion-
hémiplégie est connue depuis les études faites par Gowers en 1881 (1).

Cette épilepsie apparait aprés un intervalle libre de durée variable. Il peut aller de
quelques mois a plusieurs années (7,35).

Le délai moyen se situait entre 1 a 4 ans pour Gastaut, et pour Vivaldi entre 1mois et 9

ans apres le stade aigu (7).



Dans notre série le délai moyen d’apparition de I’épilepsie varie entre 6 mois et 2 ans
dans 42.85%.

Les formes d’épilepsies observées au cours du syndrome HHE sont variables. En effet, les
crises peuvent étre focales souvent partielles complexes. Ces derniéres peuvent étre isolées, ou
associées a des crises généralisées (7).

Nous avions noté 6 cas de crises partielles (28,57%) intéressant |’hémicorps
hémiplégique, 4 cas (19,04%) d’épilepsie tonico-clonique généralisée et un cas (4,76%) de

syndrome de Lennox-Gastaut.

Tableau n° X : Répartition des types d’épilepsies selon les données de la littérature

: Partielles a
Crises Partielles
Partielles simples généralisation Généralisées
Auteurs complexes
secondaire
Vigouroux (1958) (1) 58% 31% 5.5% 5.5%
Roger (1972) (1) 47% 35% 20% 20%
Salih (1997) (29) 20% - 40% 40%
Notre étude 28.5% - - 23.8%

5- Données de ’Examen physique :

Le diagnostic d’'une hémiplégie est difficile avant 4 mois. L’examen neurologique peut
étre tout a fait normal ou mettre en évidence des signes mineurs tels qu’un pouce dans la paume
ou une asymétrie du tonus.

Entre 4 et 12 mois le diagnostic est plus facile. Au niveau du membre supérieur, I’atteinte
peut étre suspectée devant l'utilisation préférentielle d’une main. En effet, a cet age I'enfant
utilise sans préférence les deux mains; s’il y a une atteinte d’'un membre supérieur I'enfant

utilisera surtout la main saine.




Nous avions noté une irritation pyramidale chez tous les patients, une marche en
fauchage chez 17 (80.92%), une paralysie faciale dans un cas, et enfin un trouble de déglutition
dans un autre cas.

Les anomalies neurologiques rencontrées au cours du syndrome HHE étaient a
prédominance d’irritation pyramidale et d’hypertonie du coté déficitaire. Quelques cas de
boiterie a la marche, un trouble de langage avec parfois une aphasie et des cas de retard mental
(40%) étaient également rapportés (29,35).

L’examen ophtalmologique était fait chez 2 malades de notre série, et il avait révélé un
strabisme avec un fond d’eeil normal chez les deux malades.

Des manifestations ophtalmologiques étaient signalées a type de flou ou d’cedéeme

papillaire et des signes témoins d’une oblitération de I'artére centrale de la rétine (35).

V- Profil para-clinique :

1- EEG :

L’EEG conserve tout son intérét dans la démarche diagnostique, ainsi que dans la
surveillance thérapeutique et évolutive des épilepsies.

L’EEG en phase critique montre, des ondes lentes bilatérales rythmiques a 2-3 cycles par
secondes plus amples sur I’hémisphere controlatéral a la crise clinique, des pointes ondes
pseudo-rythmiques controlatérales a la crise interrompues de facon périodique par un
aplatissement électrique de durée de 1 a 2 secondes (35).

La terminaison spontanée de la crise est généralement brutale. Les pointes et les ondes
lentes sont suivies par une breve extinction de tous les rythmes, suivie par un ralentissement
delta avec un maximum d’amplitudes sur I’lhémisphére impliqué par la crise (7).

La résolution de la crise par une injection intraveineuse de benzodiazépines donne

cliniquement un arrét immédiat de la convulsion. Alors que I'extinction de la décharge électrique



critique est progressive avec une persistance plus longue sur I’hémisphere intéressé par la crise
convulsive (7).

L’EEG inter-critique peut mettre en évidence des rythmes rapides abondants sur
I’hémisphere opposé avec un tracé plus lent et moins ample sur I’lhémisphére concerné (7). Des
ondes lentes monomorphes continues trés amples peuvent étre observées simultanément (1).

