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ACTH :
BZD:
CMV :
CP:
ETF :
EEG :

EMG
ETF :
FO :
HC:
HTA :
IMC :
IRM :
PEA :
PET :
Sl
SPECT :
TC:
SW:
VGB :
VPA :
HDC :
RPM :
RSP :
SLG:
SNN :

Hormone adreno-corticotrophique
Benzodiazépines

Cytomégalovirus

Crises partielles

Echographie trans-fontanellaire

Electroencéphalogramme

Electromyogramme

\1%4

Echographie trans-fontanellairg

Fond d’oeil

Hydrocortisone

Hypertension artérielle

Infirmité motrice cérébrale

Imagerie par résonance magnétique
Potentiels évoqués auditifs
Tomographie par emission de positrons
Spasmes infantiles

Single photon émission computed tomography
Tronc cérébral

Syndrome de West

Vigabatrin

Acide valproique

Hydrocortisone.

Retard psychomoteur

Retard staturo-pondéral

Syndrome de Lennox-Gastaut

Souffrance néonatale
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Le syndrome de West (SW) est une encéphalopathie épileptique sévere spécifique du

nourrisson. Il se définie par I’association d’:

> une forme particuliere de crise épileptique: les spasmes Infantiles (SI) (Mouvements
convulsifs brefs en flexion ou en extension des quatre membres et du tronc) ;
> un arrét ou une régression du développement psychomoteur ;

> et un tracé électroencéphalographique (EEG) décrit sous le nom d'hypsarythmie [1, 2].

Chacune des trois composantes, les spasmes, le ralentissement psychomoteur et le tracé

intercritique est trés variable, en particulier selon le type étiologique (SW secondaire,
cryptogénique ou idiopathique).

Le syndrome de West affecte la moitié des enfants qui présentent une épilepsie sévere, sa
prévalence est de 1 sur 2000-6000 naissances vivantes [2,3].

A travers une série de 32 cas colligés au service de Pédiatrie A au centre hospitalier
universitaire Mohamed VI du 2003 au 2008, nous aborderons ses profils épidémiologique,

clinique, thérapeutique, évolutif et pronostique.
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En 1841, le Dr W.J West lors de la maladie de son propre fils, lance un appel a l'aide dans la

revue LANCET et détaille une forme nouvelle d'épilepsie : les spasmes infantiles [1, 4, 5].

Gibbs et Gibbs, un siecle plus tard, en 1952 décrivent un nouveau pattern EEG
Hypsarythmie (Elle associe de grandes ondes lentes rythmiques et une disparition du rythme de
fond, d'ou son nom d"hypsos" sommets, pics en grec et "rythme", précédé du préfixe privatif),

dysrythmie de haut voltage. C‘est ainsi que le Syndrome de West fut décrit [1,6,7].

Dans les années suivantes, I'étude du SW a progressé avec de nombreuses publications sur
la sémiologie clinique et électroencéphalographique. Enfin, de nouvelles découvertes ont été faites
sur le plan étiologique et thérapeutique, grace a I'avénement de moyens diagnostiques de plus

en plus performants.

Les grandes dates a retenir sont:

- 1958, Sorel et Pusaucy-Bauloye ont rapporté I'efficacité spectaculaire de I'ACTH dans les
spasmes infantiles (arrét des crises, normalisation du tracé EEG, amélioration du
comportement) [8].

- 1964, Gastaut et al. ont analysé de facon détaillée la sémiologie des spasmes
Infantiles (Les différents types de spasmes d’une part mais aussi les signes associés a
ceux-ci d’autre part) [9].

- 1970, 'avenement du scanner cérébral a élargit considérablement le champ de la recherche
étiologique.

- 1978, Frost et al. ont fait des enregistrements polygraphiques et vidéo des spasmes
infantiles: Il s’agissait des premiéres tentatives d'orientation topographique a partir de la

sémiologie électro-clinique [10].
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- 1986-1987, Aicardi. J et al. d’'une part, Dulac. O et al. d'autre part, ont définit la
notion de spasmes infantiles bénins ou West idiopathique [11,12].

- 1990, découverte de I'efficacité du vigabatrin (VGB) sur les spasmes infantiles rebelles
a l'association antiépileptiques-hydrocortisone [13].

- Dans les mémes années, la neuroradiologie a progressé encore avec I'IRM puis les
techniques d'imagerie fonctionnelle: PET et SPECT [14-17].

- La biologie moléculaire, quant a elle, a élargit encore les possibilités de recherche
étiologique (étude caryotypique, génétique, recherche de maladies métaboliques telles
que la phénylcétonurie ou les cytopathies mitochondriales).

- 1998, O. Dulac et al ont proposé de nouveaux schémas thérapeutiques au terme
d'une étude prospective multicentrique: vigabatrin en monothérapie [18].

- 2000-2009 : De nouveaux schémas thérapeutiques ont été proposé avec I’avenement
des nouveaux antiépileptiques (Topiramate, Felbamate, Lamotrigine, Zonizamide...)
comme traitements de premiere ligne, et surtout I'option de la neurochirurgie pour

les cas pharmacorésistants [19-24].

Il est important au terme de cette bréve revue historique de comprendre que I'analyse et
I'étude des spasmes infantiles se sont affinées et étoffées au cours du temps permettant de

mieux adapter la prise en charge thérapeutique et de mieux définir le pronostic de la maladie.
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Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive. Elle inclut 32 cas de SW diagnostiqués
pendant la période s’étalant entre Juillet 2003 et Décembre 2008, au service de Pédiatrie A, du

centre hospitalier universitaire Mohamed VI.
Les critéres d’inclusions étaient:
- Spasmes axiaux, de bréve durée, répétitifs en salve, a la premiére année.
- Le retard psychomoteur (RPM) et la régression psychomotrice.
- Le tracé électroencéphalographique caractéristique : hypsarythmie.
Les variantes de cette classique triade ont été aussi incluses :
- Un age de début : d’un an a 4 ans.
- Des spasmes asymétriques ou associées a des crises focales.
- Hypsarythmie modifiée : asymétrique, synchrone ou fragmentée.
- Développement psychomoteur normal aprés le début des spasmes.

Nos patients ont été suivis en consultation au service de Pédiatrie A. L’'EEG demandé
systématiquement chez tous les enfants, a été effectué chez 29 cas. La neuroimagerie était
également demandée systématiquement mais elle n'a été faite que chez 28 cas. Par ailleurs,

I’examen neuropsychologique n’a pas été réalisé par des tests psychométriques précis.

Pour exploiter ces données, nous avons élaboré une fiche d’exploitation des cas

comprenant les critéres suivants (voir « annexe | ») :

* Eléments cliniques :

- Age

- Sexe
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- Etude des antécédents personnels et familiaux
- Age de début des crises
- Sémiologie des crises
- Etat mental et développement psychomoteur et cognitif
- Données de I’examen clinique

* Eléments paracliniques :

- EEG

- Neuroimagerie

* Eléments thérapeutiques et évolutifs :

- Moyens du traitement et posologie
- Réponse au traitement

- Evolution psycho-intellectuelle et psychomotrice
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|- Profil épidémiologique

1-Fréguence

Durant une période de six ans, allant du mois de Juillet 2003 a Décembre 2008, 631
enfants épileptiques ont été colligés au service de Pédiatrie A. Parmi ces enfants, 32 cas de SW
ont été diagnostiqués dans le méme service et pendant la méme période, soit 5% des enfants

épileptiques.

2-Circonstances de survenue

2-1. Age de début
L’age de début des manifestations cliniques est situé entre le premier jour de vie et 3 ans.
Les spasmes ont été observés, avant la premiere année de vie chez la majorité des patients

(91%), avec un pic de fréquence entre 3 et 8 mois (56%) (Figure n° 1).

00 a 2 mois

O3 a8 mois

@9 a 12mois

013 a 36 mois

Figure n°1 : Age de début du syndrome de West.
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2-2. Age de diagnostic

L’age au moment de la premiére consultation varie de 4 mois a 4,5 ans. Le diagnostic a

été porté avec un retard de 4 a 36 mois (médiane de 10 mois) par rapport a ’dge de début.

2-3. Sexe

Notre série est composée essentiellement de garcons (62.5 %), avec un sex-ratio de 1,6/1

(Figure n° 2).

® Garcon EFille

Figure n°2 : Répartition des malades selon le sexe.
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II- Etude clinique

1-Crises épileptiques

1-1. Fréquence

Les spasmes sont survenus, de facon quotidienne chez nos patients, allant d’'une a 14
crises par jour avec une moyenne de six crises par jour. La survenue en salve est rapportée chez

80% des cas, cependant le nombre de crises par salve est souvent imprécisé par les parents.
1-2. Durée
Les spasmes, chez nos patients, ont été d’une durée breve, de quelques secondes (2a 10
secondes).

1-3. Facteurs déclenchants

Nous avons trouvé comme facteurs déclenchants, chez quatre cas de notre série: La

somnolence, les soins et la tétée.

1-4. Sémiologie des crises: (Figure n° 3

a. Spasmes en flexion :

Elles représentent le type de crises le plus fréquemment rencontré chez nos patients,
notées chez 26 patients (82%). Il s’agissait de contractions symétriques et bilatérales de la

musculature de la nuque, du tronc et des extrémités.

b. Spasmes en extension :

Deux patients, soit 6% de la série, ont présenté des spasmes en extension a caractere
symétrique. |l s’agissait d’une brusque extension du cou et du tronc, avec extension et

abduction des quatre membres.
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c. Spasmes mixtes

Elles ont été rencontrées chez 2 patients (6%), elles réalisent une flexion de la nuque et
des bras avec extension des jambes ou plus rarement une extension des bras et flexion des

jambes.

d. Spasmes asymétriques

Les spasmes asymétriques ont été identifiées chez 2 patients, la contraction de la
musculature axiale n’est pas symétrique et s’y ajoute une composante adversive (déviation

latérale de la téte et des yeux).

e. Spasmes frustes

Avec simple antéflexion de la téte ou révulsion oculaire isolée, n’étaient décrites chez un

aucun cas de notre série.

= Flexion
Em Extension
B Mixte

= Asymeétrique

Figure n°3 : Différentes types de spasmes
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1-5. Crises associées

Les spasmes peuvent étre suivis, précédés ou associés a d’autres types de crises, le cas

échéant :

- Crises tonicocloniques généralisées (six cas).
- Myoclonies palpébrales (deux cas).
- Crises tonicocloniques de I’'hémicorps gauche (un cas).

- Crises d’hypotonie généralisée dans (un cas).

B Crises tonicocloniques
geneéralisées

OCrises tonicocloniques
gauches

BCrises d'hypotonie
geneéralisées

OMyoclonies palpébrales

Figure n°4 : Types des crises associées au syndrome de West
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2-Sémiologie neuropsychique

2-1. Examen Neurologique

L’examen neurologique était anormal chez 26 enfants (82%). Il a montré essentiellement
des troubles du tonus (hypotonie, hypertonie) dans 20 cas (62.5 %), un déficit moteur (marche
déficitaire, hémiparésie, hémiplégie) chez 6 patients et un syndrome pyramidal chez neuf cas.
Les anomalies visuelles, du périmétre cranien et auditives ont été observées respectivement chez

28%, 9% et 3%. . (Figure n° 5)

62,5%

Troubles de tonusSyndrome pyramidal Déficit moteur

Figure n°5 : Répartition des anomalies neurologiques associées au syndrome de West
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2-2. Symptomatologie neuropsychique

Les troubles psychiques ont été essentiellement de deux types :

> larégression mentale et psychomotrice.

> les troubles comportementaux.

Par ailleurs, [I’évaluation psychique n’a pas pu étre réalisée par des tests

psychométriques.

a- La régression intellectuelle et psychomotrice

Le retard psychomoteur est observé chez 29 patients, soit 90% des cas. Le RPM (retard de
la tenue de la téte, de la position assise, de la marche et du langage) était d’emblée présent chez
chez 56% des cas, alors qu’une régression psychomotrice, chez des patients auparavant
normaux, a été notée dans 11 cas (34%). Trois patients ont gardé un développement

psychomoteur normal aprés le début des spasmes.

Dix-sept patients avaient un RPM majeur (retard de la majorité des acquisitions
psychomotrices : marche, langage et méme le controle sphinctérien), alors que douze avaient un
RPM modéré a simple.

b- Les troubles comportementaux

A coté du déficit intellectuel, 12 patients (37.5%) ont présenté des troubles du
comportement a type de pleurs incessants, irritabilité, troubles du sommeil (moindre en quantité
et en qualité), perte du sourire réponse et appauvrissement de I'activité ludique chez les plus

grands.
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2-3. Autres anomalies

Le reste de I'examen somatique a révélé des taches café au lait multiples chez trois
enfants, un retard staturo-pondéral chez 4 patients. L’examen ophtalmologique avec fond d’ceil

était réalisé chez 27 patients et a montré une atrophie papillaire bilatérale dans trois cas.

Ill- ETUDE PARACLINIQUE

1-Electroencéphalogramme: (Figure n°6)

L’électroencéphalogramme demandé systématiquement chez tous les patients, n’a été
fait que chez 29 enfants. Nous n’avons analysé que le tracé intercritique. Il a objectivé un tracé
hypsarythmique chez 16 cas (55%), un tracé dit ‘suppression burst’ chez un seul cas. Enfin, il

était normal chez 12 cas (42%).

MN g
Ao A g
i it
P A el Y

WA oy

/
M

Figure n°6 : Hypsarythmie typigue chez un nourrisson de 5 mois
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2-Neuroimagerie

La neuroimagerie a été demandée systématiquement et réalisée seulement chez 28

enfants (TDM cérébrale chez 14 cas et IRM cérébrale chez 14 cas). Elle a montré:

- Une atrophie cortico-souscorticale avec ou sans calcifications chez 15 enfants,
soit 54%.

- Un cas de lissencéphalie,

- Un cas de Dandy Walker associé a une hypoplasie du corps calleux,

- Des tubers corticaux et sous corticaux chez deux patients présentant une sclérose
tubéreuse de Bourneville,

- Une hypoplasie du corps calleux isolée chez un autre cas,

- Une dilatation du systéme ventriculaire post infectieuse chez un cas et un cas

sténose de I'aqueduc de Sylvius avec atrophie cérébelleuse.

