LIGNES DIRECTRICES DE PRATIQUE CLINIQUE POUR LA GESTION DE L'EPILEPSIE

POUR LES PRESTATAIRES DE SOINS DE SANTE:
INFORMATIONS SUR LES SPASMES INFANTILES

QUE SONT LES SPASMES INFANTILES (SI)?

Les Sl sont une forme rare mais grave d'épilepsie qui se caractérise par des
mouvements brusques des membres appelés « spasmes ». Les spasmes
commencent généralement au cours de la premiére année de vie, lorsque le
bébé a entre 3 et 8 mois et dans presque tous les cas, ils apparaissent avant
I'age de 3 ans'2. Il est courant que les Sl soient diagnostiqués a tort comme des
réflexes de sursaut normaux ou des coliques. L'incidence des Sl varie de 2 a 3,5
cas pour 10 000 naissances vivantes'34,

Les S| sont souvent observés chez les enfants atteints du syndrome de West,
une encéphalopathie épileptique qui s'accompagne d'une régression neuro-
développementale et d'une déficience cognitive'. L'électroencéphalogramme
interictal (EEG) montre souvent une hypsarythmie, un schéma irrégulier de
haute amplitude de l'activité cérébrale'3>. Si les spasmes et I'hypsarythmie ne
peuvent étre contrélés, I'enfant peut continuer a souffrir d'épilepsie chronique
sévere et d'un retard cognitif a vie®. Les spasmes eux-mémes disparaissent
généralement avant I'dge de 5 ans, mais le retard cognitif persiste, et I'enfant
développe souvent d'autres formes de crises pharmacorésistantes, comme
celles du syndrome de Lennox-Gastaut®. La recherche a révélé qu'entre 9 et 35

% des enfants atteints de Sl ont également un trouble du spectre de l'autisme?®,

COMMENT RECONNAITRE LES SPASMES INFANTILES?

Les Sl sont subtils et passent souvent inapercus, car ils ont tendance a se produire
pendant moins de 5 secondes’. La plupart des crises impliquent une levée et/ou
une extension du bras, une flexion a la taille, des clignements des yeux écarquillés

ou une chute de la téte’. Les S| se produisent généralement en séries et se
produisent souvent au réveil ou pendant les premiéres phases du sommeil, bien
qu'ils puissent étre présents a d'autres moments?.

QUELLES SONT LES CAUSES SOUS-JACENTES DES SPASMES INFANTILES?

Les SI ont une grande variété de causes. Certains cas de S| peuvent étre
attribués a des anomalies chromosomiques et a des mutations génétiques, y
compris des mutations des genes CDKL5, ARX et DCS2. De nombreux enfants
atteints de Sl ont également une maladie génétique appelée sclérose tubéreuse
complexe, qui résulte de mutations des génes TSC1 et TSC2 et entraine des
malformations cérébrales?>. D'autres étiologies connues des Sl comprennent le
syndrome de I’X fragile, la dysplasie corticale focale et le syndrome de Down>’.
Les SI peuvent également étre développées en raison d'une infection, d'un
accident vasculaire cérébral, de lésions hypoxiques-ischémiques ou d’anoma-
lies métaboliques?®. Dans le cas des Sl cryptogeénes, il n'y a pas de cause sous-ja-
cente ou détectable3.

COMMENT LES SPASMES INFANTILES SONT-ILS DIAGNOSTIQUES?

Si un parent soupgonne que son enfant est atteint de Sl, il est suggéré que les
spasmes soient filmés et montrés a un clinicien pour déterminer si les mouve-
ments sont réellement des spasmes?. Un EEG est alors prescrit, et I'enfant recoit
un diagnostic de Sl si un EEG démontre une hypsarythmie>’. Le clinicien peut
également suggérer de faire une imagerie par résonance magnétique (IRM) du
cerveau de l'enfant pour identifier les étiologies potentielles?. La surveillance
pré-symptomatique a I'aide de I'EEG a été recommandée chez les enfants « a
risque » dans le but de prédire I'apparition des S| et de commencer un traite-
ment précoce.

OPTIONS DE TRAITEMENT

@ Lors du diagnostic des S|, le vigabatrin, un
médicament anti-épileptique, est
généralement prescrit en premiére ligne de
traitement dans le but d'arréter les crises et
d'éliminer I'hypsarythmie3>. En cas d’échec
du traitement par le vigabatrin,
I'hormonothérapie, y compris les injections
de corticotrophine (ACTH) ou de
prednisolone (stéroides oraux), est utilisée
comme deuxiéme ligne de traitement?3.

¢ La recherche indique que la polythérapie
peut également offrir des avantages
importants aux patients atteints de S| pour
contrdler les crises, en particulier le
vigabatrin associé a la prednisolone’?.

& Sil'enfant a des S| pharmacorésistants,
d'autres options de traitement, telles que la
chirurgie du cerveau ou un régime
cétogene, doivent étre envisagées?.

¢ Un diagnostic et un traitement précoces
sont impératifs, car les crises sont souvent
associées a de mauvais résultats a long
terme sur le plan neurodéveloppemental et
a une déficience cognitive?58. De plus, un
traitement plus précoce des S| peut
contribuer a réduire le recours aux soins de
santes.
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Visitez ontarioepilepsyguidelines.ca pour en savoir plus
sur les soins et les options de traitement de I'épilepsie