Vigouroux (35) avait fait une étude analytique des EEG au cours de I’évolution du
syndrome HHE et avait déduit que:

-Les tracés normaux peuvent étre présents.

-La présence d’une dépression de I’éléctrogenése sur I’hémisphére opposé a I’lhémiplégie

est possible.

-Une diminution des ondes lentes est observée.

-Une augmentation des pointes souvent de siége temporo-rolandique était notée (35).

Le tracé de I’hémisphére controlatéral peut étre atteint avec présence d’anomalies a type
de bouffées hypersynchrones, d’anomalies focalisées et des ondes lentes ou pointes ondes (15,
29,35).

Dans notre série, I'EEG intercritique était fait chez seulement 8 de nos patients. Il avait
révélé des poly-ondes bilatérales chez 4 malades, et des ondes lentes unilatérales chez 2

patients. Enfin, le tracé était normal chez 2 patients (14,26 %).

2- Examens neuroradiologigues

La neuro-imagerie est indiquée devant les crises fébriles complexes.

2-1- La TDM cérébrale :

L’'imagerie cérébrale au cours du syndrome HHE était connue depuis Gastaut en 1977 (7).
La TDM réalisée chez des patients en phase critique (durant les premiers jours qui suivent
une crise fébrile hémicorporelle), avait montré un cedéme cérébral intéressant tout I’hémisphére
controlatéral aux convulsions remplacé a long terme par une atrophie cortico-sous corticale (7,

15,17,27).



Kataoka et al (15) avaient rapporté les résultats de leur étude sur 25 patients atteints
d’une hémiplégie post hémiconvulsive, qui étaient suivis pendant 5 ans. La TDM faite chez eux
avait objectivé :

- Une atrophie hémisphérique chez 13 patients (52 %).

- Des images de cavités porencéphaliques dans 4 cas (16 %).
- Une atrophie modérée chez 4patients (16 %).

- Une TDM normale chez 4 patients (16 %).

Ce qui rejoint nos résultats. En effet, la TDM cérébrale pratiquée chez 14 de nos patients
avait révélé :

- Une atrophie hémisphérique avec dilatation ventriculaire chez 6 patients (42,85 %).
- La présence d’une cavité porencéphalique chez 2 patients (14,28 %).

- Une hypodensité des noyaux lenticulaires droits dans un autre cas (7,14%).

- Une hydrocéphale sur sténose de I'aqueduc de Sylvius dans un cas (7,14 %).

- Enfin une image d’hématome chez un patient.

La TDM s’était révélée normale chez 3 patients (21,42 %).

2-2- IRM
Les études récentes utilisant la neuroimagerie moderne ont confirmé les données de la
TDM : cedéme au stade initial suivi d’une atrophie corticale et sous corticale a long terme (7,11).
Salih et d’autres auteurs avaient rapporté I’existence d’une hypoperfusion de

I’hémisphere atrophique (7, 16,29).

Toldo (34) avaient rapporté une sévére gliose associée a une atrophie cérébrale au 7@&me
jour aprés une hémiconvulsion prolongée chez les 2 patients de leur série.

L’IRM n’était pas faite chez aucun de nos patients vu le manque de moyens.



Figure n°7 : Atrophie globale de I’hémisphére gauche
chez une patiente atteinte d’'un syndrome HHE (16)

VI- Profil thérapeutique :

1-Traitement médical :

Salih et al avaient rapporté que sur les 6 malades de sa série, 5 étaient mis sous
carbamazépine seule ou en association avec la phénytoine ou le valproate de sodium pour le
contrble des crises convulsives (29). Ceci est comparable a nos résultats. Puisque, plus de 70%
de nos malades étaient sous carbamazépine, suivi de valproate de sodium (19%). Le
phénobarbital était prescrit chez seulement un patient.

Les associations de molécules, notées dans notre série, avaient compris: valproate de

sodium+ Rivotril et valproate de sodium+ lamotrigine.



1-1-Traitement de fond :(14,33)

v' Principes :

—-Aprés la premiére crise : Le but du traitement est de prévenir la récidive des crises. Il
faut donc analyser soigneusement la probabilité de récidive. Elle est inférieure a 50% apres la
premiére crise. S’il s’agit vraiment d’une premiere crise d’épilepsie et s’il n’y a pas de facteur de
risque de récidive, on ne propose pas de traitement.