Enfin, I'imagerie était normale dans six cas.
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= Atrophie

12% 4%

® Normal

® Tubers

Lissencephalie

® Malformation de
Dandy walker

= Autres

Figure n°7 : Résultats de la neuroimagerie

3-Autres

Aucun examen biologique n’a été réalisé en dehors de la numération formule sanguine et
des transaminases hépatiques entrant dans le cadre de la surveillance du traitement médical

antiépileptique.
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IV- DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE

1-Antécédents

1-1.Antécédents familiaux

La notion d’épilepsie familiale a été rapportée chez trois patients de notre série, soit 9%

des cas. Elle a été notée chez la fratrie dans un cas et chez les collatéraux dans les deux autres.

La consanguinité a été retrouvée chez neufs patients de notre étude (28%), il s’agissait

d’une consanguinité de premier degré.

1-2.Antécédents personnels

a. Antécédents prénataux :

L’antécédent de souffrance feetale aigue a été trouvé chez deux patients : un dans un

contexte d’éclampsie, I'autre suite a un accouchement dystocique.

b.Antécédents périnataux :

Nous avons trouvé la notion de souffrance néonatale chez 8 patients (25%).

¢. Antécédents post nataux :

Nous avons noté :

- L’infection néonatale chez six cas (18%).
- Un cas d’ictéere néonatal.

- Deux cas de méningite.

2-Etiologies

Les spasmes ont été symptomatiques d’une lésion cérébrale dans 69% de nos patients.

Les cas cryptogéniques ont constitué 9% des cas et les cas idiopathiques 9%. Cependant,
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I’étiologie de ce syndrome n’a pas pu étre déterminée dans 4 cas puisque la neuroimagerie n’a

pas été réalisée chez ces enfants.

13%

= Symptomatique

u Cryptogénique

E|diopathique

E|ndétérminé

Figure n° 8 : Classification du syndrome de West

Les différentes étiologies retrouvées dans notre série sont citées dans le tableau n° |, les
causes périnatales ont constitué 55% des étiologies, représentées essentiellement par les
malformations cérébrales. L’encéphalopathie anoxo-ischémique a été trouvée chez 8 cas soit

36% des étiologies. Enfin les causes post-natales ont été associées au syndrome de West dans 2

cas (9%).
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Tableau n° I : Profil étiologique de notre série

Causes du syndrome de West secondaire Nombre de cas

A. Lésions prénatales
1. Dysplasie cérébrale

a. Craniosténose
b. Microcéphalie
c. Lissencéphalie 1

d. Malformation de Dandy Walker & Hypoplasie du corps calleux

e. Hypoplasie du corps calleux 1
, , . 2
f. Sclérose tubéreuse de Bourneville
g. Maladie de Recklinghausen 1
h. Hydrocéphalie sur sténose de I’Aqueduc de Sylvius 1
2. Lésions anoxoischémiques 2
3. Anomalies chromosomiques: Trisomie 21 .
B. Lésions périnatales: Encéphalopathie anoxo-ischémique 8
C. Lésions postnatales: Méningite 2
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M Pré-natales M Péri-natales B Post-natales

9%

Figure n° 9: Etiologies du syndrome de West en fonction de I'origine pré, péri ou postnatale

V-PROFIL THERAPEUTIQUE

1- Les médicaments

1-1. La corticothérapie

La molécule utilisée par notre équipe était soit I’hydrocortisone a la posologie de 10-15
mg/kg/j chez 15 patients, soit la prednisone a la dose de 2 mg/kg/jour chez 3 cas jusqu’a arrét
des spasmes puis décroissance sur quelques semaines. L’ACTH naturel ou de synthése n’a pas

été utilisé par notre équipe (n’est pas encore commercialisée au Maroc).

1-2. Les antiépileptiques

Les antiépileptiques utilisés, étaient le valproate de sodium (VPA), le vigabatrin, le

lamotrigine et le Clonazepam. Ces traitements ont été administrés en monothérapie ou en
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association en fonction de la catégorie du syndrome et de la réponse thérapeutique. (Tableau n’

)]

Tableau n° ll: Antiépileptigues utilisés

DCI Monothérapie Bithérapie Trithérapie
Valproate de sodium 13 30 3
Vigabatrin 2 11 2
Lamotrigine 0 2 1
Clonazepam 0 1 1

1-3. Schémas thérapeutiques

a. Monothérapie

Le traitement de premiére intention était la monothérapie chez 18 patients.
L’antiépileptique le plus utilisé était le valproate de sodium. Il a été prescrit chez 13 enfants

(40%), tandis que la corticothérapie a été utilisée chez trois cas (9%) et le vigabatrin chez deux

cas.

Nous avons noté que quatre malades ont répondu a cette monothérapie avec disparition
totale des crises (deux sous VGB; un sous CTC; un sous VPA), soit 22% des enfants sous
monothérapie et que six patients n’ont répondu que partiellement a cette monothérapie par une

réduction du nombre de crises (cinqg malades sous VPA et un sous CTC), soit 33 % des cas sous
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monothérapie, alors qu’aucune réponse n’a été notée chez 8 cas, soit 45% des cas sous

monothérapie (7 malades sous valproate de sodium, un malade sous hydrocortisone).

Chez la majorité de nos malades (74%), des problémes d’observance ont été notés d’ou la

nécessité permanente d’ajuster ou de substituer les médicaments.
b. Bithérapie:

La bithérapie était soit le traitement de premiere intention chez 14 cas, soit le traitement

de deuxiéme intention chez 16 cas. (Tableau n° Ill)

Les associations d’antiépileptiques utilisées en bithérapie de premiere intention dans

notre série étaient :

> Valproate de sodium + corticothérapie orale: 9 cas.
> Valproate de sodium + vigabatrin: 5 cas.

Concernant la bithérapie de deuxiéme intention :

> Valproate de sodium + corticothérapie orale: 6 cas.
> Valproate de sodium + vigabatrin: 6 cas.

> VPA + clonazepam : 2 cas.

> VPA + lamotrigine: 2 cas.

Nous avons constaté que 15 patients (60%) ont bien répondu a cette bithérapie avec une
disparition totale des crises sur un recul minimal de 6 mois (8 cas sous I’association valproate de
sodium + corticothérapie orale et 7 cas sous valproate de sodium + vigabatrin) et que 11
patients n’ont répondu que partiellement a la bithérapie par la diminution du nombre de crises

(soit 37% des cas sous bithérapie), alors que quatre patients (13% des patients sous bithérapie)

n’ont été pas équilibrés.




Syndrome de West — A propos de 32 cas-

La réponse aux différentes associations d’antiépileptiques, et parfois a la méme

association n’était pas la méme chez nos malades.

Tableau n°_lll: Contréle des crises par les différentes associations d’antiépileptiques en

bithérapie :
Associations des antiépileptiques Nombre de | Controle des crises
cas
Total Partiel Aucun
Valproate de sodium + corticothérapie orale 15 8 6 1
Valproate de sodium + vigabatrin 11 7 3 1
Valproate de sodium + lamotrigine 2 0 1 1
Valproate de sodium + clonazepam 2 0 1 1

c. Trithérapie :

La trithérapie a été utilisée en troisieme intention chez 3 patients pharmacorésistants

(9.5%). Les associations d’antiépileptiques utilisées étaient :

» Valproate de sodium + lamotrigine + vigabatrin: 1 cas.
» Valproate de sodium + vigabatrin + clonazepam: 2 cas.
Cette trithérapie n’a permis qu’une rémission partielle des crises chez un seul patient.

(Tableau n° IV)
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Tableau n° IV: Controle des crises par les différentes associations d’antiépileptiques en

trithérapie.

Associations d’antiépileptiques Nombre | Contréle des crises

Total Partiel Aucun
Valproate de sodium + vigabatrin + lamotrigine 1 0 1 0
Valproate de sodium + vigabatrin + clonazepam 2 0 0 2

1-4. Effets secondaires

La tolérance

bonne. Cependant, des effets secondaires, souvent transitoires, ont été observés chez dix

patients (31%):

> Les effets secondaires liés a la corticothérapie (syndrome cushinoide; obésité et

complications infectieuses ; muguet) ont été les effets indésirables les plus

rencontrés. lls ont concerné sept enfants.

> Les troubles du sommeil (un enfant).
» Les vomissements (2cas).

> Le tremblement d’attitude (un enfant).

Il faut signaler qu’il a été parfois difficile de discerner les effets secondaires de
chaque antiépileptique en association d’une part, et de distinguer les effets secondaires

neuropsychiques, des conséquences de I’épilepsie elle-méme d’autre part.

des malades aux différents antiépileptiques utilisés a été généralement
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1-5. Réponse au traitement

Le contrdle des crises par le traitement était total chez les deux tiers des patients (60%),

tandis que dix enfants n’ont

%). Cependant, trois cas (9 %) n'ont présenté aucune amélioration. (Tableau n° V)

répondu que partiellement au traitement antiépileptique (31

Tableau n° V: Réponse au traitement en fonction du protocole thérapeutique utilisé

Disparition des crises

Protocole Nombre Total Partiel Nul

Nombre | % Nombre | % Nombre | %
Monothérapie 18 4 2 6 3 8 5
Bithérapie 30 15 50 11 37 4 13
Trithérapie 3 0 0 1 33 2 67
Total 32 19 60 10 31 3 9

1-6. Taux de rechute

Une rechute des spasmes a été observée chez sept patients (22%): quatre cas sous VPA

(probléme d’observance), et 3 cas a la dégression de la corticothérapie. Cependant aucune

récidive (au dela d’un an) n’a été notée.

2-Chirurgie

Aucun enfant n’a été proposé pour la neurochirurgie.
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3-Rééducation

Les patients présentant un déficit moteur, troubles du tonus avec troubles du langage,

ont nécessité une rééducation motrice et orthophonique.

VI. EVOLUTION PSYCHOMOTRICE

1 - Intellectuelle et psychomotrice

Nous avons remarqué que dix patients (31%) se sont améliorés sur le plan
psychomoteur, alors que 22 (69%) ont gardé un retard intellectuel et un développement

psychomoteur anormal.

2- Comportementale

Les retards mentaux et troubles de comportement ont été souvent intriqués et il a été
difficile de faire cette distinction dans nos dossiers. Cependant, nous avons noté I’évolution vers
un syndrome autistique chez un cas présentant une sclérose tubéreuse de Bourneville. Des

troubles a type d’irritabilité ont été observés chez 7 patients (22%).

3- Autres types d’épilepsie

Deux patients ont évolué vers un syndrome de Lennox Gastaut (6%), et un autre vers une

épilepsie partielle.
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DISCUSSION
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|- CLASSIFICATION

Le syndrome de West est classé dans la rubrique des épilepsies généralisées
symptomatiques ou cryptogéniques d’apres la classification internationale des épilepsies et

syndromes épileptiques (simplifiée 1989) [6].

Le syndrome de West est classé en 3 catégories bien distinctes de prise en charge et de

pronostic différents:

> Les syndromes de West secondaires:
Pour lesquels une lésion cérébrale est mise en évidence lors du bilan étiologique, avec un

développement mental et ou neurologique anormal avant le début des spasmes.

> Les syndromes de West cryptogénétiques:
Pour lesquels une cause étiologique est suspectée mais I’état actuel des connaissances et

des moyens techniques n’ont pas permis de I'identifier [25, 26].

Dans les années 1986-1987, était décrite une troisieme catégorie du syndrome d de West

[12]:

> Les spasmes infantiles épileptiques bénins ou syndrome de West idiopathique :

Ce groupe inclut les nourrissons pour lesquels le bilan étiologique reste négatif, et qui
ont une évolution favorable. La compléte guérison épileptique et cognitive laisse a penser qu'il
s'agit dans ce cas d'un phénomeéne purement fonctionnel sans lésion cérébrale, spécifique d’un

age et d'une étape de la maturation du systéme nerveux central.
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II- PHYSIOPATHOLOGIE

Les mécanismes physiopathologiques du syndrome de West restent méconnus; aussi

bien ceux des spasmes que ceux de I'arrét du développement psychomoteur.

L’hétérogénéité électroclinique des SW et la diversité des lésions corticales retrouvées

dans les SI symptomatiques rendent les recherches difficiles.
Certains éléments laissent présager un mécanisme physiopathologique original.

» La survenue élective du SW dans une tranche d’age spécifigue : (3-9 mois)

Méme quand il existe une malformation corticale, il est exceptionnel que les spasmes
apparaissent chez le nouveau-né. Le début des spasmes coincide avec différents stades d

maturation corticale:

- Les régions corticales postérieures vers 3-4 mois;

- Le cortex frontal vers 6-10 mois.

Durant cette période critique, le développement cérébral est maximal (développement

dendritique, multiplication cellulaire, myélinisation...) [27-30].

> La relation avec le sommeil et/ou I'’endormissement et les modifications des rythmes de

veille/sommeil dans les SW.

Ceci est en faveur d’'une modification des structures pintines du tronc cérébral (TC) dans

la genése des spasmes [27-28]. .

> L’action des corticoides

L’action des corticoides se ferait par leurs effets sur les neuromédiateurs (voies
sérotoninergiques). Ainsi, évoque-t-on les troubles de la modulation des neurotransmetteurs a

une période spécifique du développement cérébral, pouvant étre a I'origine des spasmes [27].
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De plus, les corticoides pourraient accélérer les phénoménes physiologiques de

maturation cérébrale.

Au total, le mécanisme physiopathologique du SW pourrait avoir pour origine le TC
(noyaux lenticulaires), ceci a une période critique du développement cérébral, avec constitution
d’un véritable circuit neuronal mettant en jeu cette structure, le cortex et différents
neurotransmetteurs: hypothéses de Changani.H et al. déduite a partir des résultats de PET

réalisées sur 44 enfants [32].

