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Introduction

m Epilepsie et neuropsychologie
» Homunculus sensori-moteur, plasticite¢ hemispherique
pour le langage dans 1" enfance, role du lobe temporal-
hippocampe dans la meémoire, specialisation
hémispherique

m [’ évaluation neuropsychologie comme mode
d’ investigation clinique dans 1" épilepsie de 1" enfant

» Objectifs diagnostiques, thérapeutiques, cognitifs
» Evaluation, profils cognitifs, orthopedagogie




Plan du cours

m |[cre partie
» LLa neuropsychologie
» LLa neuropsychologie chez 1" enfant
» L épilepsie
» La neuropsychologie de 1" enfant épileptique

m Impact cognitif
m [mpact scolaire

m 2ieme partie
» L évaluation neuropsychologique
» Résultats de la chirurgie
» Cas cliniques




[La neuropsychologie

m Objet

» Discipline qui etudie les perturbations cognitives et
emotionnelles de méme que les desordres de la
personnalite provoques par une leésion ou un
dysfonctionnement du cerveau

m Fonctions cognitives

» Langage, attention, memoire, fonctions praxiques et
visuo-spatiales, fonctions executives

m Bases neuroanatomiques

» Elles sont supportees par des régions anatomiques
différentes




[La neuropsychologie
m Bases neuroanatomiques




[La neuropsychologie mfantile

m Historique

» s est développée plus tardivement que celle de
|” adulte

» au debut, transposition des connaissances acquises
’ r o r _r
chez 1" adulte cerebro-lese

» fin des années 60, normalisation auprées d’ enfants
des tests utilisés chez 1" adulte cérébro-1ésé

» fin des années 80, premiers tests adaptes a la realite
de 1" enfant




[La neuropsychologie mfantile

m Maturation et plasticite cercbrale

» Acquisitions selon 1" ordre prédéfini par la maturation
cerebrale

» Enfance, période ou le cerveau est le plus apte a récuperer

m [atéralisation et localisation des fonctions

» La latéralisation cérébrale n” est pas aussi statique et définitive
chez I” enfant que chez 1" adulte

» La localisation des fonctions n” est pas permanente chez
1" enfant (Wulfeck et al, 1991; Marchman et al, 1991)




Neuropsychologie intantile

m Spccificite
» Il ne s’ agit pas de transposer les données de la
neuropsychologie adulte et de les appliquer a 1" enfant

» Le plus important n” est pas d’ établir les corrélations anatomo-
cliniques mais plutot d” identifier les déficits et les fonctions
preservees

m Objectif
» Mettre en relief les fonctions preservees

» suggerer des strategies de compensation

» orienter les interventions pedagogiques et ¢ducatives




L" épilepsie

m Définition

» Résulte du dysfonctionnement d” un ensemble de
cellules cerebrales organisees en reseaux plus ou

moins complexes (crise epileptique/ anomalies
EEG).

» Représente 1" une des affections neurologiques les
plus fréquentes dans 1" enfance:
m 2 a 3% de la population
m De¢but entre 0 et 12 ans pour la moitie€ des cas

m 4000 nouveaux cas chaque année parmi les moins de 10
ans dont 1000 epilepsies rebelles et 2000 en échec scolaire

m 3ime cayse d’ intervention du médecin scolaire (étude EPI
VdM 2006)




Les épilepsies de " enfant

m Les formes d’ épilepsie de 1" enfant sont trés nombreuses:

— Grande variabilité en fonction de 1" 4ge d” apparition et de
|” expression clinique
— Classees en categories* :
» Selon leur étiologie: Epilepsies idiopathiques vs non-idiopathiques
(symptomatiques ou cryptogeniques)
» Selon leur type: partielle ou gencralisce
» Selon leur localisation
» Par syndrome

* Commission on Classification and Terminology of the International League against
Epilepsy, 1989




Diagnostic d une épilepsie

m |[cre ctape: Faire decrire les evenements par les parents
et I” enfant

— Parents :

» Premier signe anormal
» Mode de debut, mode de fin

» Etat post-critique

— Enfant ;

» Signes initiaux +/- subjectifs
» Souvenirs




Diagnostic d une épilepsie

m Dylan
— Premiere crise 3 ans :
» Au revell, bruit de gorge
» Raideur
» Bavage

» Etait absent




Diagnostic d une épilepsie

m [ola
— Début 5 ans
— Episodes de ruptures de contact
— Pluriquotidiens
— Reécupération immediate

— Durée breve




Diagnostic d une épilepsie

m Kate
— Naissance a terme
— J1 : hypotonie, sursauts, mauvaise adaptation néonatale.




Diagnostic d une épilepsie

m Pierre
— 6 ans
— Crises nocturnes :
» Agitation
» Ne répond pas aux questions
» Mouvements bizarres

» Se rendort




Diagnostic d une épilepsie

m 2cme etape: identification du type de crises (traduction
de la semeiologie en langage medical)
— Crise generalisee
» CTCG
» Crise tonique

» Absence
» Myoclonies massives

— Crise partielle
» Localisation

— Inconnu ou plusieurs types de crise




Diagnostic d une épilepsie

m 3icme etape: Diagnostic du syndrome epileptique
— Age de debut
— Type de crises

» (Généralise
» Partiel

— EEG intercritique +/- critique
— Développement psychomoteur
— Examen neurologique
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Diagnostic d une épilepsie

m 4ieme ctape: La cause

« Epilepsie idiopathique : génétique
— Monogenique
— Multigenique

 Epilepsie non 1diopathique
— Malformation
— Leé&sion acquise
— Neurométabolique
— Inconnue




Diagnostic d une épilepsie

m 4ieme ctape: La cause

— IRM cérébrale anormale
» Malformation
» Anomalie de developpement
» Lésion acquise

— IRM céréebrale normale
» Petite malformation
» Canalopathie
» Autre maladie génetique
» Cause inconnue




Diagnostic d une épilepsie

m Sieme ¢tape: Prise en charge
— Evaluation du retentissement

m Sur la vie quotidienne
m Sur la scolarite++-++
m Sur la vie familiale

m Sur la vie professionnelle
— Objectifs de la prise en charge
» En terme de crise

» En terme de developpement




Les traitements

m 3 Traitements de 1" urgence :
— BENZODIAZEPINE (Clobazam : 0.05mg/kg en bolus V)
— PHENOBARBITAL : 15mg/kg en IVL
— PHENYTOINE : 15mg/kg en IVL

m 2 MAE de référence :
— Valproate (DEPAKINE) : Epilepsies généralisées
— Carbamazepine (TEGRETOL) : Epilepsies focales




Les traitements

m La chirurgie
— Epilepsie partielle
— Pharmacorésistante
m Apres un bilan pré-chirurgical
— EEG/vidéo prolongé
— IRM
— Imagerie fonctionnelle
— +/-steréoEEG

m But : déterminer la zone épileptogene




Les traitements

m Régime cetogene
m Stimulation du nerf vague

m Vitaminoth¢rapie




Les épilepsies de " enfant

m Les formes d” épilepsie de 1" enfant sont trés nombreuses:
— Grande variabilité en fonction de 1" 4ge d” apparition et de 1" expression
clinique

— Classees en categories* :

» Selon leur étiologie: Epilepsies idiopathiques vs non-idiopathiques
(symptomatiques ou cryptogeniques)

» Selon leur type: partielle ou genéralisee
» Selon leur localisation
» Par syndrome