- Aprés la deuxieme crise : Il faut évaluer le rapport risque de la maladie par rapport aux
inconvénients du traitement. Si 'on décide de traiter, il faut bien expliquer au patient et a sa
famille que I'observance est fondamentale, car I'irrégularité des prises augmente le risque de

récidive.

v' principaux médicaments

En matiére d’épilepsie partielle, la Carbamazépine est prescrite en premiére intention,
gu’il s’agisse d’une épilepsie partielle simple ou secondairement généralisée, car les effets
secondaires sont faibles et la zone toxique est éloignée de la zone thérapeutique. Les

médicaments ont été représentés sur le tableau suivant :



Tableau n° XI : Principales molécules utilisées

Dose usuelle

Dénomination Nombre Demi-vie
par 24 i . Effets
Commune habituel de plasmatique i
. heures . ) secondaires
Internationale prises/j (heures)
(mg/kg)
Phénobarbital 2-5 1 50 - 140 Hyperactivité
Nausées,
Valoroate de Prise de poids,
P . 15-40 2-3 30 - 60 Tremblement,
Sodium L
Alopécie,
Hépatite
L, Ataxie, Diplopie,
Carbamazépine 15-35 2-3 30 - 60
Somnolence
Hyperplasie
gingivale, Ataxie
Phénytoine 4-6 1-2 8-60 Diplopie,
Nystagmus,
Hirsutisme
Syndrome de Lyell ou
Stevens Johnson,
. ataxie, sensation
Lamotrigine 5-15 1-2 29h .
vertigineuse,
tremblement,
nausées.
Neuropsychiques,
Topiramate 5-9 1-2 - myopie aigue lithiase
urinaire
Oxacarbazépine 10-45 1-2 - Hyponatrémie




1-2- Reégles générales de prescription (14) :

- Préférer la monothérapie.

-Pas de traitement a visée diagnostique.

-Le traitement est souvent a vie, méme si I’épilepsie aurait une durée de vie de 15 ans
environ. On peut envisager un arrét progressif du traitement au bout de 2 ans sans aucune crise.

-L’efficacité n’est pas absolue et dépend de I'observance. Par contre, la survenue d’une
crise au début du traitement n’est pas synonyme d’inefficacité, et ne doit pas faire rejeter ce
traitement d’emblée.

- Arrét progressif, une interruption brutale du traitement peut favoriser la survenue d’une
crise ou d’un état de mal.

-En cas d’échec du traitement, vérifier I'observance et les dosages sanguins.

-Si nécessaire, changer de molécule, en préférant toujours une monothérapie. Puis
proposer une association, d’abord avec les médicaments les plus anciens, puis en cas
d’inefficacité, avec les nouveaux médicaments. D’autant plus que la tendance serait plutot a
I’association d’un ancien médicament avec un nouveau.

—-Aprés échec d’une monothérapie bien conduite, la probabilité de mettre le patient en
rémission avec une seconde monothérapie est tres faible. D’ou intérét de passer rapidement a

une bithérapie.

2-Traitement chirurgical

La perspective d’un traitement chirurgical reste l'ultime recours dans les épilepsies
pharmacorésistantes séveres au cours du syndrome HHE (8).
Les épilepsies au cours du syndrome HHE sont tres difficiles a aborder chirurgicalement
vu (7) :
- L’étendue de I'atteinte cérébrale.
- La multiplicité des foyers inter-critiques qui quand ils sont « désinhibés » aprés une

chirurgie trop limitée, peuvent dévoiler leur potentiel a générer des crises.



- La présence de multiples zones épileptogénes plus petites disséminées.

- L’étendue des zones épileptogénes.

- Et enfin, I'incertitude concernant I’absence ou la présence d’une atteinte controlatérale.

Au début, des cortectomies unilatérales limitées étaient pratiquées en 1974, suivies
d’autres interventions plus radicales telles les hémisphérectomies qui se sont révélées tres
efficaces au prix de complications hémorragiques et hydrocéphaliques (10).

Plus récemment, d’autres techniques ont été décrites dont :

-la callosotomie faite par des chinois sur 83 patients dont 3 syndromes HHE (19,21).

