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Traduction: Rudolf Schlaepfer, La Chaux-de-Fonds

Fallvorstellung

In der 2. Primarklasse fallt dem Lehrer auf,
dass Hans - ein an sich guter und phantasie-
voller Schiiler - wiederholt wahrend kurzen
Momenten abwesend scheint und nicht auf-
passt. Den Eltern ist nichts aufgefallen. Die
korperliche Untersuchung ist unauffallig.

Frage 1

Sie vermuten eine Absencen-Epilepsie und
mochten den Fall elektroenzephalogra-
phisch abklaren. Ist bei Nachweis im EEG
einer klassischen Absencen-Epilepsie eine
bildgebende Diagnostik indiziert? Geben
Sie bitte eine «JA-NEIN»-Antwort und die
diesbezligliche Begriindung an.

Frage 2
Die Elektroenzephalographie fallt bei Hans
normal aus. SchlieBt dieses Resultat eine

FMH-Quiz / Quiz FMH

klassische Absencen-Epilepsie aus? Geben
Sie bitte eine «JA-NEIN»-Antwort und die
diesbeziigliche Begriindung an.

Frage 3

Die Diagnose Absencen-Epilepsie wird bei
Hans definitiv ausgeschlossen. Was vermu-
ten Sie nun? Geben Sie bitte 2 mdgliche
Ursachen fir die auffalligen, vom Lehrer
beobachteten Episoden an.

Présentation du cas

Dans une deuxiéeme classe primaire I'en-
seignant remarque que Jean - par ailleurs
bon écolier et plein de fantaisie - parait sou-
vent, pendant de courts moments, absent et
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ne pas faire attention. Les parents n’ont rien
remarqué. Uexamen physique est normal.

Question 1

Vous soupgonnez un Petit Mal et vous
souhaitez investiguer cette situation par un
électroencéphalogramme. La mise en évi-
dence par I'EEG d’un Petit Mal classique est-
elle une indication a effectuer une imagerie
médicale? Veuillez donner une réponse
«OUI-NON» en indiquant les motifs.

Question 2

Chez Jean I'électroencéphalogramme s’a-
vere normal. Ce résultat exclut-il un Petit
Mal classique? Veuillez donner une réponse
«OUI-NON» en indiquant les motifs.

Question 3

Le diagnostic d’un Petit Mal est définitive-
ment écarté chez Jean. Que soupgonnez-
vous maintenant? Indiquez deux causes
possibles pour les épisodes suspects ob-
servés par I'enseignant.
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Antwort 1

NEIN. Die klassische Absencen-Epilep-
sie — auch Absencen-Epilepsie des Schulal-
ters genannt - ist eine genetisch determi-
nierte (idiopathische), generalisierte Erkran-
kung des Zentralnervensystems. Hirnana-
tomische Veranderungen sind in der Regel
nicht vorhanden, weshalb sich Schadel-CT
oder -MRI eriibrigen. Bei Patienten wurden
wahrend Absencen funktionelle Verande-
rungen im Hirn-PET nachgewiesen (diffuse
Zunahme des Glucose-Umsatzes).

Antwort 2

JA, da eine normale Elektroenzephalogra-
phie mit normaler Hyperventilationsreaktion
bei dieser Epilepsieform selten vorkommt.

Antwort 3
e verhaltensbedingte Aufmerksamkeits-
schwankungen

e partiell-komplexe epileptische Anfélle
Réponses

Réponse 1

NON. Le Petit Mal classique - appelé aussi
Petit Mal de I'dge scolaire - est une maladie
généralisée du systéme nerveux central gé-
nétiquement déterminée (idiopathique). On
ne trouve en principe pas d’anomalies ana-
tomiques du cerveau, raison pour laquelle un
CT-scan ou une IRM sont inutiles. Chez cer-
tains patients on a pu mettre en évidence,
pendant les absences, des anomalies fonc-
tionnelles au PET cérébral (augmentation
diffuse du métabolisme du glucose).