* Commission on Classification and Terminology of the International League against Epilepsy, 1989




Les épilepsies de " enfant




Neuropsychologie et epilepsie

m Neuropsychologie et adultes epileptiques:
— Approche ancienne
— Elaboration des concepts de la neuropsychologie

— Epilepsie = modele fonctionnel et 1ésionnel pour 1" étude
des localisations cerebrales

m Neuropsychologie et enfants epileptiques
— Approche récente
— « Phénotype comportementale unique » (Jambaque, 2008)
— développement de la neuropsychologie infantile
— définition des syndromes épileptiques




Approche neuropsychologique de
|” enfant épileptique

® De nombreuses etudes
— 250 etudes recensees par Klein en 1991

— Depuis, nombre croissant des etudes (Jones et al, 2010,
Dunn et al, 2010)

m Pendant longtemps

— Epilepsie associée au retard mental

— Jusqu’ a 35% de retard (Ross et al, 1980; Farwell et al
1985)

— Population trés hétérogéne en terme d” épilepsie




Efficience globale et epilepsie

——e——pop. normale
—#— échantillon enquéte

non- retard limite normal normal fort supérieur
quantifiable mental faible

NQ 69 et 70-79 80-89 110 -119 120 et
moins plus

Etude Centre Saint Paul-hopital Henri Gastaut, Marseille (2003)




Efficience globale et epilepsie

EGS/EGC

A\

non- retard limite normal faible moyen normal fort supérieur
quantifiable mental

NQ 69 et moins 70-79 80-89 90-109 110 -119 120 et plus

Etude Centre Saint Paul-hopital Henri Gastaut, Marseille (2003)




Approche neuropsychologique de
|" enfant épileptique

m Un grand nombre de variables lices a la maladie:

— Nolan et al, 2003

» effet de 1" 4ge de début, fréquence des crises, du nombre d” AED
sur QI global

» Pas de différence QIV/QIP corrélée a latéralisation de 1" épilepsie
» EGS et EPC performances les plus faibles

— Fish, 2003
» Impact des anomalies EEG intercritiques

— Vargha-Khadem et al 1992, Chilosi et al, 2001

» Impact d’ une activité épileptique sur les processus de maturation
fonctionnelle d’ une région corticale




Approche neuropsychologique de
|" enfant épileptique

m Epilepsie, pathologie chronique associee

— Troubles du developpement cognitif, emotionnel et/ou
psychosocial

— Manifestation de ces altérations durant les periodes de
crises et entre les crises

— Les conséquences cognitives et psycho-affectives de
I” épilepsie sont variables d” un enfant a 1" autre et
dépendent de plusieurs facteurs




Epilepsie et developpement cognitii

m [a nature des deficits observes depend de:

» Caractéristiques de 1 épilepsie (dge de début,
fréquence et nature des crises, présence
d anomalies EEG entre les crises)

» Localisation de la zone epileptogene

» Mode de propagation des decharges critiques

» Anomalies cérebrales sous-jacentes

» Effets secondaires des AED

» Personnalité de 1" enfant et environnement familial

» Possibilit¢ de troubles des apprentissages pre-
existants (Camfield et al, 1993)




Epilepsie et developpement cognitii

m Multiplicite et complexite de profils cognitifs

» Troubles mnéesiques (differents pattern de dysfonctionnement
en fonction de la localisation)

» Troubles du langage (différentes composantes expressives et/
ou receptives orale et/ou ecrite)

» Troubles des fonctions exécutives (atteinte dysexecutive
cognitive et/ou comportementale)

» Troubles des fonctions praxiques et/ou visuo-spatiales

» Troubles des capacites attentionnelles (attention soutenue,
s¢lective, divisée, mémoire de travail)

» Lenteur
» Fatigabilite
» Troubles du comportement




Epilepsie et troubles mnesiques

m Importance des plaintes concernant les difficultes de
mémorisation et/ou consolidation de 1" information chez

ces patients

m Intérét particulier dans le cadre de 1’ épilepsie temporale

et de la chirurgie de 1" épilepsie (role clef de la formation
hippocampique dans la constitution des souvenirs)

m Différents pattern de dysfonctionnement en fonction de la
localisation




[La memoire humaine:
Nature et 1Lypes

| Qu, GSt-CC que la mémOII'C ‘7 Cerveau basal

antérieur

— Pas de définition consensuelle e
préfrontal

Moyau

— Un reéseau de systemes interactifs,
capables d” enregistrer des
informations, de les stocker et de
les rendre disponibles pour les
réutiliser;

Une capacite nécessaire pour
percevoir le monde de fagon
adéquate, tirer lecon du passe,

comprendre le présent, planifier Cortex
I” avenir (Baddeley, 1999). (en dessous)

! Cortex | II'
Hippocampe temporal inférieur Cervelat




[La memoire humaine:
Nature et 1ypes

m Essor de la psychologie cognitive, donnees anatomiques,
cliniques et d” imagerie fonctionnelle

— Conception modulaire, organiseée en systemes et sous-systemes

— Etude des differents systemes mnesiques (réseau neuronal
specifique servant de support a des processus mnesiques
cgalement specifiques)

— Diffeérents modeles theoriques (Atkinson et Shiffrin, 1968,
Craik et Lockhart, 1972; Tulving, 1972).




[La memoire humaine:
Nature et Lypes

m Panorama general de la mémoire humaine (Soprano et al,2009)

Mémoire Auditive Visuelle
sensorielle

A\ 4 A\ 4

e Boucle Administrateur Calepin
Mémoire a court-terme | phonologique central visuo-spatial

(mémoire de travail) ' '

Mémoire épisodique

Mémoire sémantique

Mémoire procédurale
Systeme de représentation perceptive

Mémoire a long terme




[La memoire a court-terme

m MCT: systeme permettant de stocker des informations durant de
courtes periodes de temps
— Systeme distinct de la MLT
— Capacite limitee en duree (30 a 90 sec)
— Capacite limitée en quantite (7+/-2, Miller, 1956) variable en fonction de la
modalite et des strategies
— Capacite sensible aux interferences et aux troubles attentionnels

m Memoire de Travail : ensemble des processus qui permettent de
maintenir active I’ information nécessaire a 1’ exécution d’ activités

cognitives courantes




[La memoire a court-terme

[Le modele qui demeure le mieux adapte pour rendre compte de la
reétention a court-terme est celul de Baddeley (Baddeley, 1956,
Baddeley, 2000, Colmenero, 2005)

La MdT est au service de la cognition dans son ensemble

Ao Modeéle actuel
Administrateur de la mémoire
central de travail

(d'aprés Baddeley)

Boucle Buffer Calepin Systémes
phonologique épisodique visuo-spatial fluides

I U I

MLT " Sémantics
-P—— 20 . = _ Systémes
gag > épisodique visual * cristallisés




[La memoire a long-terme

Memoire semantique
— Systéme chargé de 1" acquisition, de la rétention et de 1" utilisation des connaissances
sur le monde (concepts, vocabulaire)
— Depourvue de reference spatio-temporelle et de resonance affective (Cambier, 2001)

Memoire épisodique
Stocke les informations relatives a des €pisodes vecus par une personne

Elle est de nature subjective et contextuelle

Distinction entre les évenements sans implication personnelle (episodique) et les
cevenements personnellement significatifs (mémoire autobiographique)