-I'hémisphérotomie qui constitue une disconnexion de I’hémisphére épileptogene des

centres sous corticaux (7).

Aucun patient de notre série n’était candidat a la chirurgie du fait de la bonne évolution

sous traitement médical.

3- kinésithérapie :(37)

La prise en charge en kinésithérapie est essentielle afin de conserver de bonnes
amplitudes articulaires et stimuler les niveaux d’évolution motrice. L’essentiel de la prise en
charge consiste a prévenir les complications et s’adapter aux déficiences.

La kinésithérapie est d’autant plus efficace qu’elle aura débuté tot. Elle utilise différents
moyens ; massage, rééducation fonctionnelle analytique ou globale, agents physiques
(électrothérapie), rééducation méthodique de la vie quotidienne, biofeedback visuel (il s’appuie
sur I'idée que I'apprentissage moteur passe par I’observation).

Son intérét est d’exploiter le réveil musculaire, lutter contre les rétractions tendineuses,
chercher a restaurer les fonctions compromises (position debout, marche, équilibre), éviter
I’équinisme.

Salih et al avaient rapporté que I’hémiplégie s’était améliorée chez 4 de leurs patients

sous rééducation motrice avec persistance de signes d’irritation pyramidale (29).



Ce qui rejoint nos résultats, puisqu’on avait trouvé une amélioration de la force
musculaire chez 14 de nos patients (2 avaient eu une disparition totale de leur hémiparésie; les
12 restants s’étaient améliorés sous rééducation motrice mais gardaient toujours un léger

déficit).

VIl- Profil évolutif :

L’hémiplégie post critique peut ne pas s’aggraver spontanément. Mais apres la survenue
de nouvelles crises convulsives, on peut observer une accentuation et une extension de la
paralysie.

La récupération motrice lorsqu’elle est observée débute au bout de quelques semaines.

Cependant, un syndrome déficitaire de degré variable persiste de facon définitive
évoluant vers la spasmodicité (35). Gastaut et al avaient rapporté que I’hémiplégie disparait dans
20 % des cas au bout de 12 mois avec possibilité de persistance d’un discret syndrome
pyramidal (23, 29).

Ce qui rejoint nos résultats du fait que I’hémiplégie avait régressé chez 14 de nos
patients avec persistance d’un discret syndrome pyramidal. Méme constat pour Salih, qui avait
rapporté une amélioration de la force musculaire chez 4 de ses patients avec une persistance de
signes d’irritation pyramidale (29).

D’autres auteurs avaient rapporté des cas de mouvements choréiques, d’aphasie ou de
simple dysphasie. Des complications orthopédiques étaient également rapportés a type de
déformations des membres a type de rétraction tendineuse et d’atrophie musculaire du coté
déficitaire (7, 26, 29).

Le retard mental était noté comme complication du syndrome HHE. Il se voit dans 30 a
50% des cas (7, 23, 29). Pour Aicardi, I'hémiplégie au cours du syndrome HHE était associée a un
retard mental dans 80 % des cas (29).

Les déficits partiels cérébraux sont associés dans un tiers des cas a des difficultés

scolaires et comportementales (23).



Nos résultats sont comparables a ceux de la littérature puisque, nous avions noté
également des cas de retard mental (28.57%), de déformations des membres (a type de pieds en
varus équin) nécessitant des interventions chirurgicales ainsi qu’une rééducation motrice.

Deux patients de notre série avaient présenté un trouble de comportement a type
d’agressivité, agitation et anxiété. Un échec scolaire était objectivé chez 4 patients.

L’épilepsie au cours du syndrome HHE était stabilisée par carbamazépine seule ou en
association avec la phénytoine pour deux auteurs (29,34).

Ce qui rejoint nos résultats. En effet sur les 14 patients suivis, nous avions noté une
rémission des crises sous carbamazépine seule ou en association avec valproate de sodium.

Auvin et al avaient rapporté le cas d’une fillette agée de 14 mois qui est décédée apres un

état de mal hémiconvulsif (2). Dans notre série aucun déces n’était a déplorer.



PREVENTION




Le déclin du syndrome HHE dans les pays développés était expliqué par I'amélioration de
la protection contre les infections dans la population infantile mais principalement par le
traitement préventif des convulsions fébriles (7).