La complexité de ces mécanismes physiopathologiques supposés, la spécificité d’age et
de la symptomatologie électroclinique, rendent quasi impossible I’élaboration d’'un modéle
animal de cette épilepsie. Ceci limite considérablement les découvertes tant physiologiques que

thérapeutiques sur le SW [27].

C’est pourquoi, la compréhension de ces mécanismes est cruciale pour que nous

puissions avancer dans ces domaines et dans la prise en charge globale de ces enfants.




Syndrome de West - A propos de 32 cas-

HowWN

Figure n° 10: lllustration des structures et des circuits impligués dans la généralisation
secondaire a partir d’un foyer cortical (ici : dysplasie corticale): hypothése proposée par
Chugani et al. [32]

: Décharges épileptiques, a partir d’un foyer de dysplasie corticale, stimulant le TC.
: Projections sérotoninergiques bilatérales raphé-striatum.

. Interactions Raphé-cortex entrainant hypsarythmie a I’EEG.

: Propagation a la moelle épiniere générant des spasmes symétriques.

: Résection chirurgicale de la |ésion primaire arrétant ce circuit.
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Ill- EPIDEMIOLOGIE

1- Fréquence du SW par rapport aux épilepsies de I’enfant

Le Syndrome de West présente 2% de I'épilepsie de I’enfant et 25% de tous les cas

d’épilepsie qui débutent dans la premiére année de vie [21].

Dans notre série, la fréquence du SW était estimée a 5% de la population épileptique

infantile globale.

2- Incidence

L’incidence varie de 2,9 a 4,5 pour 10.000 naissances vivantes sans changement
significatif sur une période de 15 ans entre les différentes études des différentes régions [1, 33-

40].
3- Prévalence

La prévalence du SW est de 1,4 a 2 pour 10.000 enfants. Le taux de prévalence diminué
comparé a l'incidence peut étre attribué a la mortalité relativement haute, I’évolution des

spasmes a d’autres crises et 'absence des études étendues aux grands enfants [1, 35, 36].




Syndrome de West — A propos de 32 cas-

Tableau n° VI : Incidence et prévalence du syndrome de West rapportées par différents auteurs.

Auteur Pays Année Incidence ou incidence cumulative | Prévalence
1960-1976 4,1
Riikonen [33] Finlande
1977-1991 43
Matsuo [34]
Nagazaki | 1989-1998 3,1
Trevathan [37] | Atlanta 1975-1977 2,9 2
Sidenvall R [38] | Suéde 4,5
Tsuboi TT [39] | Tokyo 1,4-1,8
Primec [40] slovenia | 1985-1995 2,06
4- Sex-Ratio

Les garcons sont plus souvent atteints que les filles: 2/3 dans la littérature [1, 2, 35].
Dans notre groupe, nous avons noté une prédominance masculine avec un sexe ratio de 1.6/1.

Cependant, quelques auteurs ne rapportent pas de différence entre les deux sexes [40].
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5- Age de début

Les spasmes infantiles débutent presque exclusivement pendant la premiere année
de la vie avec un pic de fréquence entre 3 et 8 mois. Aprés I’'age de 1 an, seul 3 a 10% des

spasmes infantiles sont diagnostiqués [1, 2, 35, 40].

Dans notre série, I’dge de début s’échelonne entre le premier jour de vie et 3 ans, 91%
ont débuté dans la premiere année dont presque les deux tiers (56%) entre 3 et 8 mois et 3 cas
seulement étaient déclarés aprés I’dge de 1 an.

Si nous apportons ces chiffres a chaque groupe nosologique, nous retrouvons un age de début
de:

- premier jour de vie a 3 ans pour les syndromes de West symptomatiques.

- premier jour de vie a 6 mois pour les cryptogéniques.

- a5 eta6 mois pour les idiopathiques
Donc, méme si notre étude couvre un nombre trop restreint de patients pour pouvoir en tirer des
données épidémiologiques valables, nous remarquons que les formes cliniques de bon pronostic
et d’évolution favorable surviennent a un age bien spécifique: entre 3 et 7 mois, ceci peut en

effet correspondre a une étape précise de la maturation du systéeme nerveux [28].

Pendant cette période, le risque de spasmes infantiles est plus grand mais ceux-ci; sont
susceptibles de n’étre qu’un incident sans conséquences; un phénoméne purement fonctionnel

sans lésion cérébrale [27-28].
6- Mortalité

La mortalité est de 3 a 4 % dans la littérature [1,41-44]: dans notre étude aucun déces

n’a été enregistré.
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7- Pourcentage selon le type sémiologique

Le syndrome de West est symptomatique d’une lésion cérébrale sous jacente dans 75 a

85% des cas [34,35, 40].

Dans la littérature, le nombre des syndromes de West cryptogéniques a considérablement
diminué avec I’avenement de moyens diagnostiques de plus en plus performants (Tests
génétiques et métaboliques, TDM, IRM, PET, SPECT): 40% contre 9 a 15% dans des études plus
récentes (40% en 1979 d’aprés Lancy et Perry [45] contre 13% en 1988 pour Glaze et coll [46]).

Par contre, Dulac et al. évoquent un quart de syndrome de West cryptogéniques en 1987 [47].

Dans notre étude, Les spasmes ont été symptomatiques d’une lésion cérébrale dans 69%
de nos patients, les syndromes de West cryptogéniques ont constitué 9% des cas et les cas

idiopathiques 9%.

VI.ETUDE ELECTROCLINIQUE

1- Etude clinique

1-1. Début
Les spasmes sont souvent la manifestation inaugurale, et sont isolés avant de se répéter
en salves. La détérioration psychomotrice, surtout perte de contact visuel et hypotonie axiale, ou

d’autres types de crises peuvent précéder la survenue des spasmes durant plusieurs semaines,

et le SW est la cause la plus fréquente de détérioration psychomotrice chez le nourrisson [1].

1-2. Les spasmes

Il s’agit d’une forme bien particuliére de crise épileptique [35]. La sémiologie des

spasmes infantiles a été remarquablement analysée par Gastaut et al dés les années 1964 [9].

- 64 -



Syndrome de West - A propos de 32 cas-

Elle a été précisée et étayée par des enregistrements polygraphiques et vidéo qui ont permis de
définir les groupes musculaires en cause.
> Définition:

Les spasmes sont des contractions brusques et bréves de la musculature axiale. lls se

répetent en salves, surviennent fréquemment au réveil ou a I’endormissement et se poursuivent

ensuite durant la veille ou le sommeil lent| mais jamais|en sommeil paradoxal. [35, 48]

» Description:

Spasme typique: [48]
Le spasme se décompose en plusieurs phases :

- Une contraction brusque initiale, classiquement bilatérale et symétrique des
muscles du cou, du tronc, et des membres d’une durée de 2 secondes au maximum.
- Elle est suivie d’une contraction tonique moins intense et plus soutenue de 2 al0
secondes;

- puis succede la phase de relachement musculaire de 5 a 20 secondes.
Trois types de spasmes sont décrits

- Les spasmes en flexion.

- Les spasmes mixtes qui réalisent une flexion de la nuque et des bras avec extension
des jambes ; ou plus rarement une extension des bras et flexion des jambes

- Les spasmes en extension sont une brusque extension du cou et du tronc avec

extension et abduction des quatre membres.

Dans les séries de Kellaway et al [49], les spasmes mixtes sont retrouvés dans 42%, les

spasmes en flexion dans 34% et en extension dans 23%. Dans celles de Lombroso [50] en 1983
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on retrouve 50% de spasmes mixtes, 42% de spasmes en flexion et 19% de spasmes en

extension.
Dans notre série, nous avons noté des:

- Spasmes en flexion dans 81%.
- Spasmes en extension dans 6%.

- Spasmes mixtes dans 6%.

Ces différents types de spasmes peuvent coexister chez un méme enfant. Par ailleurs,

pour chaque étiologie, les trois types de spasmes sont décrits.

En conclusion; leur distinction semble avoir un intérét médiocre en pratique car elle n’a
gue peu de signification pronostique ou étiologique et n’aide pas au choix et au suivi

thérapeutique.

Une autre classification est proposée, basée essentiellement sur la topographie et
’extension de la contraction musculaire, cette classification a plus d’intérét étiologique,

pronostique et thérapeutique [51].

Y Spasmes symétriques:

Il s’agit d’'une contraction simultanée symétrique a intensité égale des deux cotés du
corps ou seulement de la musculature axiale. Gaily et al. Ont trouvé les spasmes symétriques
dans 57% des cas enregistrés [48]. Dans le SW cryptogénique, les spasmes sont toujours
symétriques, I'inverse n’est pas toujours vrai puisque les spasmes symétriques peuvent étre vus

aussi dans le SW symptomatique.

Dans notre série, les spasmes symétriques ont été trouvés dans la plupart des cas (82%)

et ont été vus dans les cas secondaires et idiopathiques.
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Y Spasmes asymétrigues:

Les spasmes asymétriques intéressent seulement un seul coté du corps ou sont plus
intenses d’un coté. lls sont retrouvés chez 4 a 25% des patients. Les spasmes sont dominants du
cOté controlatérale a la |ésion cérébrale [48]. Les spasmes asymétriques indiquent toujours une
lésion sous jacente, cependant, seulement 29% des patients qui ont une lésion corticale focale,
ont des spasmes asymétriques. L’hypsarythmie unilatérale et un EEG critique asymétrique sont le
plus souvent associés aux spasmes asymétriques: chacun indique toujours le coté de la Iésion
cérébrale. Cliniquement, les spasmes asymétriques sont moins fréquents, surviennent toujours
en présence d’un EEG critique asymétrique et ne semblent pas avoir une valeur localisatrice

[48].

Dans notre étude, les spasmes asymétriques ont été notés dans 6% des cas et ont été

associés a des formes symptomatiques (STB et lissencéphalie).

Y Spasmes asynchrones:
Il s’agit de spasmes qui intéressent une partie du corps avant les autres. Les crises

partielles sont fréqguemment associées aux spasmes asymétriques et asynchrones [48].

Y Spasmes localisés.
Les spasmes localisés consistent a une contraction musculaire localisée bréve. Ils sont
associés a des décharges caractéristiques sur I'EEG et peuvent étre associés a un tracé

intercritique généralisé [48].

Y Spasmes associés a des crises partielles.
Les crises partielles (CP) peuvent étre associées a des spasmes en une seule crise. La

séquence des crises dans un salve est variable:

- Les spasmes peuvent faire suite en quelques secondes aux crises partielles.
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- Les spasmes peuvent s’alterner avec les CP dans un cluster qui a commencé par les CP.

- Les CP remplacent progressivement les spasmes dans un cluster.

Elles sont I'indice de formes symptomatiques prénatales [52] et peuvent indiquer la
topographie des lésions épileptogénes. Elles sont associées a une incidence élevée de spasmes
asymétriques, autres types de crises avant le début des spasmes, retard mental profond,

hémiparésie, hypsarythmie atypique, et un pronostic défavorable [52, 53].

Y Spasmes précédés par des crises partielles au cours de I'évolution de 'épilepsie.

Les spasmes infantiles peuvent étre précédés ou suivis de crises partielles. La survenue
des CP avant l'apparition des spasmes indique généralement une étiologie prénatale. Dans le
syndrome d’Aicardi, habituellement les CP précédent les spasmes par 1 a 6 semaines. La plupart
des patients atteints d'une sclérose tubéreuse et qui présentent des CP le premier mois de vie
progressent vers des spasmes infantiles. Chez les patients atteints de lissencéphalie, I'épilepsie
peut se manifester par CP avant le début des spasmes. Les patients atteints
d’hémimégalencéphalie ont souvent leurs premiéres crises dans les 3 premiers mois de vie, en

particulier dans les premiers jours [48].

Y Spasmes frustes:

Elles peuvent survenir isolément ou en association a des spasmes typiques avec des
décharges électriques spécifiques. Il peut s’agir de contractions des muscles faciaux, ouverture
ou fermeture des yeux, des mouvements oculaires (verticaux, en adduction ou mouvements
nystagmoides), antéflexion de la téte, grimace, baillement. Les spasmes frustes peuvent
précéder, par des semaines, les spasmes typiques et ont tendance a survenir au début et a la fin

du cluster, et peuvent étre observés apres traitement.
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De facon générale, il faut savoir que I'intensité des spasmes varie considérablement d’un
enfant a l'autre et chez un méme enfant sans que cela ait une signification étiologique ou
pronostique.
Y Spasmes précédés par une bréve atonie:
Chaque spasme est précédé par une atonie musculaire de durée bréve, qui intéresse
seulement les muscles a contraction continue. Cette atonie peut survenir en association avec une

grande onde lente mais elle n’est pas suivie par des spasmes cliniques [48].
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Figure n°11: Vidéo-EEG polygraphie: une bréve atonie immédiatement avant un spasme [48]

% Spasmes infracliniques :

Les décharges critiques caractéristiques des spasmes peuvent survenir en cluster sans
mouvement apparent. La limite entre les spasmes frustes et infracliniques est difficile a établir

en raison de la limitation de la vidéo-EEG polygraphie et de notre capacité d'observation.
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Figure n°12: Vidéo-EEG polygraphie: une bréve atonie du biceps associée a une onde rapide,
celle ci n’est pas suivie par un spasme clinigue et le patient semble avoir une apnée [48]

-Facteurs déclenchants: [1,51]

La somnolence, les soins, et la tétée sont parfois des facteurs déclenchants. Les spasmes
surviennent plus souvent a la veille que durant le sommeil. Dans notre série, les spasmes ont été

déclenchés par ces facteurs chez quatre de nos malades.

-Notion de salve (clustering):

Une des caractéristiques des spasmes infantiles est leur survenue en salve: plusieurs
dizaines de spasmes se reproduisent, espacés de 5 a 30 secondes. Il est d’ailleurs difficile de
préciser cliniquement s’il s’agit d’une série de crises épileptiques ou d’une crise unique due a la

répétition d’'un phénomeéne périodique. En fait, les enregistrements polygraphiques montrent
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que les deux éventualités semblent exister : certaines salves sont formées de spasmes isolés se
répétant toutes les 20 ou 30 secondes, d’autres s’apparentent plus a une crise unique [1, 35,

48].