Réponse 2

OUl, un électroencéphalogramme normal
avec une réaction normale lors de I'hy-
perventilation étant trés rare dans cette
forme d’épilepsie.

Réponse 3

e fluctuations de I'attention d’origine com-
portementale

® crises épileptiques partielles complexes

Kommentar

Die Absencen-Epilepsie des Schulalters ist
mit 10% eine der haufigsten Epilepsieformen
in der Padiatrie. Bei 30% der Betroffenen tre-
ten im Verlauf generalisierte Krampfanfalle
hinzu (vor allem wenn die Behandlung nicht
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Haufigkeit

1: 1000 - 10000 Kinder, Madchen etwas haufiger

Synonyme

Klassische Absencen-Epilepsie, Pyknolepsie

Erkrankungsalter

5.-12. Lebensjahr

Atiologie

Auf genetischer Basis (idiopathisch)

Klinik

Taglich viele, nicht-konvulsive Anfalle
von wenigen Sekunden Dauer

Anfallsformen

Komponenten

Einfache Absencen (nur Bewusstseinspausen) Absencen
mit Begleitsymptomen (komplexe Absencen) wie Kloni,
Automatismen sowie tonische, atonische oder vegetative

EEG

Korrelation der Anfalle mit typischer 3Hz Spike-Waves

Differentialdiagnose

Friihkindliche Absencen
Myoklonische Absencen
Juvenile Absencen

Therapie

Valproat, ev. auch Lamictal, Ethosuximid oder Topiramate

Prognose

Prognose recht giinstig, 90% der behandelten Kinder
bleiben spater ohne Antiepileptika anfallsfrei

Tabelle 1: Steckbrief der Absencen-Epilepsie des Schulalters

Merkmale Verhaltensbedingte Auf- Partiell-komplexe  Absenzenepilepsie
merksamkeitsschwankungen Anfille

Alter Schulalter jedes Alter 5-15 Jahre

Beginn allmahlich allmahlich abrupt

Ende abrupt allmahlich abrupt

Aura nein ja nein

Dauer mehrere Minuten 1-3 Minuten <30 Sekunden

Unterbrechbar | ja, prompt nein nein

Postiktaler nein ja nein

Zustand

Erinnerung ja manchmal nein

an Ereignis

Neurostatus | normal normal normal
bis pathologisch

EEG normal fokale Verlangsam- | generalisierte 3 Hz
ung, epileptiforme Entladungen,
Entladungen insbesondere bei
(oft bei Schlafrigkeit, | Hyperventilation
im Schlaf)

Schadel-MRI | normal evtl. umschriebene | normal
Veranderungen

Tabelle 2: Differentialdiagnose des starren Blickes

adaquat ist). Typischerweise sind es Auf-
wach-Grand-Mal-Anfalle. Antiepileptika der
1. Wahl sind Valproat, Lamotrigin oder Etho-
suximid. Meist geniigt eine Monotherapie
und iber 90% der betoffenen Kinder bleiben
spater auch ohne Antiepileptika anfallsfrei.
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Medikamente der 2. Wahl (Clobazam, Clo-
nazepam, Phenobarbital, Topiramat) kon-
nen zusatzlich gegen Grand-Mal-Anfallen
oder Myoklonien eingesetzt werden. Bei
Anwendung von Carbamazepin, Gabapen-
tin, Tiagabin oder Vigabatrin wurde in der
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Literatur eine Zunahme der Absencen be-
schrieben. Die Behandlung sollte friihestens
nach 2-jahriger Anfallsfreiheit und bei Vor-
liegen eines normalen EEGs tber mehrere
Monate ausgeschlichen werden. Auf Grund
einer anderen Prognose sollte differentialdi-
agnostisch bei friihem bzw. spatem Beginn
der Absencen (vor 5. Lebensjahr, nach 12.
Lebensjahr) an eine friihkindliche bzw. eine
juvenile Absencen-Epilepsie gedacht wer-
den. Beide Formen sind haufig mit Grand-
Mal-Anfallen vergesellschaftet und schwie-
riger medikamentds zu behandeln. Auch zu
erwahnen sind die oft therapierefraktaren
myoklonischen Absencen (Beginn um den
Schuleintritt) mit rhythmischen, bilateralen
Schultermyoklonien.