En effet, I'utilisation généralisée des benzodiazépines intraveineuse ou intra rectale a
transformé le pronostic des convulsions fébriles, et est a I’origine de la diminution de I'incidence

du syndrome HHE (2, 7).

1- Prise en charge de la fievre (27)

La prise en charge de la fievre repose sur 2 volets : physique et médicamenteux.

Les moyens physiques font appel a, une bonne aération de la piece, déshabillage de
I’enfant avec boissons abondantes.

Trois molécules sont principalement prescrites en pratique courante :

-Le paracétamol ala dose de 60mg/kg/j, sans dépasser 80mg/kg/j, en 4 a 6 prises.

-L’ibuproféne : anti-inflammatoire non stéroidien (AINS) ayant une autorisation de mise
sur le marché pour le traitement de la fiévre chez I’enfant a la dose de 20 a 30 mg/kg/jen 3 a 4
prises par jour.

-I'aspirine a la dose de 60 mg/kg/jour en 4 a 6 prises. La forme injectable
intramusculaire peut étre utilisée en cas de crise convulsive fébrile a la dose de 25 mg/kg/
prise.

Les antipyrétiques ne sont pas reconnus comme étant efficaces dans la prévention de la
récidive des crises convulsives fébriles (2).

La prise en charge de la fievre par les parents débute par une bonne éducation par les
médecins. En effet, les praticiens en 1er doivent délivrer un discours d’information concordant,
selon le niveau intellectuel des parents, en prenant le temps de s’assurer que les notions
élémentaires sont correctement intégrées. Il existe d’autres possibilités d’actions d’information
telles : I'information en milieu scolaire en distribuant des plaquettes d’information et en

sensibilisant les enseignants, organiser des compagnes d’information destinées aux parents au



niveau des écoles. Enfin, une information ciblée sur la fievre dans les secteurs rassemblant les

populations aux conditions socioéconomiques les plus défavorables reste a préconiser en 1er(4).

2- Prise en charge de I’étiologie de la fievre :

Toute fievre d’origine infectieuse doit étre traitée par des antibiotiques ou des antiviraux

adaptés a I’agent responsable.

3- Prise en charge d’une crise convulsive fébrile :

La prise en charge d’une crise convulsive fébrile est la méme que celle de toute
convulsion aigue, quelle que soit son origine.

Au domicile, I’enfant doit étre mis en position latérale de sécurité, a I’écart de tout objet
susceptible de le blesser pendant la crise et au sol afin d’éviter la chute. La liberté des voies
aériennes doit étre maintenue afin de favoriser le drainage de sécrétions éventuelles ou de

vomissements (2).

3-1- Les anticonvulsivants : (14)

a- Benzodiazépines :

A Diazépam :

Il est indiqué si la crise dure entre 5 a 10 minutes, il peut étre administré par voie intra-
rectale ou intraveineuse a la dose de 0,5 almg/kg qui peut étre renouvelée au bout de 15
minutes.

Le diazépam reste le traitement de choix chez tous les auteurs du fait de la simplicité de
I’ladministration et la rapidité d’action. En effet, il peut étre administré a I’enfant par ses parents
a qui la technique doit étre apprise lors de la premiere prescription. Une nouvelle forme

galénique en gel facilitant son administration est tout aussi efficace (2).



A Clonazépam

Il est utilisé dans la prise en charge de la crise, mais moins que le diazépam.

b- Phénobarbital

Il est actuellement utilisé en seconde intention devant un échec avec les benzodiazépines.

c- Phénytoine

C’est une molécule efficace dans I'arrét des crises surtout en cas d’état de mal convulsif
partiel ou généralisé. Il est malheureusement non commercialisé au Maroc.

Si la crise ne cesse pas sous ces molécules on doit recourir a des molécules plus

puissantes tel le thiopental. Ce qui nécessite une prise en charge en milieu de réanimation.