A la fin de la série des spasmes, des signes végétatifs sont parfois observés (bouffées
vasomotrices, cris, pleurs, rires, paleur, cyanose, sueurs, mydriase, hoquet, larmes). On peut
également noter des mouvements oculaires anormaux (nystagmus, déviation du regard), un
sourire, tremblement des extrémités, une apnée, une incontinence urinaire ou méme une
grimace. Au décours de la salve, le nourrisson peut étre plus atonique ou au contraire avoir
une période de meilleur éveil. Il n'y a pas de différence significative, entre les formes

cryptogéniques et symptomatiques, dans le nombre de spasmes par cluster.

1-3. Développement psychomoteur

a. Régression psychomotrice

Alors que les spasmes, d’intensité et de sémiologie variables peuvent parfois passer
longtemps inapercus, la régression psychomotrice est souvent le signal d’alarme qui conduit au

diagnostic. Cette régression porte sur :

% sur les acquisitions :
- Le tonus axial et périphérique: tenue de la téte, tenue assise en tripode ou autonome

selon I'age.
- La préhension volontaire: globale ou plus précise (pince pouce-index)
- La gestuelle et la coordination: exploration et recherche d’objets.

- La poursuite oculaire: La perte de la poursuite oculaire a fait I'objet de plusieurs
études : le contact visuel étant le principal moyen de I'interaction social a 'dge de début des

spasmes [53]. La perte de ce contact semble un des marqueurs spécifiques d’un syndrome de
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West sévere, qu'il soit cryptogénique ou secondaire. La poursuite oculaire est toujours conservée
dans les syndromes de West idiopathiques [1, 54]. La détérioration de la fonction visuelle
pendant la phase active du syndrome de West est due non seulement a la Iésion sous jacente

mais aussi a I’épilepsie [55].
- Le babil ou le langage pour les plus grands (SW tardifs).

% surle comportement :

Pleurs incessants, irritabilité.

Sommeil (moindre en quantité et en qualité).

Interactions : perte du sourire réponse.

- Appauvrissement de I'activité ludique: pour les plus grands,.

Cette régression psychomotrice est présente chez tous les malades, mais elle réalise un
tableau global variable d’un enfant a l'autre en forme et en intensité et certains enfants
continuent a faire des progres (16% des cas) [1], bien que ceux-ci soient plus lents qu’avant la

maladie.

Les retards les plus longs au diagnostic sont pour les enfants ayant déja de lourdes
séquelles psychomotrices: le schéma habituel du développement étant perturbé, ’entourage ne

s’alerte que tardivement du retard accumulé.

Dans notre série, 90% des enfants avaient un retard psychomoteur, le retard était
antérieur au développement des spasmes chez 56%, alors qu’une régression psychomotrice a été

notée dans 34% des cas.

b. Anomalies neurologiques

Les signes neurologiques (diplégie, tétraplégie, ataxie, athétose, microcéphalie) sont

présents chez 33 a 89% des nourrissons. Ces anomalies neurologiques sont dues aux lésions
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cérébrales responsables du SW, et non a I’épilepsie elle-méme. Cécité et surdité doivent étre
interprétées avec attention, car elles peuvent étre périphériques liées a la cause de I'épilepsie ou

corticales, résultant alors de I'épilepsie elle-méme [1].

Dans notre étude, les anomalies neurologiques ont été présentes chez 81%, représentées

surtout par les anomalies du tonus (62,5%).

2-Etude électrique

L’EEG est ’examen diagnostique clé dans le syndrome de West [34-36, 56]:

> Pour le diagnostic positif, car I’hypsarythmie est un des 3 éléments de la triade
symptomatique qui le définit.
> Pour le diagnostic étiologique dans certains cas.

2-1. EEG intercritique

Le tracé intercritique est variable, certains de ses aspects étant dus a la pathologie sous
jacente et d’autres a I’épilepsie elle-méme, I'dge et le stade du sommeil interviennent également

[1, 56].

e L’hypsarythmie est I'aspect caractéristique, réalise une activité d’ondes lentes et de
pointes irréguliéres de grand voltage, changeant a chaque instant de durée et de topographie,
semblant par moments étre focales, puis semblant étre multifocales, et a d’autres moments
encore devenant généralisées, mais sans jamais prendre un aspect répétitif rythmique semblable
a l'aspect du « petit mal variant ». Cette activité anormale est presque continue. Ces images
peuvent donner un aspect chaotique qui est continu durant la veille, tandis que pendant le
sommeil, il y a une augmentation des pointes et polypointes et une tendance a la
synchronisation, avec une fragmentation de I'activité hypsarythmique. Au début, I’hypsarythmie

peut n’exister que durant la somnolence et le sommeil léger. Dans le sommeil a ondes lentes,
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I’hypsarythmie est fragmentée faite de bouffées qui durent de 1 a 3 secondes, alternant avec
des périodes de tracé quasi normal. La durée du sommeil paradoxal est réduite, et au cours de

celui-ci I'activité paroxystique est souvent réduite.

L’hypsarythmie est I'aspect le plus remarquable mais n’est pas l'unique pattern EEG
associé aux spasmes infantiles. Dans certains cas, des éléments atypiques ne permettent pas de
parler d’hypsarythmie. Cependant, il y a toujours une désorganisation du tracé diffuse, faite

d’éléments de grand voltage.

Il faut donc insister sur le fait qu’un tracé non hypsarythmique ne permet pas d’écarter le
diagnostic du SW et devant un tableau clinique évocateur, il faudra s’attacher a rechercher des
tracées hypsarythmiques « atypiques » ou « modifiés » rapportés chez les deux tiers des cas [9,

41, 56-58].

e Les pointes peuvent étre beaucoup plus synchrones, notamment avec I’age et avec les
phases successives du sommeil;

e L’aspet hypsarythmique peut étre asymétrique ou méme unilatéral;

e Certains tracés montrent des périodes de grande réduction de I'amplitude et de I'activité
qui durent de 2 a10 secondes, sont parfois difficiles a distinguer du tracé dit de « suppressin

burst », et apparaissent en particulier durant le sommeil a ondes lentes;

e Une prédominance de I'activité lente avec peu de pointes caractérise la variante dite

« lente »;

e Il a également été rapporté une variante dite « rapide ».

Tous les patients n’ont pas une hypsarythmie, prés de 33% n’en ont pas [1]. Dans les
causes périnatales, il y a souvent des anomalies focales ou multifocales avant 'apparition de

I’hypsarythmie. En pratique, devant un tracé normal, un EEG de sommeil, un enregistrement de
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24 heures, ainsi qu’un EEG refait dans deux semaines sont nécessaires avant d’écarter le

diagnostic de SW [41, 58].

Dans notre série, une hypsarythmie a été trouvée chez 55% des cas, un tracé suppression
burst chez un patient. L’'EEG de sommeil et I’enregistrement de 24 heures n’ont pas pu étre

réalisés chez les patients a EEG normal (42%).
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Figure n° 13: Hypsarythmie chez une patiente de 7mois avec un syndrome de West
cryptogénique [35]

2-1. EEG critique

Les graphoéléments observés au cours des spasmes sont [35, 37, 59, 60,]:

- L’aspect caractéristique est une onde lente positive de grande amplitude du

vertex.
- Grande onde diphasique plus au moins mélée de rythmes rapides.

- Une activité généralisée rapide de bas voltage.
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- Un aplatissement des tracés.

- Aucune anomalie EEG dans 13% [9].
Dans notre série, aucun EEG critique n’a pu étre réalisé.

L’étude électroencéphalographique peut étre affinée par :

a. Vidéo EEG couplée a I’électromyogramme (EMG):

-EMG: enregistrement au niveau des deux deltoides qui -met en évidence la contraction

simultanée et breve des deux cOtés au cours du spasme.

-Vidéo EEG: permet une meilleure corrélation électro-clinique. Elle a un intérét diagnostic

chez les patients qui présentent seulement des spasmes infracliniques [61].

b. EEG des 24 heures:

Permet I'enregistrement de salves des spasmes. Ainsi, I’analyse du tracé entre les crises

d’une méme salve permet de définir un aspect ictal intéressant [60]:

- Si I’hypsarythmie ne réapparait pas entre les spasmes d’une méme salve: la salve
équivaut a une crise unique, sans reprise de I’activité EEG intercritique. C’est une décharge focale

évocatrice d’une lésion corticale.

- Si le tracé intercritique reprend avant le spasme suivant, méme au cours d’une salve, il
s’agit de « spasmes indépendants » équivalents a une succession de crises isolées. C’est un

argument pour un bon pronostic.

c. Injection de Diazépam

- Permet de mettre en évidence le rythme de base et peut ainsi démasquer un foyer d’ondes

lentes associé évocateur d’une lésion corticale sous-jacente.

- Met en évidence les éléments asymétriques et peut ainsi orienter le diagnostic étiologique.
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Figure n° 14: Aspect EEG intercritique lors d’une salve de spasmes: Spasmes successifs avec
reprise du tracé hypsarythmique [73]
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Figure n° 15 : Aspect EEG intercritigue lors d’une salve de spasmes: Spasmes sans reprise du
tracé hypsarythmique (crise unique) [73]
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IV- BILAN ETIOLOGIQUE

1- Bilan des techniques actuelles disponibles

Une étiologie peut étre mise en évidence, actuellement dans 60 a 90% des cas [1, 41], les
spasmes infantiles sont symptomatiques d’une lésion cérébrale diagnostiquée avec les moyens
techniques actuelles. Le diagnostic étiologique des Sl permet d’adapter la prise en charge
thérapeutique ultérieure et d’améliorer le pronostic a long terme, a titre d’exemple la vitamine
B6 pour le SW pyridoxinodépendente, le vigabatrin dans la STB, la résection chirurgicale pour les
lésions de dysplasie corticale focale. Le diagnostic étiologique revét également un intérét dans

les maladies génétiques pour le conseil génétique en cas de risque de récurrence.

Enfin, il est admis que les formes secondaires sont de mauvais pronostic (cognitif et/ou
épileptique) par opposition aux spasmes infantiles dont le bilan étiologique reste négatif, et qui

peuvent étre dans certains cas, de bon pronostic.

1-1. Bilan morphologique

a. Scanner et Imagerie par résonnance magnétique

La neuroradiologie est une source majeure d’informations, mais elle doit étre réalisée
avant le début de la corticothérapie qui donne des images d’atrophie cérébrale difficiles a
distinguer d’une atrophie, qui est elle méme présente dans la moitié des cas, et des variations
physiologiques des espaces péricérébraux chez le nourrisson [1]. L'IRM met en évidence les
lésions de dysplasie corticale invisibles a la TDM, en outre elle méconnait les anomalies de la
substance grise au cours du second semestre de la vie, et devrait par conséquent étre réalisée
aprés I’dge de 18 mois [15]. Les anomalies les plus fréquentes décelées par I'IRM sont un corps
calleux fin (50%), une dilatation ventriculaire (36%), des lésions de la substance grise

diencéphalique (19,7%), et un élargissement de I'espace sous arachnoidien (14%). Un corps

- 78 -



Syndrome de West - A propos de 32 cas-

calleux fin et une atrophie diffuse résultent essentiellement d’une encéphalopathie anoxo-

ischémique, tandis qu’un retard de myélinisation semble indépendant de toute étiologie [1].

Dans notre série, la neuroimagerie a objectivée dans 54% des cas une atrophie cortico-

souscorticale.

Figure n° 16: IRM normale chez un nourrisson de 6 mois (A, B).
IRM répétée a I'dge de 3 ans révéle une dysplasie corticale (C, D) [15].

b. Imagerie fonctionnelle : PET et SPECT

» PET (Positron Emission Tomography), tomographie avec émission de positrons.
» SPECT (Single Photon Emission Computed Tomography), tomoscintigraphie cérébrale avec
émission monophotonique.
Ce sont des techniques d’Imagerie nucléaire qui permettent I'exploration fonctionnelle
du cerveau (étude du débit sanguin, métabolisme glucidique ou de la consommation d’oxygéne).

Elles fournissent des images en coupes axiales sur lesquelles est quantifiée I'activité [15].
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Leur application dans I'épilepsie est basée sur les modifications fonctionnelles au sein du

foyer épileptogéne: diminution du débit sanguin et du métabolisme entre les crises, et

augmentation pendant les crises.

>

PET : Son utilisation reste limitée chez I’enfant (prélévements artériels répétés, nécessité d’un
appareillage peu courant et onéreux : le cyclotron). Par contre, il semble s’agir d’une
méthode sensible, Chugani et al. dans leur étude menée sur 140 enfants ont découvert des
lésions cérébrales focales jusque |a indéterminées pour 92 d’entre eux (aprés TDM et IRM
cérébrales) [62]. Il semble avoir aussi un intérét pronostique chez les cas cryptogéniques
[63].

SPECT: De réalisation simple en médecine nucléaire, cette exploration fonctionnelle par étude
du débit sanguin cérébral permet une localisation des foyers épileptogénes. Ainsi, peut-on
dans certains cas mettre en évidence de dysplasies corticales causes de SW étiquetés
jusqgu’alors comme cryptogéniques.

De plus, ces méthodes d’investigation nous ont ouvert la voie de nouvelles hypotheses

physiopathologiques.

1-2. Bilan biologique

Les examens biologiques, a réaliser dans le cadre du bilan étiologique des spasmes

infantiles comportent un:

>

Bilan métabolique complet : glycémie, calcémie, ionogramme sanguin, chromatographie des
acides-aminés dans le sang et les urines, lactates, pyruvates...

Bilan génétique : caryotype, culture de fibroblastes...

Bilan infectieux complet et ponction lombaire a la recherche d’une feetopathie infectieuse
(toxoplasmose, cytomégalovirus (CMV), rubéole) ou postnatale (méningite purulente, abces

du cerveau, méningo-encéphalite herpétique...)
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Dans notre série, aucun examen biologique n’a été réalisé a la recherche d’une étiologie
infectieuse ou métabolique. La numération formule sanguine et les transaminases hépatiques

ont été effectuées, uniquement, pour la surveillance du traitement antiépileptique.