Kommentar zu Antwort 1

Einige wichtige Merkmale der Absencen-
Epilepsie des Schulalters sind in Tabelle 1
zusammengefasst. Die betroffenen Kinder
sind vor Beginn der Absencen hirngesund.
Bei friihkindlichen Absencen oder myoklo-
nischen Absencen ist die psychomotorische
Entwicklung oft schon vor dem Anfallsbe-
ginn verlangsamt.

Kommentar zu Antwort 2

Die typischen EEG-Zeichen wahrend einer
Absence sind generalisierte 3Hz Spike-Wave
Entladungen, meist von wenigen Sekunden
Dauer. Absencen konnen durch Hyperven-
tilation ausgelost werden (im EEG-Labor,
aber auch in der Sorechstunde!). Sind auch
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wahrend mindestens 3 Minuten dauernder
Hyperventilation keine typischen Entla-
dungen zu erkennen, ist eine klassische
Absencen-Epilepsie eher unwahrscheinlich.
Entladungen kirzer als 2 Sekunden werden
vom Beobachter kaum wahrgenommen und
konnen verpasst werden. Daher machen
auch unter medikamentdser Behandlung
regelmassige EEG-Kontrollen Sinn, um kurz-
dauernde epileptiforme Entladungen nicht
zu verpassen. Ein normales EEG schliesst
aber eine partiell-komplexe (also fokale)
Epilepsie nicht aus. Bei anhaltendem Ver-
dacht auf Bewusstseinsveranderungen we-
gen partiell-komplexen Anfallen sollte die
Diagnostik durch ein Schlaf-EEG oder ein
Langzeit-EEG erganzt werden.

Kommentar zu Antwort 3

Abschweifen in den Gedanken und «Tagtrau-
mereieny sind haufige Beobachtungen im
Schulzimmer, wahrend dem Epilepsien bei
etwa 1% aller Kinder auftreten. Der Begriff
«Absencen» wird in der Umgangssprache
oft fir alle Arten von Aufmerksamkeits-
schwankungen angewendet. Tabelle 2 zeigt
die Unterschiede und Gemeinsamkeiten
von verhaltensbedingtem Starren, partiell-
komplexen Anféllen sowie generalisierten
epileptischen Absencen. Sind zusatzlich
Storungen des Verhaltens, des Antriebes,
der Wahrnehmung oder der Merkfahigkeit
vorhanden, konnte eine Aufmerksamkeits-
defizit-Storung (ADS) vorliegen.
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Commentaire

Le Petit Mal de I'dge scolaire est I'une des
formes les plus fréquentes (10%) d’épilepsie
en pédiatrie. Chez 30% des enfants at-
teints apparaissent a un certain moment
des convulsions généralisées (surtout si
le traitement n’est pas adéquat). Typique-
ment ce sont des crises de Grand Mal au
réveil. Les antiépileptiques de premier choix
sont I'acide valproique, le lamotrigine ou
I'éthosuximide. Généralement une mono-
thérapie est suffisante et 90% des enfants
restent sans crises méme aprés larrét
des antiépileptiques. Des médicaments de
deuxieme choix (clobazam, clonazepam,
phénobarbital, topiramate) peuvent étre
ajoutés pour le traitement de crises de
Grand Mal ou de myoclonies. Dans la
littérature, on mentionne une augmenta-
tion des crises lors de I'administration
de carbamezapine, gabapentine, tiagabine
ou vigabatrine. Le traitement ne devrait
étre interrompu que progressivement, sur
plusieurs mois, aprés deux ans sans crises
et la normalisation de 'EEG. Le pronostic
étant différent en cas d’apparition précoce
ou tardive des absences (avant la cinqui-
eme année ou apres la douzieme année),
il faut penser a une forme infantile ou ju-
vénile de Petit Mal. Les deux formes sont
fréquemment associées a des crises de
grand Mal et leur contrle médicamenteux
est plus difficile. A signaler également les
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absences myocloniques, débutant a I'age
de la scolarisation, souvent résistantes au
traitement, caractérisées par des myoclo-
nies rythmiques, bilatérales des épaules.