Inclut la mémoire prospective

Meémoire procédurale
— Intervient lors de 1" acquisition et de 1" utilisation de compétences motrices (faire du
velo) et de routines cognitives (operations arithmeétiques)

Autres types de mémoire

— Meémoire émotionnelle
— Systeme de représentation perceptive




, Processus mnesiques
m [ encodage

Processus actif qui transforme les informations en traces mnesiques

Il permet la mise en mémoire de 1" information a retenir

Apprentissage incidentel (experiences de la vie quotidiennes) ou intentionnel (taches
scolaires)

Motivation, catégorisation, profondeur de 1" encodage, indexation spatio-temporelle,
ctiquetage emotionnel

m e stockage: consolidation et organisation

— Processus par lequel une trace mnesique est maintenue et passe de la MCT a la ML'T
— Consolidation: transfert continuel d” informations entre MCT et MLT
— Importance de la répétition

m La recuperation
— Permet de retrouver une information emmagasinée en memoire

— Concerne aussi bien la mémoire €pisodique, la mémoire sémantique, apprentissage
incidentel et apprentissage intentionnel

— 3 modes de récupération: le rappel libre, le rappel indicé€, la reconnaissance
— Notion de conscience durant la récuperation: explicite vs implicite




Memoire et conscience

m Memoire declarative (ou explicite)
Ensemble des connaissances générales et spécifiques d” un individu
Se refere au « savoir quoi »
Tout ce savoir peut étre déclaré verbalement ou sous forme d” images
Reécuperation consciente et volontaire
Reli€ a un contexte spatio-temporel (€pisodique) ou hors contexte (semantique)
Déclin avec 1" 4ge
m Mémoire non-deéeclarative (ou implicite)
Ensemble de capacités d” apprentissage hétérogénes

Se réfere au « savoir comment » (apprentissage proceédural, émotionnel,
conditionnement)

Acquisitions qui ne peuvent pas €tre racontees

L’ exécution d” une tiche est facilitée par les expériences préalables sans qu’ il y ait
récupération consciente ou intentionnelle des souvenirs

Se développe des les 1ers mois de vie




Bases anatomiques de la MdT

m Cortex prefrontal et cortex sensoriel
— Role de I" hippocampe dans le tampon épisodique ?

Boucle phonologique :

Aire de Broca Aire de Wernicke

N4

Hémisphere
gauche

Méemoire de travail

Administrateur central

- Controle et décisions

- Raisonnement

- Compréhension du langage
- Transfert d‘information

- Attention dirigée

Processeur central

Hémisphere
droit

Boucle phonologique

Maintien des items par répétition i . i .
Mémoire phonologique (buffer) Mémoire VIsuospatlale :

Aire visuelle




Meémoire non-declarative

m  Ganglions de la base Cervelet

Ganglions Cortex prémoteur Thalamus
de la base \

Hastc: du _:}

nEn:u’tex

. Th
Ganglions u:'l;";';':s
de la base

|

|
Infarmation |

sensorielle |
at motrice |
Ity bt

Substance

Substance ‘
noire

noire chuit nerveux de la mémoire non-déclarative (implicite)




Base du cerveay
antereur

Corex
préfrantal

Amygdale” ..

Comex rhinal

m MLT temporal
median et
diencéphale

| Structures du | Reste du
préfrontal | < Iobe temporal MEOCoMex

Information senso- |
rielle et motnce

MNeéocortex

Thalamus |°
miédian

Systémes allant du
tronc cérébral au cortex
Acétyichaling
SErotoning
Maoradrénaline

Circuit nerveux de la mémoire déclarative (explicite)

Hippocampe

Cortex
parahippocampicgue




Processus mnesiques

s Consolidation m Rccuperation

Gyrus cingulaire
39 K

Circuit de Papez \

e e
~a
X g

| ortexfrontal droit L
4l) 75

£ -
Sy _____--" .
T

L - e .
Hippocampes




Developpement neurobiologique
des systemes mnesiques

m Developpement du systeme temporo-mesial

Ia chronologie maturative de ces structures n” est que partiellement connue

Renforcement progressif tout au long de 1" enfance de la préférence
fonctionnelle des composants droit et gauche du circuit de Papez
(consolidation et récuperation en memoire explicite visuelle et verbale)

Possibilité de suppléance controlatérale en cas de 1ésion de I un des
hippocampes

Augmentation taille hippocampe jusqu’ a la fin de 1" adolescence
(Utsonomiya et al, 1999)

Lobe temporal et région prefrontale: croissance plus lente et plus longue
que celle des autres structures cerebrales




Developpement neurobiologique
des systemes mnesiques

m Mceémoire episodique et notamment auto-biographique

— Vers 4 ans: competence suffisante pour exprimer des souvenirs
de facon narrative (Pillemer et al, 1994) et debut des souvenirs
intentionnellement conserves

— Conscience autonoetique: réel niveau de maturité pas avant 5
ou 6 ans (Perner et Ruffman, 1995, Piolino et al 2009)




Developpement neurobiologique
des systemes mnesiques

B Meémoire tres immeédiate et memoire de travail

— L" empan augmente avec |” age: 4 vers 6 ans, 5 4 8 ans, 6 a 13
ans, 7 a la fin de I” adolescence

— Début d’ utilisation des stratégies de répétition a travers la
boucle articulatoire pas avant 7 ans (Gathercole, 1998)

— Augmentation du volume des régions prefrontale et frontale de
la naissance jusqu’ a 1" 4ge de 18 ans (Kanemura et al, 2003)




Developpement de la memoire

Un réseau de systemes interactifs
Des sites anatomiques clairement differencies
Une specialisation hemispherique
Developpement neurobiologique des systemes

mnesiques

— La mémoire déclarative augmente avec 1" age et atteint sa pleine
*, 7 N ’
maturité a la fin de 1" adolescence

— Lobe temporal et région préfrontale: croissance plus lente et plus
longue que celle des autres structures cerebrales

Possibilite de suppléance controlatérale en cas de I¢sion de
1" un des hippocampes




[.” examen des troubles de la

meémoire chez I” enfant
m Objectif

— Confirmer ou infirmer présence de troubles mnesiques

— Situer le déficit (systeme mnesique, processus touches)

— Reperer des dissociations (visuo-verbale; MCT/MLT; rappel/
reconnaissance)

— Déterminer si les troubles sont isolés ou s’ intégrent dans un
tableau plus complexe

=> Démarche hypothético-déductive




[ examen de la mémoire
chez 1" enfant

m Schéma general:
— Eléments de bases : efficience global, niveau acadéemique
— Evaluation mnesique : Batteries mnesiques, tests specifiques,
subtests de mémoire inclus dans d” autres tests

— Examens complémentaires:

» fonctions attentionnelles et exécutives: Impact sur I” encodage, les
stratégies de stockage et de récuperation, Qualité de la MCT et MdT

» Fonctions visuo-spatiales et temporelles
» Fonctions linguistiques: coexistence de trouble/ relation de causalité




Epilepsie et troubles mnesiques

m Differents pattern de dysfonctionnement en fonction de

la localisation:

» deficit de stockage dans les epilepsies temporales (Jambaque et al,
2001)

» déficit de 1" encodage dans les épilepsies frontales (Hernandez et al,
2003)

» Effet « matériel specifique »

m Interactions avec les autres aspects cognitifs

» déficience

» trouble du langage ou organisation atypique du langage (Mayeux et
al, 1980, O’ Shea et al 1996, Herman et al, 2003)