2-Les étiologies

Un grand nombre d’étiologies sont associées au syndrome de West. Le tableau n°® VII

décrit les principales étiologies rapportées dans la littérature.

2-1. Les étiologies prénatales

Constituent les causes les plus fréquentes, 30 a 45% dans la littérature [1] et 55% des
étiologies dans notre travail. Leur pourcentage a connu, récemment, une augmentation en
raison de l'introduction de nouvelles techniques de la neuroimagerie et la reconnaissance de

nouveaux syndromes.

a. Les malformations cérébrales

Concernent 30% des cas si on inclut les cas de syndrome neurocutané [1]. Les plus
fréquentes sont I’agénésie du corps calleux, y compris le syndrome d’Aicardi, la polymicrogyrie,
la lissencéphalie, ’lhémimégalencéphalie, la dysplasie corticale focale et la schizencéphalie. Les
malformations vasculaires, y compris la maladie de Sturge-Weber et les foetopathies sont des

causes rares. Les malformations cérébrales ont concerné 40% de nos patients.

b. Sclérose tubéreuse de Bourneville

La moitié des patients avec STB qui développent une épilepsie, ont des spasmes infantiles
et la STB est la principale cause de spasmes infantiles (10 a 30% des causes prénatales) [1, 25].
Les spasmes sont souvent asymétriques et précédés de crises partielles. Le tracé intercritique est

rarement hypsarythmique. Il y a le plus souvent des pointes focales ou multifocales avec
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importante activation dans le sommeil lent. Les patients avec STB associée a un SW ont plus de

tubers et un pronostic défavorable que ceux qui ont des crises partielles [64].

Tableau n° VII: Etiologies du Syndrome de West [25]

I. Prénatales
1. Dysplasie cérébrale
Sclérose Tubéreuse de Bourneville, neurofibromatose, Incontinentia pimenti, syndrome
de Sturge Weber, syndrome du naevus sébacé lineaire, hémangiomatose néonatale, syndrome
d’Aicardi, syndrome de williams, lissencéphalie, hémimégalencéphalie, holprosencéphalie,
schizencéphalie, dysplasie corticale focale, les hétérotopies, agénésie ou dysgénésie du corps
calleux, microcéphalie congénitale.
2. Anomalies chromosomiques
Syndrome de Down, syndrome de Miller Dieker, la trisomie 7q, trisomie partielle 2p.
3. Infection
Cytomégalovirus, herpés simplex virus, rubéole, toxoplasmose, syphilis.
4. Maladies métaboliques
Phénylcétonurie, maladie de Menkes, hyperglycinemie non cétosique, hyperornithinémie,
homocitrullinemie, le syndrome de Leigh, déficit en pyruvate carboxylase, déficit en pyruvate
déshydrogénase, piridoxine dépendance, déficit en sulfite oxydase.
5. Syndromes congénitaux
Syndrome de Sjogren-Larsson, syndrome de CHARGE, syndrome PEHO, maladie de Fahr.
6. Lésions hypoxiques-ischémiques
Porencéphalie, hydranencéphalie, leucomalacie périventriculaire
Il. Périnatales
1. Encéphalopathie hypoxique-ischémique
Nécrose neuronale sélective, I|ésion cérébrale parasagittale, leucomalacie
périventriculaire, la nécrose ischémique multifocale et focale.
2. Hypoglycémie
lll. Post-natales
1. Infection
Méningite purulente, méningite tuberculeuse, abcés cérébral, encéphalite,
2. Hémorragie et traumatisme:
3. Lésions hypoxiques-ischémiques.
Arrét cardiaque, noyade, mort subite du nourrisson, Hypothermie en chirurgie cardiaque.
4. Tumeurs cérébrales
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Une corrélation des foyers de pointes avec les tubers les plus volumineux identifiés a
I’IRM a été rapportée, et ceci est encore plus vrai pour les tubers occipitaux que pour les tubers
frontaux [64].Les spasmes infantiles évoluent dans 68% vers des crises partielles complexes et
plus de la moitié des enfants gardent des traits autistiques, soit une incidence 2 fois plus élevée
que pour la population générale des enfants ayant des spasmes infantiles. Le retard mental
dépend du nombre et de la topographie des tubers. Les traits autistiques sont liés a I’association
de tubers bilatéraux antérieurs et postérieurs, tandis que le retard mental est associé a d’autres
types de crises généralisées et a des tubers antérieurs bilatéraux. La STB a constituée 17% des

causes prénatales dans notre série.

a. Neurofibromatose de type 1 (NF1)

Est un autre syndrome neurocutané souvent associé au syndrome de West de pronostic

favorable, ressemble plus a un syndrome de West idiopathique que symptomatique [25].

b. Anomalies chromosomiques

Représentent 13% des étiologies prénatales, le syndrome de Down est le plus fréquent. Le
syndrome de West survient chez 3% des nourrissons avec trisomie 21 [25]. Les spasmes, en
I’absence d’une encéphalopathie anoxo-ischémique associée, ont les caractéristiques cliniques
et électriques du West idiopathique [25]. Dans notre série, le SW a été associé a une trisomie 21

chez un cas (8% des causes prénatales).

c. Les erreurs innées du métabolisme

Sont rarement en cause, la maladie de Menkes, la phénylcétonurie et le déficit en THBP
(Tétrahydrobiopterin). Les mitochondriopathies dues a la mutation NARP (Neuropathie, Ataxie et
Rétinite pigmentaire) sont responsable d'un grand nombre de spasmes infantiles, ces
mitochondriopathies sont facilement reconnues par I’hypersignal en T2 qui dessine les NGC.

Dans la maladie de Menkes, le SW est constant apres la survenue initiale d’un état de mal
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convulsif. Dans la phénylcétonurie, un patient sur six fait un SW et le régime ne parvient a en
prévenir la survenue que s’il est débuté avant I’age de 3 mois. Dans le SW associé a un déficit en
bioptérine, le régime ne permet pas de controler I’épilepsie qui requiert une corticothérapie. La

mutation NARP est associée a un SW pharmacorésistant [1].

2-2. Les étiologies périnatales

L’ischémie périnatale et I’hypoglycémie néonatale constituent 14 a 25% des causes du
SW, les Iésions affectent le cortex, la substance blanche et les noyaux gris centraux plus souvent
que le tronc cérébral [25]. Leur fréquence a diminué récemment; selon Riikonen, ceci est attribué
principalement a une diminution significative des hypoglycémies néonatales cependant une
étude plus récente a montré un pourcentage plus élevée liée principalement a une incidence
élevée des nouveaux nés de faible poids a la naissance [25]. Le pronostic est généralement
péjoratif: les patients développent plusieurs troubles neurologiques (paraplégie spastique,

guadriplégie), autres types de crises et retard mental [65].

L’ischémie périnatale a constituée 36% des étiologies recensées dans notre étude.

2-3. Les étiologies postnatales

Les lésions postnatales causales incluent I'ischémie, I'infection, les traumatismes et les

tumeurs.
a. Les tumeurs
Tous les types de tumeurs du nourrisson (papillomes du plexus choroide, gangliome,
astrocytome, gliome, ependymome, hamartome..) peuvent s’accompagner de S| [66].

b. Les infections:

Les infections constituent 10% des étiologies: infection a CMV congénitale ou acquise,

rubéole congénitale, herpes simplex virus, entérovirus, encéphalite virale de virus inconnus,
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infection a méningocoque, a pneumocoque. Une encéphalite herpétique néonatale ou du
nourrisson constitue un risque élevé de SW. L’'incidence du SW apres méningite bactérienne est
plus basse [1]. Le traitement par stéroides ne doit étre pas prescrit chez les enfants qui ont un

antécédent d’une infection a herpes virus (CMV, herpes simplex).

La réponse a I’ACTH est moins bonne par rapport aux autres étiologies et le pronostic a
long terme est péjoratif d’ou I'intérét de la prévention de ces facteurs étiologiques, leur

diagnostic précoce et traitement approprié [67].

V- FORMES CLINIQUES

L’analyse des antécédents, I'’examen clinique complet avec examen de la peau a la
lumiere ultraviolette, le fond d’weil, la TDM, I'IRM et I'analyse métabolique des urines est le

minimum a réaliser pour pouvoir classer le SW [25].

1-Syndrome de West idiopathique

Les patients qui ont un SW idiopathique, sont issus d’une grossesse et d’un
accouchement normaux et ont un développement normal avant les premiers spasmes, incluant la
préhension des objets avant I’dge de 5 mois. Ils ont des spasmes symétriques, une hypsarythmie
symétrique avec la réapparition de [I’hypsarythmie entre les spasmes d’un cluster.
L’administration du diazépam en intraveineux, ne décele pas d’anomalies focales. La
détérioration psychomotrice est légére, sans perte de la poursuite oculaire. L’évolution est
caractérisée par I'arrét des spasmes et un développement psychomoteur normal. Une épilepsie
familiale est le plus souvent associée [25, 58]. La proportion des cas idiopathiques varie de 5 a

10% selon les séries [58].




Syndrome de West - A propos de 32 cas-

Les formes idiopathiques ont constitué 9% dans notre série, avec une bonne évolution sur

le plan épilepsie et développement psychomoteur.

2-Syndrome de West cryptogénique

Dans le SW cryptogénique, I’étude des antécédents, les constations cliniques et EEG et la
neuroradiologie ne permettent pas de déceler une lésion cérébrale mais les autres
caractéristiques du SW idiopathique ne sont pas présentes. |l ‘est nécessaire de pratiquer un
enregistrement EEG de 24h pour analyser correctement les salves de spasmes. En raison des

progres de la neuroradiologie, la proportion des cas cryptogéniques a progressivement diminué.

Toutefois, entre les ages de 6 et 15 mois, les lésions dysplasiques peuvent ne pas étre
décelées a cause de la phase de maturation amyélinique et la répétition de I'IRM peut étre
nécessaire pour découvrir de telles Iésions. La proportion des cas cryptogéniques varie entre 8.5

et 42.3% [1, 25]. La proportion du SW cryptogénique dans notre série était de 9%.

Les critéres récemment utilisés pour définir le syndrome de West cryptogéniques sont

[25]:

» Une grossesse normale et un accouchement normal et l'absence de tout facteur
étiologique probable ou défini.

> Un développement psychomoteur normal avant l'apparition de spasmes et l'absence
d'anomalies neurologiques a l'apparition de spasmes.

> L'absence d’autres types de crises avant I'apparition de spasmes.

> La normalité des examens biologiques, de la TDM et de I'IRM au début.
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3-Syndrome de West secondaire

Une lésion cérébrale préexistante peut étre mise en évidence dans 60 a 90% des cas
[1,68]. L’histoire peut révéler une lésion acquise pré, péri ou postnatale, I’examen clinique les
signes d’un syndrome neurocutané, et c’est la neuroradiologie qui est contributive au diagnostic

étiologique.

Les formes symptomatiques ont un pronostic sévére: le risque d’évoluer vers une
épilepsie chronique varie de 57 a 100%, le risque de retard mental est supérieur a 75% dont plus
de 50% sont modérés a séveres et le risque d’infirmité motrice et cérébrale est supérieur a 45%

[68].

La proportion du SW secondaire dans notre étude était de 69% constituant la catégorie la

plus fréquente.

VI-DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les spasmes épileptiques peuvent survenir, en dehors du syndrome de West, dans

d’autres syndromes épileptiques [1, 35, 41, 69]:

> Le syndrome d’Ohtahara: c’est une encéphalopathie épileptique sévére, la plus
précoce commence dans les premiers mois de la vie, elle est associée a des spasmes toniques
et un tracé dit ‘suppression burst’ a 'EEG de veille et de sommeil.
> Le syndrome de Lennox-Gastaut et le syndrome de Doose: la distinction avec le
SLG et le syndrome de Doose peut se révéler difficile chez les patients plus agés dont I'épilepsie
a débuté apres I'dge de 2 ans.

> Autres épilepsies généralisées symptomatiques.
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> Epilepsies a spasmes périodiques (epilepsy with periodic spasms).

> Epilepsie sévére a multiples foyers de pointes indépendants (Severe epilepsy with

multiple independent spike foci).

> Spasmes infantiles bénignes non épileptiques : caractérisés par des spasmes en

flexion, un EEG de veille et de sommeil normal et un développement intellectuel
normal.

> convulsions familiales bénignes du nourrisson.

La nature épileptique du phénomene ictal peut étre méconnue pendant des mois, et les
spasmes peuvent étre pris pour des coliques ou un reflux gastro-oesophagien en raison des
pleurs paroxystiques [35]. Chez les patients tétraparétiques; les spasmes sont difficiles a
distinguer d’acces de décérébration; méme sur la vidéo/polygraphie [35].

Les phénomeénes non spécifiques qui peuvent mimer des spasmes épileptiques sont:

> Le myoclonus bénin du nourrisson dans lequel 'EEG est normal y compris durant le

sommeil et le myoclonus s’accompagne d’artéfacts de mouvements.

> I’hyperekplexia, dans laquelle les secousses sont provoquées par le tapotement du

nez.

> Le syndrome de Sandifier du a un reflux gastroesophagien.

> les spasmes du sanglot.

Les limites entre I’hypsarythmie fragmentée par le sommeil et les « suppression-bursts »
sont difficiles a préciser, a moins qu’il y ait une disparition totale de I'activité dans I'intervalle

des bouffées, comme c’est le cas dans I'’encéphalopathie myoclonique néonatale.
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VII- Evolution et pronostic

Il y a des variabilités entre les études mais toutes s’accordent sur le pronostic pauvre du
syndrome de West: épilepsie chronique, retard mental et autres handicaps du

neurodéveloppement [35, 59].

1-Criteres d’évaluation thérapeutique

1-1. A court terme.