Commentaire a la réponse 1

Les caractéristiques importantes du Petit
Mal de I'dge scolaire sont résumées dans
le tableau 1. Les enfants touchés ont un
dévelopement normal avant le début des
absences. Lors de Petit Mal de la petite
enfance et d’absences myocloniques le
développement psycho-moteur est souvent
ralenti déja avant le début des crises.

Commentaire a la réponse 2

Des décharges pointes-ondes 3Hz, ne du-
rant souvent que quelques secondes, sont
la manifestation typique a 'EEG du Petit
Mal. On peut provoquer des absences par
hyperventilation (dans le laboratoire EEG,
mais aussi en consultation!). Si méme
lors d’une hyperventilation de 3 minutes
n‘apparait aucune décharge typique, un
Petit Mal classique est trés peu probable.
Des décharges d’'une durée de moins de
2 secondes ne sont guére remarquées par
I’observateur et peuvent échapper. a notre
attention. Des controles réguliers de I'EEG
méme sous traitement sont donc justifiés
pour ne pas manquer des décharges épilep-
tiques de courte durée. D’autre part un EEG
normal n’exclut pas une épilepsie partielle
complexe (donc focale). Si la suspicion de
troubles de la conscience dus a des crises
complexes partielles persiste, le diagnostic
devrait étre précisé par un EEG pendant le
sommeil ou un EEG de longue durée.

Commentaire a la réponse 3

Se perdre dans ses pensées ou «étre dans la
lune» sont des observations fréquentes dans
une salle de classe, alors que des épilepsies
ne sont observées que chez environ 1% des
enfants. Le terme «absencey est utilisé dans
la langue de tous les jours pour toutes sortes
de manque d’attention. Le tableau 2 énumere
les différences et les points communs entre
le regard fixe d’origine comportementale,
les crises partielles complexes et le Petit
Mal généralisé. Si en plus on constate des
troubles du comportement, des pulsions
ou de la perception, il pourrait s’agir d’'un
trouble déficitaire de l'attention (TDA-H).
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Fréquence

1:1000-10000 enfants, filles un peu plus fréqguemment

Synonymes

Petit Mal absence classique, pycnolepsie

Age d’apparition 5-12 ans

Etiologie

génétique (idiopathique)

Clinique

crises journaliéres, fréquentes, non convulsives

Formes de crises

absences simples (perte de connaissance), absences
avec symptdmes associés (absences complexes) tels des
clonies, des automatismes ainsi que des composants
toniques, cloniques, végétatifs

EEG corrélation des crises avec des pointes-ondes 3 Hz typiques

Diagnostic différentiel

absences de la petite enfance
absences myocloniques
absences juvéniles

Traitement valproate, éventuellement lamictal, éthosuximide
ou topiramate
Pronostic favorable, 90% des enfants traités restent

sans crises apres arrét du traitement antiépileptique

Tableau 1: fiche signalétique du Petit Mal de I'age scolaire

Caractéristique

Fluctuations de I'attention

Crises partielles

d’origine comportementale complexes
Age age scolaire tout age 5-12 ans
Début progressif progressif abrupt
Fin abrupte progressive abrupte
Aura non oui non
Durée plusieurs minutes 1-3 minutes <30 secondes
Se laisse oui, immédiatement non non
interrompre
Etat post-critique | non oui non
Souvenir oui certaines fois non
de I'épisode
Status normal normal normal

neurologique

ou pathologique

EEG normal

ralentissement focal
décharges épilep-
tiques (souvent

lors de I'endormis-
sement ou durant

le sommeil)

décharges épilep-
tiques générali-
sées a 3 cycles
par seconde, en
particulier lors
d’hyperventilation

Tableau 2: Diagnostic différentiel du regard fixe
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