» Connexions anatomo-fonctionnelles lobe temporal/cortex frontal
maturation frontale (Cormak et al 2005)




Epilepsie et trouble du langage
m Dans les EPS ou EPC

— Effet de la localisation:
» lobes temporaux processus phonologiques
» lobe frontal fluence, manque du mot, planification

— Effet de la lateralisation:

» 1" épilepsie temporale gauche s’ accompagne plutot de troubles dans la sphére
verbale

» leésions a droite effet plus variable, a des €tapes ulterieures du developpement
(Chilosi et al 2001)

— Taille de la Iésion et précocité d’ apparition de 1" épilepsie

— Comprehension orale, €crite, dénomination, répetition, stock lexical, syntaxe

m Dans les EPI et EGI

» Moins fréquents (Lindgren et al 2004)

» Comprehension et stock lexical corrects
» Problemes les plus fréquents: dysarthrie, manque du mot, fluence, planification




Epilepsie et trouble du langage

m Dans les encephalopathies epileptogenes

— Trouble de la communication verbale associé a un retard
mental (syndrome de West, syndrome de [Lennox-Gastaut)

— Syndrome de Landau-Kleffner
» trouble acquis du langage, aphasie globale souvent accompagnée
d’ une agnosie verbale ou d” une agnosie auditive
m Survient entre 4 et 8 ans
m EEG de veille et sommeil tres pathologique

m Reégression du langage receptif et expressif et troubles du
comportement

m Capacites intellectuelles généralement préservées
m Evolution variable




Epilepsie et fonctions executives

[es lobes frontaux sont fortement impliques dans
1" activation et le controle des fonctions exécutives

Elles incluent:

» Stratégies de planification: /" art de mener a bien une action;

» Inhibition et attention sélective: [ art de résister a la tentation;
» Flexibilité mentale: [ art de s adapter au changement;

» Processus de recherche active en meémoire;

» La meémoire de travail

» La régulation du comportement

— Syndrome orbito-frontal vs syndrome dorso-lateral




Epilepsie et tonctions executives

m Epilepsie frontale

— Impact sur les fonctions executives:
» Programmation et flexibilité motrice (persévération, difficultés d” inhibition);
» Formation et alternance de concepts (WCST);
» Fluence verbale: difficultés pour initier la recherche verbale;
» Meémoire de travail;
» Planification (Tour de Londres);
» Habiletes attentionnelles
» Mémoire: probléme d” organisation et de planification
» Laregulation du comportement

m Chez 1’ enfant, les effets de 1" épilepsie interférent avec
le developpement cérebral:
— Impact sur le fonctionnement global (Nolan et al , 2003)

— Epilepsie temporale et maturation frontale (Cormak et al,
2005)




Epilepsie et TDA

m Prévalence importante des troubles de I” attention chez
les enfants epileptiques

» Prévalence sign. plus ¢levee que dans la population génerale
» Haute prevalence des TDA par rapport aux TDAH typiques

m Pcu de facteurs predictifs hormis le niveau global et le
type d AED
m Spccificite des déficits rapportes
— troubles de 1’ attention soutenue

m [ien avec les fonctions exéecutives et la MdT




Validite du diagnostic de TIDA
dans " épilepsie

m Co-occurrence ou rapport de causalite ?
— Noeker et Haverkamp (2003)

» Comorbité: 2 désordres d” étiologie indépendante; hyperactivité
prédominante; nécessité d’ une approche thérapeutique combinée

» TDA secondaire a I” atteinte neurologique; accent mis sur la prise
en charge de 1 épilepsie




[Lenteur et Fatigabilite

m [ enteur
» Deficit cognitif, anxicte, inhibition, ralentissement
1deo-moteur
m Fatigabilite
» Associée a un déficit de I attention soutenue

» Dégradation des performances au cours de la
journee, Fluctuation des performances, trouble de la
sélectivite, intrusions, interférences.




Comportement

m Evaluation du comportement pris au sens
strict: agitation, mstabilite, impulsivite,
passivite, lenteur

m Causes des troubles comportementaux

» Dysfonctionnement neurologique (€épilepsie
temporale ou frontales)

» Veécu et ressenti de la maladie

» Effets secondaires des medicaments




Epilepsie et developpement cognitit:
€N resume ...

L’ épilepsie est une pathologie active dans laquelle il existe une
intrication de troubles neurologiques, cognitifs et comportementaux

Elle peut etre associce a des troubles du developpement cognitif,
emotionnel et/ou psychosocial

Les conséquences cognitives et psycho-affectives de 1" épilepsie sont
variables d’ un enfant a 1" autre et dépendent de plusieurs facteurs
Les profils cognitifs dans 1" épilepsie sont trés nombreux

» Elle interfere avec le développement ceérébral

» Impact sur la maturation cérébrale

» Apparition décalée de certaines fonctions cércbrales

» Interactions entre les différents aspects cognitifs




Epilepsie et scolarite

Oise
1994

Saint Vincent
de Paul 1999

Marseille
pAI[IR]

EPI-VdM

Inserm
2006

Enfants
scolarisés

93

52

109

104

Difficultés
scolaires

73 %

73 Y%

Redoublement

50 %

53 %

Troubles du
comportement

72 %

60 %

Rééducations
extra-scolaires

42 %

46 %




Epilepsie et scolarite

m Difficultes scolaires frequentes, causes multiples

— Medicales
» Type d’ épilepsie, age de début
» fréquence des crises, absenteisme
» le role des traitements
— Cognitives
» Deéficits cognitifs specifiques (localisation de ZE, propagation de la
decharge)
— Psychologiques
» la démotivation et la perte de confiance
» difficultes relationnelles
» la décompensation d” un contexte fragile

=» souffrance multifactorielle




MATERNELLE

PRIMAIRE

COLLEGE

LYCEE

Enseignement
superieur

MATERNELLE avec AVS

PRIMAIRE avec AVS

CLIS Etb spécialisé pour
I épilepsie

IME MECSS Castelnouvel
Primaire jusqu’ a la formation

COLLEGE avec AVS professionnelle

SEGPA Etb spécialisé pour
I” épilepsie
ULIS Toul Ar’ C Hoat
IME/IMPRO

POST-ULIS

BAC PRO (CAP, BEP)

MPRO ESAT milieu protégé




Reflexions sur la scolarite

m Réfléchir a ce qu on impose :
Quel cursus et pourquoi1?
Quelle construction de la personnalite? Quelle estime de so1?
Quelle voie professionnelle?
Un jeune épanoui, avec une bonne estime de lui est une garantie pour 1" avenir

m [es pieges
L’ échec n’ est pas strictement corrélé a la gravité médicale de I” épilepsie.
L’ absence de redoublement n” est pas un critére de réussite scolaire.
Le QI normal n” est pas une garantie de scolarité sans probléme!

la guérison,
1" issue d” une évaluation pré-chirurgicale parfois trés longue
les 16 ans de I” enfant : la scolarité n” est plus obligatoire




" évaluation neuropsychologique

m [ évaluation est indispensable:
» Mesurer le retentissement de cette pathologie active
» specifier la nature des fonctions atteintes ou preservees
» Comprendre les causes des difficultés scolaires/comportementales
» Identifier les meilleures interventions (curatives vs palliatives)

» orienter la rééducation cognitive et/ou les interventions pedagogiques et
educatives

m Elle constitue aussi un premier temps therapeutique:
» Expliquer le deficit et ses conseéquences
» Diminuer les attentes de 1’ entourage
» Atténuer le sentiment de responsabilité de 1" enfant
» Générer un mieux étre chez 1" enfant




[L" évaluation
neuropsychologique
m Mcthodologie

» L évaluation inclut une combinaison de tests psychométriques

» LLes résultats de chaque test sont interprétes dans le contexte de
1" ensemble des autres tests.