Le traitement médical fait appel aux anticonvulsivants suivants (voir tableau n° XIlII)

Tableau n° XIIl : Principales molécules utilisées dans le traitement

de la crise et I’état de mal convulsifs

Diazépam Clonazépam Phénytoine Phénobarbital

Posologie IV
9l 0,2-0,5 0,02-0,1 10-15 10

(mg/kg)
Posologie IR 0,5-1,0
(mg/kg) (< 20 mg)
Délai habituel
pour cessation de 1-3 1-3 10-30 < 20
crises (min)
Durée d'action 6-12

0,25-0,5 6-8 12-24 .
effective (h) (jusqu'a 48 h)
Demi-vie 30 26-42 24 100
d'élimination (h)

Hypotension
Effets artérielle Dépression
: somnolence somnolence ) .
secondaires Trouble de respiratoire
rythme




3-2- Etapes de la prise en charge d’une crise convulsive (14)

1-Mise en position latérale de sécurité

2-Assurer la liberté des voies aériennes et le drainage d’éventuelles sécrétions ou
vomissements.

3-Si la crise dure depuis plus 10 minutes, il faut administrer le diazépam intra-rectal a la
dose de 0,5mg/kg sans dépasser 10mg.

4-0Oxygéner le patient par I'intermédiaire d’un masque facial.

5-En milieu hospitalier, en cas d’échec du valium intrarectal, préférez ensuite la voie
intraveineuse a la dose de 0,2 mg/kg (maximum 3 mg) chez I’enfant de moins de 5 ans et 5 mg
chez I’enfant de 5 a 10ans.

6-Monitorage hémodynamique et respiratoire.

3-3- Traitement prophylactique

Son but est d’éviter les rechutes et I’évolution vers I'épilepsie. Les médicaments
antipyrétiques ne sont pas reconnus comme étant efficaces dans la prévention de la récidive des
crises convulsives fébriles.

La prescription d’un traitement préventif doit étre réservée aux enfants les plus a risque
de récidive, ceux avec une crise complexe. Elle doit aussi étre adaptée aux capacités de
surveillance du milieu familial (27).

Il fait appel a 2 molécules principalement : le valproate de sodium et le phénobarbital.



Tableau n° XIV :

Les deux types de convulsions fébriles (27)

Crise fébrile simple

Crise complexe ou compliquée

Age

> ou égal a 12 mois

<12 mois

Durée

<15minutes

> ou égal a15 minutes

Signes de focalisation absents présents
Examen neurologique normal anormal
Antécédents pathologiques absents présents

4- La prise en compte de I’anxiété parentale (23, 27)

Elle doit faire partie de I’évaluation de la situation et doit étre prise en compte dans les

décisions thérapeutiques. Elle fait I’objet de plus en plus d’études qui démontrent bien a quel

point le vécu par I’entourage de la survenue d’une convulsion fait souvent référence a la mort

possible de I’enfant.

Les parents d’enfants épileptiques acceptent souvent mal I’épilepsie de leurs enfants, se

sentent coupables, angoissés et anxieux, ce qui répercute sur leur vie de famille. D’ou I’intérét

d’un soutien psychique a chaque consultation et d’une information sur la maladie. Une

sensibilisation des enseignants au niveau des écoles garde toute I'importance.

Un enfant épileptique peut mener une vie et une scolarisation normale.




CONCLUSION




Le syndrome HHE est une forme d’épilepsie partielle rare qui se définit par des
hémiconvulsions suivies d’hémiplégie et plus tard par une épilepsie.

Ce syndrome se voit dans le cadre d’ hémiconvulsions fébriles de durée prolongée, chez
des enfants de moins de 4 ans. Il est devenu rare en pratique médicale du fait du traitement
préventif des convulsions fébriles, c’est pourquoi il y'a peu de données a son sujet et la
littérature reste trés pauvre.

Comme dans les séries de la littérature, I’épilepsie au cours du syndrome HHE est de
bonne évolution malgré les formes pharmaco-résistantes qui sont parfois proposés a la
chirurgie qui reste difficile.

Enfin le vrai traitement du syndrome HHE est principalement prophylactique.



ANNEXES




Classification des principaux syndromes épileptiques (Epilepsie 1989)

- Epilepsie et syndromes épileptiques focaux

1-1 : Idiopathiques liés a I’dge

Epilepsie bénigne de I’enfance a paroxysmes rolandiques.

Epilepsie bénigne de I’enfance a paroxysmes occipitaux.

Epilepsie primaire de la lecture.