Les criteres d’efficacité thérapeutiques a court terme sont [57]:

% L’arrét des spasmes: les experts recommandent une durée de 15 jours avant de
juger de I'inefficacité du traitement et de le changer.
% La normalisation de I’'EEG : L’EEG de controle est recommandé entre j 14 et j 21 du
traitement, un deuxiéme entre j 42 et j 49. Les criteres de normalisation de I'EEG sont la:
> Disparition de I’hypsarythmie sur I’'EEG de veille et du sommeil.
> Réapparition de la différenciation veille/sommeil et des fuseaux de sommeil
> Absence de foyer ou d’asymétrie sur I’EEG.
% L’amélioration du comportement et reprise des acquisitions (sourire-réponse,
poursuite oculaire, babil et préhension volontaire, langage ou marche autonome pour les plus
agés).

1-2. A long terme

L’évaluation thérapeutique a long terme est basée sur les indicateurs suivants:

% Les déces.
L Les tests psychomoteurs: une durée minimale de 3 mois apres le début du
traitement est nécessaire pour évaluer I'efficacité du traitement sur le développement, d’autres

évaluations seront, également, prévues a I’age de 12, 15 mois et a I’dge de 2 ans. L’évaluation a
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I’age préscolaire, autour de 5 ans, apporte beaucoup de détails sur le développement
psychomoteur [57, 58].
% La survenue d’autres événements convulsifs: épilepsie frontale, épilepsie partielle,

syndrome de Lennox-Gastaut.

2- Evolution

> Les Sl tendent a disparaitre spontanément, et 6 a 15% des cas guérissent totalement au
bout de quelques semaines ou mois [9,25].

> Les enfants cessent de faire des spasmes avant I’age de 5 ans dans 72 a 99% des cas [1].
Dans notre étude, le controle total des spasmes n’a été obtenu que chez 60% des patients.

> La récidive des spasmes : Rare, il peut s’agir :

% Soit de Sl insuffisamment traités donc non parfaitement controlés (une
décroissance trop rapide des corticoides peut étre a I'origine d’une rechute précoce, évoquant
dans une certaine mesure une corticodépendance), dans ce cas, les Sl réapparaissent
précocement (quelques semaines a quelques mois). Les patients rechutent apres traitement
corticoide dans 32 a 87% des cas et apres le vigabatrin dans 23% [24]. Une rechute a été
observée chez 22% de nos patients, suite a la mauvaise observance du traitement et/ou a la
dégression de la corticothérapie.

% Soit de récidive tardive c'est-a-dire réapparition d’un SW au moins un an apres le
controle complet des spasmes (arrét des spasmes et disparition de I’hypsarythmie) et ’arrét de a
corticothérapie.

Une rechute des spasmes aprés rémission du SW produit une épilepsie particulierement
pharmacorésistante: Une épilepsie chronique résistante est présente dans 50% des patients qui

ont une histoire de spasmes infantiles [1].
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> Les autres formes d’épilepsie: Partielles ou généralisées, elles représentent une
complication fréquente, survenant chez 50 a 70% des patients: 55 a 66% selon Dulac et coll. [47]
et Aicardi et coll [11] et 60% selon Riikonnen et coll [42].

% L’épilepsie frontale apparait souvent dans le sillage des SW, surtout s’il s’agit des
SW symptomatiques. Elle est alors associée a un pronostic cognitif tres péjoratif.

% L’épilepsie généralisée est également décrite chez 23%, compliquant alors soit des
SW cryptogéniques soit des SW symptomatiques de lésions cérébrales diffuses.

& Le syndrome de Lennox-Gastaut: 18 a 50% des patients avec spasmes infantiles
évoluent vers un syndrome de Lennox-Gastaut [70]. Il est définit par la triade symptomatique:
crises épileptiques polymorphes (toniques, atoniques, absences atypiques, états de mal),
anomalies EEG évocatrices (pointes-ondes lentes diffuses a I’état de veille et bouffées rapide a
10 cycles/s lors du sommeil) et retard mental variable avec troubles de la personnalité. Son
pronostic est trés péjoratif, c’est une des épilepsies les plus séveres de I’enfance. Les patients
présentant les spasmes infantiles, évoluent vers un syndrome de Lennox Gastaut dans 18 a 50%
des cas, et 39% de patients avec SLG ont une histoire de spasmes infantiles [71]. Il existe une
relation entre ces deux syndromes, ils présentent des caractéristiques cliniques et électriques
similaires tel que la résistance des crises, la grande association a un retard mental et I'EEG
intercritique caractéristique [3, 25, 39].

% L’épilepsie focale avec foyer EEG fixe est trés rare et peut étre de meilleur

pronostic mental et neurologique. D’autre part, elle peut étre accessible a la neurochirurgie.

Dans notre étude, deux patients (6%) ont présenté un SLG: les deux cas étaient
pharmacorésistants et ont présenté un retard de langage. Une épilepsie partielle de I’hémicorps

gauche est survenue chez un patient qui présente un SW associé a une craniosténose.
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-Le retard mental est une complication et une issue évolutive malheureusement trés
fréquente affectant 70 a 90%, il est sévere chez 50% des patients, intéressant le langage. Ce
déficit cognitif est la conséquence de I’épilepsie mais aussi de la lésion sous jacente [3, 54,70,
72]: Dans 90% des cas selon Jeavons, 70% ont un retard sévére a trés sévére avec souvent un
déficit moteur associé et dans 71 a 85% des cas dans la série de Dulac et al [47]. Cependant
Riikonen a publié des résultats plus optimistes: 45% de retard mental [42].

Nos résultats viennent conforter ceux de la littérature puisque le retard mental est
survenu chez 69% de nos patients. L'infirmité motrice cérébrale est associée dans 30 a 50% des

patients [81]. Dans notre échantillon, I'IMC a été associée dans 12%. [42]

> Les troubles de comportement
Peuvent apparaitre chez les enfants, méme s’ils ont une intelligence normale: 28% dans
la série de Dulac et al [47], 27.6% pour Riikonen [42].

% Les manifestations autistiques: Sont observés chez 15 a 30% des enfants et
jusqu’a 70% chez les patients présentant une sclérose tubéreuse de bourneville. Ces troubles
autistiques semblent corrélées a la topographie temporale, occipitale et frontale des foyers
d’hypoperfusion [31, 54]. Nos résultats sont en accord avec la littérature puisque nous avons

noté I’évolution vers un syndrome autistique chez un patient qui présente une STB.

Dans les SW séveéres, le contrble des spasmes peut ne pas s’accompagner d’amélioration
de ces troubles graves du comportement. Le contact avec ces enfants reste tres pauvre, d’autant
plus gu’ils ont souvent des séquelles motrices graves associées; le regard reste vague et la

poursuite oculaire imparfaite réalisant un tableau de cécité corticale.

% L’irritabilité, I’hyperactivité, les difficultés de concentration et d’apprentissage:
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D’apparition plus tardive, ils sont mis en évidence chez les enfants ayant des retards
séquellaires modérés ou pas de retard du tout, surtout lors de I'insertion en classe maternelle

[11,47,51]

3-Facteurs pronostiques

Il est difficile d’identifier des facteurs pronostiques, le facteur le plus important est
I’étiologie associée: Seulement 30 a 50% des patients avec un syndrome de West cryptogénique
ont un retard mental contre 80 a 95% des patients avec un syndrome de West symptomatique

[25].

Les cas cryptogéniques ont un taux de rechute plus bas et moins de risque de développer
d’autres formes d’épilepsie. Les cas symptomatiques ont généralement un mauvais pronostic, la
neurofibromatose et le syndrome de Down constituent une exception avec une évolution

relativement bénigne [25].

3-1. Facteurs corrélés a un pronostic favorable [25, 73]

Les facteurs de bon pronostic sont:

> Un examen neurologique normal, un bon développement psychomoteur, I'absence
d’autres types de crises au début.

» Spasmes symétriques avec réapparition de I’hypsarythmie entre deux spasmes
consécutifs d’une salve.

> Absence de régression mentale significative et fonction visuelle préservée. [73]

> Persistance des spindles a I’'EEG durant le sommeil lent,

> Absence d’anomalies EEG intercritique focales méme apres injection intraveineuse

de diazépam.
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> Un traitement précoce et efficace avant un mois: Dans notre étude nous n’avons

trouvé aucune corrélation entre I’dge de début du traitement et le contrble des crises et/ou

I’amélioration du développement psychomoteur.

> Amélioration clinique et électrique sous traitement

3-2. Facteurs de mauvais pronostic [25, 39, 65, 75]

>

>

Début avant 5 mois et aprés un an.

Une durée de spasmes prolongée: il est établit qu’une hypsarythmie prolongée

peut étre responsable du dysfonctionnement cognitif.

>

>
>
>
>
>
>
>

Une régression psychomotrice séveére.

L’existence d’autres types de crises.

La présence d’un déficit neurologique.

Des anomalies électriques focales.

Absence d’amélioration du développement psychomoteur sous traitement.
Rechute des spasmes et de I’hypsarythmie a I’arrét du traitement.

Un retard du traitement au dela du premier mois.

Des signes de lésion cérébrale étendue, surtout impliquant la région frontale,

sont incompatibles avec une récupération totale, méme si dans ces cas il y a parfois une

disparition des crises.

»

Le périmétre cranien a une valeur prédictive pronostique relative: un périmétre

cranien inférieur au 10eme percentile au 4éme mois, aprés le début des spasmes est

significativement associé a un retard mental.

>

L’Hypométabolisme des deux régions temporales a la PET est associé a un

mauvais pronostic a long terme et un risque élevé d’autisme.
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VIII- TRAITEMENT

Le syndrome de West est une encéphalopathie épileptique considérée comme 'une les
plus difficiles a traiter. Le choix du traitement dépend principalement de I’étiologie qui peut
mener a une thérapie spécifique et en second lieu des potentialités de développement

psychomoteur de chaque patient [41].

1- Buts du traitement

Les objectifs, en matiere de développement cognitif et psychomoteur, a long terme
doivent étre bien définis avant de commencer tout traitement [41]. A la différence des autres
épilepsies, le but du traitement, dans le syndrome de West, est d’obtenir un contréle total des
spasmes. Un patient chez qui les spasmes ne sont pas complétement controlés n’a pas toutes
ses chances pour un meilleur développement. Malheureusement, le seul objectif qui peut étre
obtenu, parfois, est I'lamélioration des spasmes puisque I’étiologie sous jacente ne permet pas
un développement normal (exemple: lissencéphalie ou encéphalopathie anoxo-ischémique).
Cependant, le controle de I’épilepsie doit étre toujours recherché puisqu’il améliore la qualité de
vie des parents. Le pronostic doit étre annoncé d’avance aux parents. Les deux médicaments qui
ont prouvé leur efficacité dans le syndrome de West sont ’ACTH et le vigabatrin. Les autres

médicaments (valproate de sodium, phénobarbital, carbamazepine...) sont rarement efficaces.

Les nouveaux traitements: topiramate, felbamate, lamotrigine, zonizamide, les
immunoglobulines intraveineuses a forte dose, et le régime cétogénique se sont montrés

occasionnellement efficaces.

La résection corticale permet le controle des spasmes en cas de lésion cérébrale focale.
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2- Principaux schémas thérapeutigues

2-1. La corticothérapie: évolution jusqu’aux données actuelles

e 1958 : Saurel et Dusaucy-Bauloye ont découvert I’efficacité spectaculaire de ’ACTH dans
le traitement des spasmes infantiles: tant clinique qu’électrique [8].

e En 1967, J.Aicardi et al. Ont évoqué I'efficacité des stéroides naturels (Hydrocortisone)
sur les SW et leur équivalence a I’ACTH [76].

e Plusieurs séries ont essayé ensuite de s’orienter vers un protocole thérapeutique
standardisé de la corticothérapie. Le type de traitement corticoide n’était pas standardisé,
certains utilisaient ’ACTH naturelle, d’autres I’ACTH de synthése ou méme les stéroides oraux
(prednisone).

e 1983: Hrachovy et al. [77] ont publié des résultats d‘une étude randomisée en double
aveugle comparant ’ACTH (20 a 30Ul/j) versus prednisone (2 mg/kg/j) : les criteres d’efficacité
du traitement ont été I’arrét des spasmes et la disparition de I’hypsarythmie.

Les points forts de cette étude étaient :

- Il n’y avait pas d’efficacité partielle de la corticothérapie: Lorsque les S| étaient
controlés; ils I’étaient complétement ou ils ne I’étaient pas.

- Le traitement de courte durée (décroissance de la corticothérapie dés le controle
clinique et EEG des SI et arrét en quelques semaines) était aussi efficace que le
traitement de longue durée.

e 1984 Riikonen [78]: L’ACTH a forte dose (120-160 Ul/j) n’avait pas de supériorité sur
I’ACTH a petites doses (20-40Ul/j).
o Ce travail a été complété en 1996 par une étude prospective randomisée en double

aveugle menée par Baram et al [79]: 24 enfants ont été inclus, 15 traités par ’ACTH a forte dose
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(150 Ul/m?/j) et 14 par prednisone (2mg/kg/j), ceci pendant 2 semaines. Le traitement par
I’ACTH forte dose s’avérait significativement plus efficace que la prednisone (86.6% de controle
des crises et de I’hypsarythmie par I’ACTH contre 28.6% avec la prednisone).

e 1994: Dulac et al [80] ont proposé un nouveau schéma de la corticothérapie dans un
souci d’amélioration de la tolérance et de la diminution des effets secondaires. Deux résultats
préalables ont orienté ce choix :

- La CTC par voie orale ou parentérale avait selon certaines études la méme efficacité.
- Ladose de 15 mg/kg/j d’hydrocortisone semblait équivalente a 40 Ul/j d’ACTH.

- Le traitement court et long avaient la méme efficacité.

Ainsi, son équipe a proposé le schéma de CTC suivant: Hydrocortisone 15mg/kg/j jusqu’a arrét

des spasmes et disparition de I’hypsarythmie puis décroissance et arrét sur quelques semaines.