» Démarche hypothético-déductive

m Matériel

» Elle comporte un bilan du fonctionnement intellectuel global
mais aussi d’ autres fonctions cognitives spécifiques
(raisonnement, langage, mémoire et attention, perception,
motricité, praxies, fonctions exécutives)

» Tous ces tests fourniront au final un profil neuropsychologique
permettant de repérer les mécanismes responsables des déficits




m Wisc [V

m Bem 84 ou CMS
m Tests de fluence
m Den 48

m Stroop test

B Nepsy

m Figure de Rey

Materiel




Impact de la chirurgie de I” épilepsie
chez 1" enfant:
Devenir cognitif et controle des crises

Virginie Laguitton, N. Villeneuve, M.
Milh, A. Lepine

CINAPSE

Centre d'Investigation
Neurologique Adulte et Pédiatrique
pour |('35 S()lnS en f:pllepkﬂogie




Criteres de selection

m Patients operes (2003-2011) avant 20 ans pour une EPPR
ayant debute avant 16 ans et ayant eu :
— un bilan préchirurgical de 1" épilepsie
— Au moins un bilan neuropsychologique moins de 1 an avant la
chirurgie
— et au moins un bilan neuropsychologique a 1 an de la chirurgie.

— Exclus :
» Patients avec donnees neuropsychologiques incompletes (7=9)
» Heémisphérotomie (n=6)
» Enfants operes avant 3 ans (n=0)
» Enfants non testables avant la chirurgie (n=3)

m Enfants opérés d’ emblée d’ une Iésion de nature incertaine
revelee par des crises sans bilan prechirurgical de
1" épilepsie




Evolution post-operatoire:
Criteres d” évaluation

m Epilepsie
— Patients gueris = aucune crise apres la chirurgie

m Evaluation cognitive
— WISC IV, Bem84 ou CMS, Den48, fluence verbale, stroop, etc

m Critére d’ évolution cognitive post opératoire

Amelioré variation superieure ou €gale a +10 points sur au moins un
indice composite (QIT ICV IRP) et stabilite¢ des autres indices

Stable variations inférieures a 10 points

Baissé€ variation supérieure ou egale a -10 points sur au moins un des
indices composites




Resultats

m 51 patients (30 filles, 40 droitiers)
— Epilepsie : 36 patients libres de crises
— Cognition: 19 Ameliores, 21 Stables, 11 Baisses

m Corr¢lation avec les caracteristiques pre-operatoires
— Age de debut (< 2ans, 3-12 ans, >12ans)
— QIT pre-operatoire (< 90 vs > 90)
— Délai de la chirurgie (< 5 ans, 5-10 ans, >10 ans)
» Pas de correlation sign. avec controle des crises ou devenir cognitif

==> Corr¢lation entre delar chirurgie et QI pre-operatoire

==> [ocalisation Epilepsie temporale vs extra-temporale




Impact de la localisation
caracteristiques differentes

IRM normale

Age de debut
epilepsie

SEEG
Delai de la chirurgie
Evaluation
pre-operatoire

Extra-temporaux

n=18
70%
> <2 ans : 44.5%
> 3-12 ans : 55.5%

n=18
11,84 ans
> QIT moy: 81
> QIT > 90 : 27,7%

Temporaux
n=33
6%

> <2 ans: 15%

> 3-12 ans: 70%

> > 12 ans: 15%
n=17
7,2 ans

> QIT moy: 85

> QIT >90 : 30,3%




Impact de la localisation
resultats differents

Extra-Temporaux (n=18) Temporaux (n=33)
m Epilepsie:
»> Gueéris : 50% (n=9)
m Evolution cognitive :
» Ameélioré: n=1 (pas gueri)

m Epilepsie:
» Gueris : 81.8% ( n=27)

m Evolution cognitive :

> Stabilisé: n=9 (5 guéris) » Amelioré: n=18 (16 gueris)
» Baissé: n=8 (4 guéris) > Stabilisé: n=12 (9 guéris)
» Baisse: n=3 (2 gueris)




Nature de 1" amélioration cognitive

m Patients gucris et ameliores (temporaux, aucune IRM normale)

Gauche (n=9)

Droit (n=7)

Drl . 1 h 4 : 4 , . . .
clai dela chirurgie: 4,97 ans - Délai de la chirurgie: 8,11 ans

preé

post

OIT

90,57

97,71

ICV

92,57

98,29

IRP

95,29

102,14

m Subtests ameliores
— Vocabulaire: 42%
— Matrices: 28%; Cubes: 0%
— (Codes: 42%)

pré

post

OIT

80,44

90,22

ICYV:

85, 11

88,67

IRP

31

95,2

m Subtests ameliores
— Vocabulaire: 11%
— Matrices: 44%; Cubes: 33%
— (Codes: 33%)




Conclusion

m Validite du bilan post-operatoire a 1 an
— Enjeux scolaires et contexte d” apprentissage

® Analyse de I” impact de la chirurgie

— En terme de controle des crises
» Resultats encourageants y compris chez les extra-temporaux

— En terme d’ évolution cognitive
» L’ amélioration cognitive est possible !
m [’ évolution cognitive est a anticiper dés la phase I

— Prise en compte des difficultés cognitives et/ou du ressenti de ces
difficultés (remédiations cognitives et/ou suivi psychologique)




Conclusion

m  Analyse des donnees obtenues a 2 ans et S5 ans
m Analyse des données mnesiques

m Comparaison des donnees adultes vs enfants
— Nature de I” amélioration cognitive
— Intérét particulier sur I” évolution de la mémoire de travail

= Mesurer " impact de 1" activité épileptique
sur les processus de maturation cerebrale

= M¢écanisme de récuperation cognitive
dans un contexte développemental




Margot

m Jeune fille gauchere,

m cpilepsie partielle temporale gauche, evoluant depuis
| age de 1 an et symptomatique d’ une Iésion néonatale
secondaire a une meningite

m Opérée a1 age de 12 ans

m Présentation des performances cognitives pre- et post-
operatoires




m Developpement psychomoteur mitial
normal:

» Marche acquise vers 13 mois

» Absence de retard de langage

» Dominance manuelle gauche, hémiparésie droite

» Lecture acquise en CP




[Donnees cliniques

m Histoire de la maladie
» Meningite a streptoccope B a 8 jours de vie révelée par un
ctat de mal
» Leésion paricto-temporale gauche
» 7 mois puis 15 mois: crise hemiclonique droite prolongee

» 17 mois crises partielles : « ¢a bloque », modification du
contact, crispation de la bouche a droite, bavage,
rubéfaction, hypertonie membre superieure droit.

» Crises evoluant par orage de 10 crises sur quelques jours.
Intervalle libre maximum 3 mois.

» Phase 1 : 6 ans 3 mois : Epilepsie partielle temporale
gauche. Modification thérapeutique : crises rares jusqu a 9
ans puis reprise des crises.