1-2 : symptomatiques

Epilepsie partielle continue de I’enfant cette catégorie inclut des syndromes trés variés en
fonction de la localisation et de I’étiologie.

1-3 : Cryptogéniques

Etiologie inconnu

- Epilepsies et syndromes épileptiques généralisés
2-1 : Idiopathique par ordre chronologique
Epilepsie myoclonique bénigne du nourrisson
Epilepsie-absence de I’enfance.

Epilepsie myoclonique juvénile.

Epilepsie a crises grand mal du réveil.

2-2 : Cryptogéniques ou symptomatiques avec par ordre chronologique
Spasmes infantiles (syndrome de West).

Syndrome de Lennox-Gastaut.

Epilepsie avec absences myocloniques.

2-3 : Symptomatiques

2-3-1 : Sans étiologies spécifiques

2-3-2 : Syndromes spécifiques

De nombreuses étiologies métaboliques ou dégénératives peuvent entrer dans ce cadre.



- Epilepsie dont le caractére focal ou généralisé n’est pas déterminé
3-1 : Avec association de crises généralisées et partielles

Crises néonatales.

Epilepsie myoclonique sévére de I’enfant.

Epilepsie avec pointes ondes continues pendant le sommeil lent.
Epilepsie avec aphasie acquise (syndrome de Landou-kleffner).

3-2 : Sans caractéres généralisés ou focaux certains.

- Syndromes spéciaux

4-1 : Crises occasionnelles

Convulsions fébriles.

Crises liées a une situation particuliére : alcool, stress, sevrage médicamenteux.

4-2 : Crise ou état de mal isolé.



FICHE D’EXPLOITATION DU SYNDROME HHE

N° dossier :
Identité -
Nom : prénom :
Age : sexe ™M ] FL]
Latéralité :
ATCDS personnels :
= grossesse : Suivie coui ] non[]
Prise medts au cours de la grossesse : oui | non [_]
Autres
— crise fébrile : oui [_] non [] ; age de la 1¢re;
= méningites : oui [ ] non[]
= traumatisme cranien : oui |:| non |:|
= développement psychomoteur : Maintien de la téte
Position assise
Marche
Langage
ATCDS familiaux :

= épilepsie -oui[_] non[_]
— cas similaire :oui[_]| non[_]

= consanguinité : oui [] non[]



Clinigue :
- Jérecrise :
= age de début :
= circonstance de début : fievre coui ] non[_]
Trauma cranien : oui |:| non |:|
Autres
= déficit post critique

= autres

+ Crises suivantes :

= nature de la crise :
Crise tonique oui |:| non |:| crise clonique : oui|:| non |:|
Crise hémi corporelle : oui [ ] non[] PC coui[ ] non[]
Crise généralisée : oui [ ] non[]
= fréquence des crises :
= déficit :
Hémiplégie : oui [ ] non[]
Autres :

= intervalle entre 1¢re crise et crises suivantes :

-examen général :

Poids : Taille : Température :

-examen neurologique :
Normal : oui |:| non |:| déficit : oui |:| non|:|

Autres :




Para clinique :

- EEG intercritique :

+TDM : oui [_] non[_] - IRM:oui[ ] non[ ]

Résultats : hypodensité : oui [ ] non[]
Atrophie : oui |:| non |:|
Autres
Traitements :
»Médical :

- Monothérapie 1¢r intention : oui [ ] non[_]

Medt : Posologie : Durée :
- Bithérapie 2¢me intention coui[_] non[_]
Medt : Posologie : Durée :
- Bithérapie d’emblée -oui[_] non[_]
Medt : Posologie : Durée :
- Autres
= Recours a la chirurgie : oui[_| non [_] type :
Evolution :
- Diminution des crises : oui ] non [_] Arrét des crises : oui | non [ ]

- Devpt psychomoteur :
Trble du comportement :oui[_] non[_]  Trble du langage : oui[_] non[]
Trble de I’attention coui ] non[] Echec scolaire coui ] non[]
Retard mental : oui ]| non[_]

Commaentaires .




RESUMES




Le syndrome hémiconvulsion-hémiplégie-épilepsie fait partie des épilepsies partielles, il
se définit par des hémiconvulsions suivies d’hémiplégie et plus tard par une épilepsie. C'est une
évolution défavorable des crises fébriles complexes. Ce syndrome est devenu rare en pratique
médicale du fait du traitement préventif des convulsions fébriles.