Pour ce qui est de l'efficacité a long terme, Lombroso et al [50] ont mené une étude
prospective: 286 enfant ont été suivis sur 6 ans et distingués en 2 groupes SW symptomatiques
(165 enfants) et cryptogéniques (121enfants). Le controle clinique et EEG a court terme semblait
meilleur pour ’ACTH que pour les stéroides oraux, sans qu’il y ait de différence statiqguement
significative. Quant a I'évolution a long terme elle était significativement meilleure (p<0.05)
quand il s’agissait d’un SW cryptogénique traité par ACTH, en terme d’épilepsie ultérieure et de
développement psychomoteur (ce qui n’était pas le cas pour les tracé EEG et les déficits sensori-
moteurs). L'efficacité a long terme n’a pas été évaluée pour le groupe des SW symptomatiques.

e 2000 Riikonen [81] a publié un article récapitulatif quant aux diverses possibilités
thérapeutiques dans les spasmes infantiles, la seule corticothérapie envisagée était I’ACTH,
I’hydrocortisone n’était pas mentionnée. Les mémes résultats ont été publiés par Wong.M et son

équipe de Washington en 2001 [82].
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2005: I'ACTH s’est montré plus efficace chez les patients qui présentent un SW

secondaire a une anoxie périnatale (Mackay et al [83]).

Les effets secondaires sont un inconvénient majeur du traitement corticoide, leur

incidence étant particulierement élevée avec I’ACTH de synthése [1,24, 831:

La mortalité est de 2,3 a 4,9%

Les infections : principales causes de déces

> Bactériennes (pneumocoque, hémophilus influenzae, E.coli, staphylocoques...)

> Virales (Virus respiratoire syncytial, rotavirus, Herpes simplex virus, CMV ...)

» Mycosiques (candidas)

Les pathologies cardiovasculaires : Hypertension artérielle (0 a 37% selon les séries),
cardiomyopathies hypertrophiques.

Les troubles métaboliques : diabete, hypokaliémie, alcalose ...

Ulcére gastrique.

L’ostéoporose.

Les troubles endocriniens: hirsutisme, syndrome cushinoide (4%), insuffisance
surrénalienne, retard de croissance.

Les troubles de comportement: irritabilité (37 a 100%), insomnie, troubles du
comportement alimentaire...

Atrophie cérébrale 62%.

Les patients sous corticothérapie doivent recevoir un inhibiteur de la pompe a proton et avoir un

suivi régulier avec contréle de la tension artérielle et de I'ionogramme.

L’hydrocortisone: Corticostéroide naturel est le corticoide de référence pour les équipes

francaises pour 2 raisons: efficacité proche de celle de 'ACTH et surtout sa bien meilleure
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tolérance. Il est administré a la dose de 10 a 15 mg/kg/j jusqu’arrét des spasmes et

normalisation de L’EEG puis dégression progressive sur quelques semaines ou mois.

Pour les américains, le corticoide de référence est ’ACTH, utilisé a 40 Ul/jour pour 1 a 2

semaines [41].

- Silaréponse est incompléte, la dose est augmentée a 60 jusqu’au 80 Ul/jour.

- En cas de contréle complet des spasmes et disparition de [I’hypsarythmie, la
décroissance se fait sur 1 a 4 mois.

- Si PACTH est inefficace, il faut une décroissance rapide, discontinue tout en

commencant un autre traitement.

Au total, nous dirons donc qu’il n’y a pas de consensus international quant au traitement
par les corticoides dans le SW. Pour nos malades et puisque I’ACTH n’est pas commercialisé dans
notre pays, nhous adoptons le schéma francais: Hydrocortisone (10 a 15/mg/kg) ou prédnisolone
(2 mg/kg/j jusqu’'a I'arrét des spasmes et la disparition de I'hypsarythmie, puis décroissance

progressive sur plusieurs semaines ou mois selon les cas.

Dans notre série, la corticothérapie n’a été utilisée en premiére intention et en
monothérapie que chez trois patients, et a permis juste la réduction des crises chez un seul
patient. Elle a été utilisée essentiellement en association au VPA permettant le controle des

crises chez 53% des malades.

L’'incidence des effets secondaires, représentés essentiellement par le syndrome

cushingoide et les complications infectieuses dans notre étude, ont été estimés a 41%.

2-2. Les antiépileptiques

a. Le vigabatrin(VGB)=SABRIL*
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e EN 1990, Iefficacité du vigabatrin a constitué un formidable espoir [13]: Efficace chez
43% des 70 patients ayant des Sl rebelles aux antiépileptiques et a I’hydrocortisone, ceci des la
premiére semaine du traitement, cette efficacité a été maintenue a long terme dans 55% des cas.
Les meilleurs résultats ont été obtenus dans la sclérose tubéreuse de Bourneville (85%) et dans
les formes symptomatiques d’autres étiologies (70%), par contre dans les formes cryptogéniques
les résultats ont été plus modestes (25%).

La supériorité sur I’hydrocortisone du vigabatrin (dose de 15 mg/kg/j) en monothérapie
et en premiére intention dans les Sl dus a la sclérose tubéreuse de Bourneville a été confirmée
par une étude randomisée [84]: les spasmes ont disparus chez 11/11 traités par vigabatrin
(150mg/kg/j) contre 5/11par HC (15mg/kg/j) dans un délai de 3,5 jours contre 13 jours par HC

(p 0.01).

Du fait de son efficacité le VGB a été ensuite proposé en monothérapie et en premiere
intention quelque soit le SW. Une étude prospective randomisée a retrouvé 54% de nourrissons
répondeurs au VGB en premiére intention et en monothérapie avec 24% de rechutes, 71% de
réponses dans le cas des SW cryptogéniques contre 38% dans le groupe des SW symptomatiques

(STB exclue) [18].

e 2000 : Le laboratoire qui commercialise le vigabatrin a annoncé une prévalence des
rétrécissements du champ visuel de 28% chez les patients asymptomatiques, ce qui a limité les
indications du VGB en monothérapie initiale [86]. Ainsi, le suivi ophtalmologique des enfants
traités par VGB doit comprendre, avant et pendant le traitement, I’acuité visuelle, le champ visuel
et les potentiels évoqués visuels. La difficulté réside dans le fait que la réalisation du champ
nécessite une bonne coopération de I’enfant et sa concentration, bien souvent non réalisable

dans la pratique (nourrisson ou handicap sévere)
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Dans notre revue, le VGB, utilisé en monothérapie, a aboutit a I’arrét de spasmes chez
les deux patients présentant la STB. Utilisée en bithérapie en association avec VPA, a permis le
controle chez 7/11enfants. Au total, le taux de réponse au VGB dans notre étude a été de 28%. Il
faut noter que nous étions limités dans sa prescription chez nos patients puisqu’il n’est pas

encore commercialisé au Maroc.

b. Le valproate de sodium ou acide valproique VPA

e 1988 Siemes et al. [87] ont réalisé une étude prospective controlée sur un groupe de
22 enfants. Ce groupe a été traité en monothérapie initiale par valproate de sodium (Dose
moyenne de VPA=74 mg/kg/j). Les spasmes ont été contrélés chez 11 enfants (contréle
clinique et EEG). En conclusion, la monothérapie au VPA a dose élevée est efficace pour le
contrdle initial des SW.

e 1997: keton et al. [88] ont menu une étude rétrospective évaluant I'efficacité a long
terme de I’ACTH et du VPA dans les SI: 14 patients (52%) ont une rémission compléte des
spasmes infantiles: 6 étaient traités par ACTH initial, 3 par VPA, 5 par I'association ACTH+VPA.
Le pronostic a long terme (autre crises ou autres épilepsies, retard mental ou déces) n’était pas
significativement différent entre les 3 groupes.

Au total, le VPA semble étre considéré une alternative intéressante dans le traitement des
SW, il peut étre considéré comme une arme thérapeutique supplémentaire quand les spasmes
sont résistants a une corticothérapie bien menée (efficacité approximative de 25 a 40%) [3, 70].
Des études prospectives randomisées prouvant son efficacité s’averent nécessaires. Les doses
varient de 20 a 100 mg/kg/jour.

Dans notre étude, le VPA n’a permis la rémission des spasmes que chez un seul cas (SW

by

idiopathique) sur 13 patients sous VPA en monothérapie. La dose utilisée est de 15 a 50




Syndrome de West - A propos de 32 cas-

mg/kg/jour. Le taux de rechute le plus élevé, 4/7 malades, dans notre série était associée au

VPA.
Les effets secondaires sont nombreux :

- Nausées; vomissements.

- Hépatite médicamenteuse parfois sévére surtout chez I’enfant de moins de 3ans.
- Etats confusionnels ; comportement stuporeux ; léthargie.

- Hyperamoniémie.

-  Thrombopénie.

- Pancréatite (exceptionnel)

Dans la série de 22 patients de Siemes [87], aucune hépatopathie sévere n’était a
déplorer (mais les enfants ont bénéficié d’un test au VPA initial pour écarter les anomalies du

métabolisme avant d’étre inclus) et 7 patients ont fait une thrombopénie.

c. Benzodiazépines

Ont montré une certaine une efficacité sur les spasmes, en particuliers le nitrazepam

[41].

Une étude comparative randomisée ne met pas en évidence de différence significative sur le
controle initial des spasmes entre L’ACTH et le nitrazepam en monothérapie initiale sur 4
semaines (mais le critére de contréle initial était la diminution de la fréquence des spasmes, et
non l'arrét des spasmes et la disparition de I’hypsarythmie avec une incidence élevée des
rechutes) [89]. Il n’y a pas d’études évaluant I’efficacité de ces traitements a long terme a la

limite de notre recherche.

Les effets secondaires répertoriés dans la littérature sont: la somnolence (50%), fausses

routes (45%), I’hypotonie (40%), autres convulsions (26%)
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Dans notre étude, la seule benzodiazépine utilisée était le clonazepam, utilisée en

bithérapie ou en trithérapie. Il n’a permis que la réduction partielle des crises.

Plusieurs nouveaux anticonvulsivants ont prouvé leur efficacité dans le syndrome de

West :

d. Zonizamide

Prometteur comme traitement efficace des spasmes infantiles, mais aucune étude
controlée ne I’a prouvé [22]. L’expérience japonaise montre que le zonizamide est efficace chez
un tiers des patients (20 a 38%) [23]. Un travail récent a indiqué que 5 sur 25 patients présentant
des spasmes infantiles avaient une réponse complete (clinique et électrique) et rapide au
zonisamide en une a deux semaines maximum, les doses ont varié de 8 a 32 mg/kg/jour [23]. Il

semble plus efficace pour les cas cryptogénique que symptomatiques.
Le zonisamide est généralement bien toléré (effets secondaires rares: hyperthermie
transitoire, troubles digestifs).
e. Topiramate
S’est montré efficace chez 4 sur 11 patients présentant des spasmes réfractaires, a une

dose allant jusqu’a 25 mg/kg/jour dans une étude réalisée par Glauser et al [21].

Mikael et al. ont rapporté que le topiramate a réduit la fréquence des crises chez 43% des

patients, cependant 29% se sont aggravés.

Les effets indésirables du topiramate sont: les troubles du sommeil, irritabilité, troubles
de I’équilibre, constipation, léthargie, polypnée, rash cutané. Ces effets secondaires ne doivent

pas limiter le traitement [21].
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f. Felbamate

Est considéré comme un traitement prometteur pour les SW pharmacorésistants.
Actuellement, il est clair que I'aplasie médullaire, considérée comme effet secondaire majeur a
ce traitement, n’affecte pas les patients prépuberes et par conséquent le Felbamate doit étre

recommandé en cas d’échec d’autres thérapeutiques [41].

g. Lamotrigine

Est un autre antiépileptique qui a montré une certaine efficacité dans le traitement des
spasmes infantiles, cependant aucun essai clinique contr6lé ne I'a prouvé [41]. La dose
habituelle de lamotrigine est de 6 a 10 mg/kg/jour. L’effet secondaire majeur est un rash
cutané, lié a une augmentation rapide des doses. Les recommandations est d’augmenter
lentement les doses sur une durée supérieure a deux mois pour atteindre la dose minimale
thérapeutique. Cette durée déminue la valeur du lamotrigine comme option thérapeutique
devant la sévérité des spasmes infantiles et la nécessité d’avoir un contréle le plus précocement
possible. Cependant, si la dose minimale est efficace, le lamotrigine est a recommander quand

les traitements standards sont inefficaces.

Le lamotrigine, rarement utilisée dans notre étude (6% des cas), n’a permis qu’un controle

partiel des crises.

2-3. Pyridoxine: vitamine B6

La dépendance a la Pyridoxine (vitamine B6) est une cause rare des spasmes infantiles.
Une dose d’épreuve de 100 mg pyridoxine en intraveineux doit étre administré si un doute

diagnostique reste apres I'analyse des antécédents, I’'examen clinique et la réalisation de I'IRM.

Une normalisation immédiate de I'EEG suggére une épilepsie pyridoxinodépendente.
Cependant, une administration de doses élevées de pyridoxine en per os pendant une longue

durée peut étre efficace chez certains patients qui n’ont pas de crises pyridoxine-dépendantes.
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Au Japon, la pyridoxine a forte dose est considéré le traitement de choix par plusieurs
neuropédiatres, méme avec un taux de réponse de 15% qui est inferieur a I’ACTH ou Vigabatrin,

vu l'innocuité du traitement [90].

Les effets secondaires (I’anorexie, I''irritabilité, les vomissements, Hépatopathie) sont
observés chez 40 a 70% et disparaissent a I'arrét du traitement ou a la diminution des doses

[90].

La pyridoxine, en dehors du Japon, est utilisée par un petit nombre de centres, mais vu
son innocuité, il semble raisonnable d’administrer pendant 1 a 2 semaines, une dose d’épreuve

de 100 a 400 mg de pyridoxine avant de commencer autres traitements.

Ce traitement n’a été administré a aucun de nos patients puisqu’il n’est pas encore

commercialisé au Maroc.
En conclusion
Il n’y a pas de consensus pour le traitement du SW [91], ceci est attribué a:

- La plupart des études cliniques sont rétrospectives. Les études prospectives
controlées sont rares, souvent effectuées sur un nombre limité de patients hétérogenes.
- Les critéres d’inclusion et d’évaluation varient d’une étude a I'autre.
- Les doses ne sont pas standards.
- Une évaluation a court terme et non a long terme.
Les associations thérapeutiques semblent donc un compromis judicieux, d’autant plus
gu’a l'initialisation du traitement, la catégorie du SW et a fortiori son étiologie ne sont pas

toujours déterminées.