» Proposition d’ une exploration préchirurgicale
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IRMT Langage : dominance droite

genération de verbes

Seuil non corrigé Seuil corrigé

Phono-sons

Seuil non corrige

Pr Maxime Guye, Dr Agnes Trébuchon, Pr Nadine Girard




Phase 2 : 11 ans: SEEG

crises de méme sémiologie

temporales internes gauche

PROPOSITION d’ un traitement
Chirurgical avec exérese du pole
Termporal avec
amygdalo-hippocampectomie
gauche

Jean Régis, Shoji Yomo,
Yasser Ahrka.

Implantation 9 éléctrodes a Gh

1-NA Amygdal Comp/ Gh 15

3-TBP Temp Basal Post/ T2post Gh 15
4-TP Temp Pole/ Gh 10

5- TBA Temp Basal Ant/T3post Gh 10
6-T T1 posterior/ Gh 10

7-OR Front Orbit/F2 Gh 3X5

8-CC Aire24/Aire8 Gh 15

9-OF Opercul Fronttal/ Gh 10

10-CP Cing Paracent/ Gh 15

Pr Fabrice Bartoloméi, service de neurophysiologie clinique




Chirurgie 12 ans Im




Bilan pre-operatoire (//a 7mois)

m Parcours scolaire:
— Entre en 61eme
— Scolarite ordinaire (maintien en GSM)
— Prises en charge (A4VS, psychomotricité jusqu’en CMI)

— Resultats scolaires moyens:
» Points faibles: calcul, géometrie, attention, lenteur et fatigabilite
» Points forts: orthographe, lecture

m Consultation pédopsychiatre
— Anxiéte de performance
— Enfant sociable mais peu d” amis

m Comportement durant 1" évaluation
— Coopérante mais rapidement fatigable




Efficience mtellectuelle gvisc I7)

Subtests Notes Notes Standard
Brutes

Cubes
Similitudes ST Note composite

Mémoire des chiffres
Identification de concepts
Code
Vocabulaire
Séquence LC
Matrices
Compréhension
Symboles
(Information)
(Arithmétique)

m Dissociation visuo-verbale au profit du verbal
— Efficience non-verbale: déficit massif et homogene

— Efficience verbale : mémoire de travail réduite, planification lacunaire,
paraphasies

— Faits arithmétiques non-acquis




[Langage

m Comprehension orale normale

m [angage ccrit
— Lecture et écriture dans la norme du groupe d” age
— Graphisme lent

m [angage oral
— Conduite de recit: planification laborieuse

— Fluence verbale réduite:
» Animaux: 12, moy: 16.82+/-3.84
» Lettre M: 5, moy: 9+/-4.22

— Dénomination images: paraphasies semantiques
» Den48: 34, moy: 43.8+/-3.2
» hamec¢on pour ancre; marteau pour hache, équerre pour rapporteur, etc




Fonctions mnesiques

Rappel Immédiat Rappel Différé

BEM 84 moyenne Dév. moyenne Dév.
standard standard

Histoire 8.2 2.1 7.8 1.9

Figure 9.6 14 9 22

Liste de mots 84 1 9 1.5

=

Rappel immédiat Rappel différé




Bilan pre-operatoire

m Tableau neuropsychologique particulier

— Dissociation visuo-verbale au profit du verbal
» Impact de la présence d” une Iésion précoce et étendue
» Reorganisation cerebrale (Janszky et al 2006, Modell et al, 2009)
— Déficit significatif de 1" efficience non-verbale
» The crowding hypothesis (Teuber, 1975, Varga-Khadem et al 1992)
» La réorganisation toujours au profit des fonctions verbales
— Preésence de déficits specifiques en verbal (paraphasies,
planification, mémoire de travail, encodage, rappel libre)
» Impact d’ une activité épileptique et/ou de la Iésion ?
— Diafficultes en calcul

» Non-acquisition des faits arithmétiques simples




Bilan post-operatoire a 4 ans (Z6a
/MoIs)

m Parcours scolaire:
— Entre en lere annee bac pro
— Scolarite ordinaire (collége puis 2nde professionnelle)
— Arrét des prises en charge (orthophonie 6ieme et Sieme)
— Plainte cognitive:
» calcul, difficultés d” organisation dans le travail
m Comportement durant I” évaluation
— Cooperante et concentree




Subtests Notes Notes Standard
Brutes

Note composite
27

9 (9)
- ICV_ 101 (78)
IRP 61 (54)
49 IMT 97 (3))
)

Cubes

Similitudes

Mémoire des chiffres
Identification de concepts

Vocabulaire

Séquence LC
Matrices IVT 86 (86
T 800

(N} B\ A== o

Cubes
Similitides |
| Mémoire des chiffres
Identification de concepts
Vocabulaite
SéquenceLC
Matrices

m Dissociation visuo-verbale au profit du verbal
— Efficience non-verbale: déficit massif et homogene
— Faits arithmétiques non-acquis

— Efficience verbale : normalisation des performances verbales et de la
mémoire de travail




[Langage

m Fluence verbale amelioree:
» Animaux (Iminute): 27 vs 12 en pre, moy: 17.67+/-3.79
» lettre M (1 minute): 12 vs 5 en pre, moy: 9.28+/- 2.78

m Dénomination d” images: régression des paraphasies
» DEN48: 46 vs 34, moy: 44.6+/-1.9

Fonctions mnesiques

_ Rappel Immeédiat Rappel Différé

Epreuve score | moyenne Dév. score moyenne Dév.
standard standard
8.8

L I N I 2
TR I 2 LI L R
L L A I I L LA




Evolution cognitive post-operatoire

pre-1 (11a 7 ms)
post1 (13a)
—+post2 (14a 9 ms)
(
(

& post3 (15a 7 ms)
= post4 (16a 7 ms)

Note standard

subtests WISC IV

— Efficience verbale @ depuis postl
— Efficience non-verbale =»

— M¢émoire de travail A depuis post2 (15 ans)




Conclusion: comparaison pre/

POSt
m Mesure |” impact d” une activité épileptique sur la qualité
du fonctionnement et/ou des processus de maturation
fonctionnelle d” une région corticale

— Amelioration cognitive post-operatoire
» efficience verbale (fluence, dénomination)

» fonctions exécutives (meémoire de travail auditive, planification verbale,
encodage et rappel libre)




Conclusion: comparaison pre/
POSt

m Teste I” hypothese du « Crowding effect »
— Amélioration de 1" efficience verbale
— Absence d” aggravation du déficit non-verbal
— [Lateralisation atypique

— Absence d” amélioration des compétences non-verbales
= Competition neuronale

m Importance de 1" acquisition des faits arithmétiques

= Role de la composante visuo-spatiale (Fluss, SNPF, 2012)




Tommy

Motif de la consultation

» Jeune garcon droitier, 4gé de 13 ans, suivi dans le contexte d” une
epilepsie particlle temporale gauche diagnostiquee et traitee depuis
moins de 3 mois.

Developpement psychomoteur initial normal

Histoire de la maladie:
» début des crises partielles il y a un an environ;
» IRM: Ieésion temporale interne gauche
Parcours scolaire:

» Scolarite ordinaire: va entrer en Sieme, a redouble le CM2, performances
scolaires tres moyennes

» Pas de prise en charge rééducative mais soutien scolaire en primaire
Plainte cognitive:
» L enfant se plaint d” avoir du mal a retenir ses cours ou ce qu on lui dit.