D’aolit 2003 a décembre 2006, nous avons colligé 21 cas de syndrome hémiconvulsion-
hémiplégie-épilepsie au sein de patients épileptiques, ce qui représente 3,8% des épilepsies.
L’age de début des crises se situe dans 95 % avant 4 ans avec une prédominance féminine.

Les hémiconvulsions étaient dans le cadre d’un état de mal convulsif chez 8 patients.
Elles étaient dans un contexte fébrile souvent secondaire a des infections banales de I’enfant.
Plus de la moitié de nos patients avaient présenté des crises tonicocloniques et toniques.
L’hémiplégie était objectivée chez tous les patients a la fin des hémiconvulsions. Tous nos
malades avaient présenté une épilepsie, dont 5 cas de crises généralisées et 6 cas de crises
partielles. L’hémiplégie avait bien évoluée chez 14 patients sous rééducation motrice.

L’évaluation neuropsychique n’était pas réalisée par des tests psychométriques précis.
Par conséquent le retard mental était objectivé chez 4 malades (28.57%) et 2 patients avaient
présenté des troubles de comportement (14.28%).

L’EEG était réalisé chez 8 patients seulement. Il avait révélé des ondes lentes bilatérales
dans 4 cas, des polyondes lentes unilatérales dans 2 cas et il était normal chez 2 patients.

La TDM cérébrale faite chez 14 patients avait révélé une atrophie cérébrale chez 6
patients, une cavité porencéphalique chez 2 patients, une sténose de I'aqueduc de Sylvius chez
un patient, une hypodensité des noyaux lenticulaire droits chez un patient et une image
d’hématome cérébral chez un autre. Elle s’est révélée normale chez 3 patients.

Sur le plan thérapeutique, 70 % de nos patients avaient bien évolué sous carbamazépine
seule ou en association avec le valproate de sodium.

L’épilepsie au cours du syndrome HHE reste de bon pronostic malgré les cas de
pharmacorésistance qui reste rare et difficile a prendre en charge chirurgicalement.

Enfin, le traitement clé du syndrome HHE est un traitement prophylactique.



Summary

The hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome takes part of the partial epilepsies; it
is characterised by hemiconvulsions followed by the development of hemiplegia and later by
epilepsy. It is an unfavourable evolution of the complex feverish seizures. This syndrome
became rare in practice medical because of the preventive treatment of the feverish seizures.

From August 2003 to December 2006, we focus on 21 cases of syndrome
hemiconvulsion-hemiplegia epilepsy, he presents 3, 8 % of the epileptic patients. The age of
beginning of the seizures is located in 95 % before 4 years with a female predominancy. The
hemiconvulsions were within the framework of a state of convulsif evil for 8 patients. They were
in a feverish context most often secondary to banal infections of the child. More than a half of
our patients had presented tonicoclonic and tonic seizures. The hemiplegia was objectivised for
all patients at the end of the hemiconvulsions. All our patients had presented an epilepsy,
including 5 case of generalized seizures and 6 cases of partial seizures. The hemiplegia had
improved for 14 patients under rehabilitation. The psychic evaluation was not carried out by
precise psychometric tests. Consequently the backwardness was objectivised for 4 patients
(28.57%) and 2 patients had presented disorders of behavior (14.28%). The EEG was carried out
for 8 patients only. It revealed bilateral slow waves in 4 cases, unilateral slow polywaves in 2
cases and it was normal for 2 patients. The cerebral TDM made for 14 patients had revealed a
cerebral atrophy for 6 patients, a porencephalic cavity for 2 patients, a stenose of the agqueduct
of Sylvius, an hypodensity of the right lenticular cores in one case and a cerebral image of
hematome at an other. It appeared normal for 3 patients. On the therapeutic level, 70 % of our
patients had improved under carbamazepine only or in association with the valproate sodium.
The epilepsy, during syndrome HHE, remains a good forecast in spite of the cases of
pharmacoresistance which remains rare and difficult to deal with surgery.

Lastly, the key treatment of HHE syndrome is a prophylactic.
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