Syndrome de West - A propos de 32 cas-

3- Autres aspects de la prise en charge

* Neurochirurgie:
La résection corticale est une option thérapeutique chez les patients pharmacorésistants
et qui présentent une lésion localisée telle qu’une dysplasie corticale focale, porencephalie, ou
tubers scléreux. La sélection des candidats appropriés pour la chirurgie est plus difficile dans le

syndrome de West du fait de sa nature généralisée [41].

La détection des Iésions corticales focales et multifocales est rendue facile par I'imagerie
en particulier fonctionnelle (SPECT et PET) [19]. Ces lésions sont fréquemment associées aux
zones épileptogénes. La localisation des lésions doit étre concordante avec la localisation des

anomalies électriques critiques ou intercritiques avant de procéder a la chirurgie [19].

La chirurgie doit étre proposée précocement pour les SW réfractaires aux traitements
médicamenteux, avant que s’installe I’encéphalopathie épileptique. Parfois, la résection
chirurgicale du tissu anormal et épileptogénes en cas de lésions corticales diffuses rebelles
(lissencéphalie, pachygyrie, hémimégalencéphalie) permet des résultats assez favorables sur le
contréle des crises et le développement cognitif (controle des crises obtenu chez 50 a 60% des

patients) [19, 20, 41].
Aucune de nos observations n’avait cette forme de prise en charge.

= Le régime cétogéne
C’est une option a prendre en considération en cas d’échec thérapeutique (épilepsies
pharmacorésistantes). Deux études rétrospectives récentes de 40 patients, ont montré que ce
régime pourrait contréler 20 a 35% des spasmes résistants aux autres traitements [92,93]. La
majorité des patients tolérent trés bien ce régime, mais des effets secondaires sont possibles

comportant : lithiases rénales, gastrite, hyperlipidémie et reflux gastroesophagien [92,93].
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* Les immunoglobulines intraveineuses a forte dose
Ce traitement s’est montré utile: Ariizumi et al. [94] ont rapporté que la totalité des six
enfants qui avaient un SW cryptogénique, avait une rémission compléte, contre seulement un
des 5 symptomatiques. Les doses des immunoglobulines variaient d’une dose de 100 a 200
mg/kg administrée tous les 2 a 3 semaines a 400 mg/kg/jour pendant 5 jours successifs. Bien
que les données sont tres limitées (I’efficacité n’est pas prouvé, la durée et la dose ne sont pas
définis), les immunoglobulines peuvent étre considérées comme option chez les patients

résistants aux autres traitements médicaux.

= Psychologie:
Le soutien apporté aux parents et surtout une prise en charge spécialisée de la relation
parents-enfant malade est cruciale dans le syndrome de West. Elle semble avoir une influence

sur le pronostic a long terme notamment cognitif et psychomoteur [95].

= Rééducation :
Une fois le contrdle initial du SW obtenu, plusieurs aspects rééducatifs doivent étre pris

en charge afin d’améliorer le pronostic a long terme notamment cognitif et psychomoteur.

e Les capacités relationnelles de I’enfant :
Il faut lui donner les aides et les moyens nécessaires pour sortir de ce qui’ est un

véritable syndrome autistique.

e Les acquisitions sensori-motrices :
L’amélioration des acquisitions psychomotrices (Tonus axial, préhension volontaire,
exploration des objets et gestuelle de jeu) s’échelonne de la simple rééducation psychomotrice a

la prise en charge plus spécialisée avec I'aide d’orthése.
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e Les acquisitions cognitives
L’amélioration des compétences cognitives, notamment dans le cadre des SW
tardifs (langage ; insertion en classe maternelle...) est une composante indispensable de la prise

en charge de ces enfants.
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CONCLUSION
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Le syndrome de West est encéphalopathie épileptique sévere du nourrisson, de pronostic
péjoratif. Le facteur pronostic majeur est I’existence d’une étiologie sous jacente. Notre étude de
32 cas de syndrome de West apporte des données similaires a la littérature puisque les spasmes
n‘ont été controlés que chez 60% des patients et 69% ont gardé un retard intellectuel et
psychomoteur. Ces mauvais résultats peuvent étre expliqués par la prédominance des formes
secondaires (69% des cas dont 36% des causes périnatales) et le diagnostic malheureusement
souvent fait en retard parce que les symptomes sont souvent mal interprétés, d’ou I'intérét de
I’éducation du corps médical et des parents pour une prise en charge efficace et précoce de ce

syndrome.

La fréquence des cas de West secondaires refléte le retard du développement des soins
pré, péri et postnataux. La prévention de ces formes secondaires reste le seul moyen efficace

pour réduire I'occurrence de cette encéphalopathie épileptique maligne.

Sur le plan thérapeutique, il n’y a pas de consensus sur le médicament de choix, les
doses et la durée du traitement [94]. D’autres études prospectives controlées s’averent

nécessaires pour établir un schéma thérapeutique optimal.

La progression des connaissances sur la maturation cérébrale, les étiologies, les
mécanismes et les causes génétiques des épilepsies catastrophiques facilitera le développement

d’interventions pharmacologiques plus efficaces.

La création d’établissements spécialisés dans la région Tensift elhaouz, représente une
solution indispensable pour accueillir ces enfants, afin de compléter leur maturation

psychoaffective et d’assurer une certaine activité éducative, sociale et méme professionnelle.

-110 -



Syndrome de West - A propos de 32 cas-




Syndrome de West - A propos de 32 cas-

RESUME

Le syndrome de West est une encéphalopathie épileptique sévére spécifique du nourrisson caractérisée par la
triade: spasmes infantiles, régression psychomotrice et hypsarythmie. Il affecte la moitié des enfants qui présentent
une épilepsie sévere. Le but de Ce travail est d’étudier son profil épidémiologique, clinique, thérapeutique, évolutif et
pronostique. Cette étude a analysé 32 dossiers, colligés au service de Pédiatrie A au CHU Mohamed VI durant une
période de quatre ans et demi. Les premiers spasmes sont survenus avant la premiére année dans 91% des cas, avec
une prédominance masculine. Le délai diagnostique était de 4 a 36 mois. Les spasmes en flexion ont constitué le type
sémiologique le plus fréquent chez nos patients (81%). Le retard intellectuel et psychomoteur antérieur aux spasmes
a été rapporté chez 56% et la régression psychomotrice chez 34% des cas. Les troubles du tonus ont été observés chez
62.5 %. L’électroencéphalogramme a montré une hypsarythmie dans 55% et une suppression burst dans 3% cas. La
neuroimagerie a objectivé une atrophie cortico-souscorticale dans 54%. Les cas symptomatiques ont représenté la
catégorie la plus fréquente (65%). Le valproate de sodium, la corticothérapie orale et le vigabatrin étaient les
principaux traitements utilisés. Le contrdle total des spasmes a été obtenu dans 60%, cependant une amélioration du
développement psychomoteur n’a été observée que chez 31% des patients. Deux patients ont évolué vers un
syndrome de Lennox Gastaut. Nos résultats sont similaires aux données de la littérature, le pronostic défavorable chez
nos patients peut étre lié essentiellement a la fréquence des formes symptomatiques d’une part, au retard diagnostic,
et a I'insuffisance de la prise en charge psychosociale d’autre part. D’autres recherches et études sur le plan
thérapeutique et physiopathologique ainsi que I’amélioration de la prise en charge psychosociale s’avérent nécessaires
pour améliorer le pronostic de ces enfants, leur qualité de vie et celle de leurs parents.

Mots clés: Syndrome de West; Spasmes infantiles; Hypsarythmie; Retard psychomoteur; Corticothérapie; Vigabatrin.
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Summary

The West's syndrome is a specific grave epileptic encephalopathy of the nursling
characterized by the three elements: infant spasms, psychomotor regression and a
hypsarrynthmic intercritical pattern. It affects the half of the children who present grave epilepsy.
The purpose of this descriptive retrospective study is to emphasize its epidemiological, clinical,
therapeutic, evolutive and prognostic profile. It is about 32 cases collected at the department of
Pediatrics A at the UHC Mohamed VI during four year and a half. The age at the beginning varies
from 1 day of life to 3 year with male predominance. The diagnosis has realized with delay from
4 to 36 months. 81% had flexor spasms. 56% had intellectual and psychomotor delay previous to
the spasm, a psychomotor regression has concerned 34%. The disorders of the tonus have been
noticed in 62.5%. The intercritical EEG showed a hypsarrynthmia in 55%, burst suppression in 3%
of the cases. The neuro-imaging visualized cortico-subcortical atrophy in 54%. Symptomatic
case represented the most frequent type (65%). The main therapeutic means used are VPA, oral
steroids, vigabatrin. The total control of the spasms has been arrived at in 60%. 31% recovered
their psychomotor state after treatment whereas 69% kept a psychomotor and intellectual
delayed state. Autistic syndrome has been noticed in one patient who presents a tuberous
sclerosis complex. Two patients evolved towards Lennox Gastaut syndrome, and one other
towards partial epilepsy of the left hemi-corpus. Our results are similar to the data of the
literature; the unfavourable prognosis in our patients may depend particularly on the frequency
of symptomatic forms, on the hand, to the diagnostic delay, the absence of therapeutic
consensus and the insufficiency of the psychosocial management on the other hand. Other
researches and studies about the therapeutic and physiopathologic fields as well as the
improvement of the psychosocial management are necessary to improve the prognosis of these
children, their quality of life and this of their parents.

Keywords: West syndrome; Infantile spasms; Hypsarrythmia; Psychomotor retardation; steroids;
vigabatrin.
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FICHE D’EXPLOITATION DU SYNDROME DE WEST:

I- Identité :
* age * sexe * consanguinité : ouid nonO
II- Antécédents :

* personnels :

grossesse : suivie : ouid non O - pathologie gestationnelle : non O oui O type:

accouchemhement : médicalisé ouid non O

accouchemhement : médicalisé ouid non O

SNN : oui O non O - traumatisme obstétrical : non O ouiO

- abcés cérébral du NNé -convulsion fébrile : ouic nono - méningite : oui O non O
- encéphalopathie : non O oui O type @..oooiviiiiiiiiiiiieieeen
- développement psychomoteur avant les crises:........................

- autres pathologies associées : -trisomie21 ouiO non O - Malformation: ouid non O

* familiaux

épilepsie dans la famille : NoN O OUI Do,
- cas similaires : [T o T o 10 I PRSP

Ill- Caractéristiques des crises :

* Déroulement des crises : en flexion : ouid non O en extension : ouid non O mixte : ouid
non O symétrique : O  asymétriques : O

* facteurs déclenchants: non O ouiO - sommeil : nono oui O
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* autres types de crises : partielles : O généraliséé : O

*Délai entre les crises et I’apparition des spasmes

* retard mental : non O ouiO * régression psychomotrice : non 0 oui O
* troubles du comportement : non O ouiO

IV- Examen clinigue:

-poids : taille : périmétre cranien :

- dysmorphie :

- Examen dermatologique :

* tache café au lait: non O ouiO * angiomes : nonO oui O

* macules achromiques : hon O ouid * cicatrice frontale : non O oui O

— Examen ophtalmologique / FO .. .o
- Examen neurologique :

* déficit moteur:  non 0O ouiO

* ex psychomoteur : normal O anormal O type d’anomalie :....................l

V - Electroencéphalogramme :

VIII- Traitement antiépileptique :

1- monothérapie premiere intention: nond oui O

- médicament :.................. - posologie :............ - durée :......
2- bithérapie en 2eme intention : non O oui O
- médicament :.................. - posologie :............ - durée :......

3- bithérapie d’emblée : nhon O ouiO
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- médicament :.................. - posologie :............ - durée :......

4- trithérapie : non O ouid

- médicaments @.................. - posologie : ......... -durée: ............

IX- Corticothérapie: NON O oul O

* médicaments @................ * posologie :......... “durée :............

* contrble des crises : total O partiel O nul O

Y i £ Y Yo 4 Lo - Ul S

x- Evolution :

* controle des crises : total O partiel O nulc

* type de la crise persistant : ..................

* tolérance au traitement : - bonne O - mauvaise O : - effets secondaires :............

Xl- Evolution psychomotrice et intellectuelle :...........cooeniniiiieiiii e e
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Classification des épilepsies et des syndromes épileptiques

Epilepsies et syndromes épileptiques focaux :

ldiopathiques:

Epilepsie bénigne de I’enfant a paroxysmes rolandiques
Epilepsie bénigne de I’enfant a paroxysmes occipitaux
Epilepsie primaire de la lecture

Symptomatiques:

Epilepsie lobaire (temporale, frontale, occipitale, pariétale) ou liée a une agression
cérébrale

Epilepsie partielle continue progressive chronique de I’enfant (syndrome de Kojewnikow).
Cryptogéniques.
Epilepsie selon le foyer (temporal, frontal, occipital, pariétal) mais sans évidence

d’une agression cérébrale

Epilepsies et syndromes épileptiques généralisés
ldiopathiques:
Convulsions néonatales familiales bénignes
Convulsions néonatales bénignes
Epilepsie myoclonique bénigne du nourrisson
Epilepsie-absence de I’enfant
Epilepsie-absence juvénile
Epilepsie myoclonique juvénile
Epilepsie avec crise grand-mal du réveil
Autres épilepsies généralisées idiopathiques non définies ci-dessus
Cryptogéniques ou symptomatique:

Syndrome de West
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Syndrome de Lennox-Gastaut

Epilepsies avec des crises myoclonoastatiques (syndrome de Doose)
Epilepsies avec absences myocloniques

Symptomatiques:

Sans étiologie spécifique

- Encéphalopathie myoclonique précoce

- Encéphalopathie épileptique infantile précoce avec suppression burst (syndrome
d’Ohtahara)

Avec étiologie spécifique
- Epilepsie myoclonique progressive

- Divers

Epilepsies dont la nature (focale ou généralisée) reste
indéterminée :
Syndromes spéciaux :

Crises situationnelles

Crises [solées ou état de mal isolé
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