Comportement:
» Enfant tres coopérant et applique durant le testing




Objectif de 1" évaluation

Connaitre le niveau d” efficience globale de 1" enfant et son profil
cognitif

— Impact de activite epileptique sur le fonctionnement cognitif

— Mise en évidence d” un éventuel déficit spécifique

[Langage et mémoire:
— Impact de activite épileptique
— Dissociation visuo-verbale

Proposer une prise en charge pour un meilleur rendement
académique




Subtests

Cubes

Evaluation lere partic

Notes
Brutes

Similitudes

Mémoire des chiffres

Identification de concepts

Code

Vocabulaire

Séquence LC

Matrices

Compréhension

Symboles

(Information)

(Arithmétique)

Notes Standard

Note composite

Rappel Immédiat

Rappel Différé

Epreuve

score

moyenne

Deév.
standard

score

moyenne

Deév.
standard

Histoire

8.8

1.8

8.9

1.9

Figure

104

1.3

10.3

1.5

Liste de mots

10.6

0.9

10.5

1.3

Reconn. visuelle

10.7

1.7

Langage: fluent, adapté, informatif; pas de manque du mot en dénomination d’ image




Evaluation lere partie

Pas de probleme de MdT,
Pas de probleme de langage en intercritique

Pas de dissociation visuo-verbal nette a la BEM, seulement
oubli modére en différe

Questionnement sur ses Stratégie d” encodage




Evaluation 2eme partie

m CMS echelle de Mémoire pour enfants

Localisation de points

Apprentissage
Note totale
Rappel différé
Histoire

Rappel immédiat

Scenes de famille
Rappel immédiat
Rappel différé

Liste de mots
Apprentissage
Rappel différé
Reconnaissance diff.

Rappel différé
Reconnaissance diff.

Reconnaissance de visages

Rappel immédiat

Rappel différé
Mots Couplés

Apprentissage
Note totale
Rappel différé

Reconnaissance diff.




Evaluation 2ieme partic

Liste de mots

— —

- |\——Tommy
- |—m—norme 13 ans

Note brute

~ |—&—Tommy
- | —#—norme 13 ans

Note brute




Tommy, conclusion

m Présence d” un trouble mnésique spécifique

» Difficulté d” encodage d’ un matériel auditivo-verbal structuré ou non-
structure et oubli en rappel differe

m Preservation du fonctionnement cognitif global
» Efficience globale normale
» Absence de trouble du langage
» Préservation des capacites en MdT
» Préservation des processus mnesiques en modalite visuelle

m Proposition d’ aménagements pédagogiques
» « Impact » de 1" évaluation sur I” estime de soi

» Prise en compte de ce déficit modere et tres specifique: QCM, tiers
temps, etc




—— 19 ans
~—=—17 ans

13 ans
12 ans

—— 11 ans
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™

;\ o h:
Nom et prénom : 4.§:.u.\ ..... P\ ................................... Sexe : m ™ . Pa B
; WISC-III - D.
Erablissement': Lo an s iiniineine Age : Tao. 0
Pyeholopie ¥ o e b el e Classe : LE.1 Echelle d’Intelligence de Wechsler

pour Enfants - 3% édition 7 ans 9 mOiS

Subtest Notes ctandaca Années Jours EGI d rb \ 2
sSubtests otes standar
: [Date de passation| £ 7 ) e ut a ans
Vi

N D b
| cv | op Date de naissance \)) % »3

Completement d’images 5 : Age 3 . Ve
Information < i { leﬁcultes

Code 2
Similitudes 1 A Ql/ % de'intervalle

Arrangement d’images b Ingics Aistonfiance SCOlaires D) redouble

Arithmétique J Verbal ulC % o =

s o le CE1
Vocabulaire ( o 5 7 S 3 e

Assemblage d’objets i Total '\2 |« =

Compréhension

= : Pas de prise en

(Mémoire des chiffres) /4
Org. Percep,
(Labyrinthes) & e

Somme des notes standard L Vit. de Trait. Charge

Note a I’Echelle Totale

m Reésultats

Verbal Performance i ICV | 10P _ Déﬁcit mérIlOlre

Profil des notes standard Indices (optionnel)

Inf Sim Ari VocCom Mc| Ci Code Ai Cub Ao Sym Lab

[

de travail et
lenteur

— Orthophonie et
amenagements
pédagogiques

- WA AN ®




Fidkion % | 8 8 Lucas 9 ans 6 mois
S ? | v | EPC frontale droite début a 6 mois,
Mémoire des chiffres 1" 6 6 A 3 S .
T , ArrcAat des crises a 12 mois
- % | 3 Arrét du traitement a 3 ans
Vocakuiaire B | 1|7 CM1, jamais redoublé
TN T 192 : 5 8 Difficultés scolaires, comportementales
Malrces
p— S S A Et trouble de la relation
Symboles 17 8
(Complétement dimages) - - -
(Barrage) - —
(Information) (12) (8) (8)
(Arthméticue) (13) (4) (4)
(Raisonnement verbal) - - - -
Somme des notes standard 26 17 9 1 683

Comp. Rais. Mém. Vit

.. Total
Verb. Per - o Dfese

Conversion des sommes de notes standard en notes composites

Compréhension Verbale 26 IcV 92 30 84 -102
Raisonnement Perceptif 17 IRP 73 4 67 -85
Mémoire de Travail 9 IMT 67 1 62-80

Vitesse de Traltement 1" NT 76 5 70-90




Anais, 15 ans

m Motif de la consultation
» Deuxicme avis concernant une epilepsie temporale

B Antécedents medicaux

» Detresse respiratoire a la naissance avec inhalation de liquide amniotique
et passage en reanimation

m Déeveloppement psychomoteur initial normal:

» Marche acquise vers 13 mois
» Absence de retard de langage
» Scolarité ordinaire; actuellement en classe de 3ieme

m Epilepsie pharmaco-sensible:
» lere crise partielle temporale en 2008
» Crises rares
» Aucune crise depuis janvier 2011
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Plamte cognitive

m Anais
— Pas de plainte
m Ses parents
— Oublis des faits de la vie quotidienne
— Difficultés d” orientation spatiale et temporelle

— Apprentissage « par ceeur » laborieux depuis le debut de sa
scolarite

— Performances scolaires correctes MAIS travail extra-scolaire +
+, cours particuliers, orthophonie




Efficience cognitive globale
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subtests WISC IV

m Efficience globale normale (OIT104, ICV94, IRP109)
m Niveau normal des connaissances semantiques




[Les processus de memorisation

O Immédiat

Ml Différé

notes standard

B MdT

&
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o
3 X2

subtests échelle de mémoire pour enfants CMS

— Déficit du rappel différé en verbal comme en visuel
— Dissociation entre rappel déficitaire vs reconnaissance préservee




Memoire episodique

m Rivermead Behavioural Memory Test (RBMT 3):

— Approche ecologique a partir de mises en situation
comparables a celles de la vie quotidienne

— Rappel immediat et differe nouvelle tache / parcours/
message personnel/ objet personnel, etc

m Difficultés importantes en mémoire episodique
— Score de profil pondere:
7/24 (moyenne: 22.04 +/- 1.97) => incapaciteé sévere

— Score de depistage (niveau de fonctionnement mnesique):
2/12 (moyenne: 10.59+/- 1.37) => Incapaciteé sévere




Memoire autobiographique:
le TEMPau (Piolino et al, 2007)
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O05-9 ans
B Année derniéere
O Année en cours

sémantique

épisodique global

strictement
épisodique

» Préservation de la mémoire sémantique personnelle
» Déficit aspects personnels de la mémoire autobiographique
» Aucun souvenir strictement €pisodique (pas de conscience autonoétique)




Evaluation de la familiarite:
DNMS4S (Barbeau et al, 2004)
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reconnaissance a 3 min reconnaissance a 1h

— Reconnaissance accompagnee de souvenirs ou recollection vs
reconnaissance sans souvenir ou familiarity (Jacoby, 1991)

— Familiarité préservée alors que la patiente n” a aucun souvenir de
’
1" encodage




En resume,

m Amnésie développementale associce a une atteinte selective
précoce bilatérale de 1" hippocampe

m Son profil cognitif se caracterise par:
— Dissociation mémoire sémantique ys episodique
» Acquisitions semantiques malgreé un deficit de la mémoire €pisodique
» Dissociation présente en memoire autobiographique
— Dissociation rappel vs reconnaissance
» Performances effondrees en rappel differe en verbal et en visuel

» Préservation de la reconnaissance

— Dissociation recollection vs familiarité

» Seuls les processus de familiarité sont preéserves




Deficits cognitifs/amenagements
pedagogiques

m Expliquer le deficit et ses consequences

» Diminuer les attentes de 1" entourage

» Générer un mieux étre chez 1’ enfant

m [dentifier les meilleures interventions
» Interventions curatives

» Interventions palliatives




Exemples d” adaptation pour le
langage

m [angage receptit
» Attirer 1" attention de 1" enfant

» Ajuster la complexite du message
» Reformuler le message

» Verifier la comprehension
» Utiliser I’ imitation

m [angage expressif
» Aides visuelles, communication non-verbale
» Ne pas mettre 1" enfant en difficulté

m Organisation de la classe
» Placer " enfant prés de 1" enseignant




Exemples d” adaptation pour le déficit
de " attention

m Au niveau des attitudes de communication
» Reduire le nombre des consignes dites a la fois
» Parler a un rythme modére, insister sur les mots cles
» Verifier la compréhension, compléter, reformuler
» Attirer 1" attention de 1" enfant avant de lui parler
» Eviter de diviser son attention

. » .
B Auniveau de 1l environnement sonore

» Assurer un placement preferentiel
» Controler le niveau de bruit et les distracteurs




Exemples d” adaptation pour la
MEMmoire

— Reeducation specifique

— Reduire les consignes et/ou les répeter et/ou les laisser
sous les yeux

— Appuyer |” oral par le visuel et vice-versa

— Apprendre a tout noter

— Donner des indices de récupceration (premicre lettre,
QCM, etc)

— Favoriser 1" attention pour mieux traiter et encoder

— Sélection et organisation des informations pour
ameliorer le rendement mnesique




Exemples d” adaptation pour les
troubles des fonctions executives

m Sur le plan cognitif
» Bien expliquer le but du travail
» Aider a decomposer les grandes €tapes
» Aider a s auto-controler durant un travail

m Sur le plan comportemental
» Changement de personnalite
» Perturbation du controle eémotif
» Perte des comportements adaptatifs
» Probléme d’ interaction sociale
» Labilité émotionnelle, agitation, agressivite, impulsivité




Exemples d” adaptation pour les
fonctions praxiques ou visuo-spatiales

m Concernant les praxies et le visuo-spatial

» Apprentissages les plus touches: graphisme, geometrie, pose
des operations

» Simplifier les informations visuelles, utiliser un code couleur
» Passer par la verbalisation

m Concernant le graphisme
» Usage de |” ordinateur en classe, recours aux photocopies




[Lenteur et Fatigabilite

m [ enteur

» Deficit cognitif, anxiete, inhibition, ralentissement
1deo-moteur

» Tiers temps

m Fatigabilite
» Associée a un déficit de 1’ attention soutenue

» Dégradations des performances au cours de la
journee, Fluctuations des performances, troubles de
la sélectivité, intrusions, interférences.




Epilepsies et prises en charge

m [ a prise en charge reeducative est confrontee a cette realite
» Multiplicite des tableaux cliniques
» desordres cognitifs complexes (association de deficits)
» Caractere fluctuant des troubles
» Interactions entre troubles et developpement

Nombreux sont les enfants épileptiques qui bénéficient d” une prise
en charge

Celle-c1 souvent décrite comme un suivi long, complexe, qui ne
répond pas toujours aux attentes

Prise en charge rarement decrite:
— Bulteau, C. (2001), Strang, J.D. (1990); Leloup G (2008)




Epilepsies et prises en charge

La prise en charge rééducative de 1" enfant épileptique peut étre
deroutante

» Pathologie active, désordres cognitifs complexes

Elle nécessite de s adapter :
» a la variabilité des troubles,

» aux limites cognitives et comportementales de 1" enfant aux différents
stades de son developpement,

» de prendre en compte les ressources cognitives de 1" enfant (attention,
meémoire, stratégies executives)

» aux objectifs d” apprentissage

Partenariat avec le centre référent et evaluation neuropsychologique
initiale sont indispensables

Prise en charge rime avec
» Remédiation, Accompagnement, Guidance




Prise en charge des troubles mnesiques

m Remediation:
Pas de programme d° entrainement

Apprendre a optimiser les capacités d” encodage et de récupération
de I” information

Deévelopper des strategies pour encoder et/ou consolider une
information

Favoriser 1’ attention

m Travail de « guidance »
— Expliquer le trouble a 1" enfant
— Accompagner pour encourager
— Faire le lien avec 1’ entourage




Prise en charge des troubles du langage

m Protocoles de reeducation tres divers selon le trouble

m Possibilite de troubles tres electifs (trouble 1sole du lexique
actif); Evaluation des différentes composantes expressives et/
ou receptives orale et/ou ecrite

m Nécessité de s’ adapter a la variabilité des troubles et de
o, . ’
prendre en compte les ressources cognitives de 1™ enfant
(attention, mémoire, strateégies executives)




Conclusion (1)

m [ épilepsie est une pathologie active dans laquelle il
existe une intrication de troubles neurologiques,
cognitifs et comportementaux

m Elle peut etre associee a des troubles du developpement
cognitif, émotionnel et/ou psychosocial

m [es profils cognitifs sont multiples et complexes

» Caractéristiques de 1" épilepsie

» Impact sur la maturation cérébrale

» Deficits cognitifs complexes




Conclusion (2)

m [a prise en charge rééducative de I” enfant épileptique

peut etre deroutante:

» Pathologie active, désordres cognitifs complexes

» Elle nécessite de s* adapter a la variabilité des troubles et de prendre
en compte les ressources cognitives de 1" enfant (attention, mémoire,
strateégies executives)

m | ¢ partenariat avec le centre référent et I évaluation
neuropsychologique sont indispensables
m Vision « dynamique » des capacités de 1" enfant
» Variabilite des performances
» Nécessité d” une approche multidisciplinaire




Ouvrages

m Epilepsies de 1" enfant: troubles du développement
cognitif et socio-emotionnel, I. Jambaque, ed Solal

m Neuropsychologie de 1" enfant: troubles

développementaux et de I” apprentissage, F. Lussier et
J. Flessas, ed Dunod




