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_L’épilepsie myoclgrﬁque sénile (EMS)
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* L’entite a ¢té degasﬁe pour la 1¢ fois par GENTON et PAGLIA en 1994
chez deux Gpﬁhents atteints d’une trisomie 21 (syndrome de DOWN

\e\e
« SD Q)é%ssomee a une maladie d’ Alzheimer « MA » © o
6‘%
o B’?’ne esperance de vie plus longue a conduit a la reconnalssw%e de la
S
.© < forte incidence de la MA et de 1’épilepsie chez les P@@éonnes agees
f\
» atteintes de SD . %e@e%
(@

* Les deux maladies ayant une base neuropaj;l;f%ﬁoglque commune, elles

ont €té associées a I’Epilepsie Myoclone@Je Sénile.
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_  Lépilepsie mymﬁomque sénile
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* GENTON et PAQE‘IQA ont décrit chez ces patients 1’Epilepsie
Myoclomqg&@emle par analogie au syndrome d’Epilepsie
Myocégﬁlque Juvénile . o

613%3 myoclonles a caractere epileptique sont des mouvements Qﬁéﬁ ct
$°
- soudains (sursauts) a I’origine de secousses musculalres sahs altération
f\
v perceptible de I’¢tat de conscience, survenant le ma@m, affectant surtout

les membres supérieurs. &&\%
S

* Dans I’EMS, ces crises sont progressivg&eé’t coincident avec une
/4 14 O 14 © . . \/l/ . Ve
accélération du déclin cognitif et upe”augmentation de la dépendance .
@
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* EEG: Les myoc]@ﬁles sont souvent associées a des decharges de pointes &
2
ondes ou pggy? pointes ondes généralisées ou focalisées mais leur \\66‘5\\(\
g
abseng@‘h exclut pas la maladie . r@@d‘f\
QO@ O(\d\e
- %$® 600\\
0(\@@ @Q‘O
@Q\  Interét de la Vidéo L’EEG et de I’enregistrement long, mals pas toujours
réalisable. @ee‘“e
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Epilepsie myoclonique sénile

« DEUX OBSERVATIONS SUPPLEMENTAIRES

PUBLIEES EN 2006 AVEC DE SIMONE o
>
5\66%&\\ (((ed\ed&
" SENILE MYOCLONIC EPILEPSY IN DOWN
o SYNDROME: o

A VIDEO AND EEG PRESENTATION Q@E%TWO CASES
ROBERTO DE SIMONE 1, 2, GERALDINE DAQUIN, 2, FIERRE GENTON, 2
| DEPARTMENT OF NEUROLOGY, S. EUGENIO HOSPITAL, ROME, ITALY
2 CENTRE SAINT PAUL, HOPITAL HENRI GASTAUT, MARSEILLE, FRANCE

EPILEPTIC DISORD 2006; 8 (3): 223-7
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cas recenses retroWectlvement

chez des patients’ trlsomlques
ENTRE&A@QS ET 2010

(CENTRE SAINT—PAL;&%DE MARSEILLE, MONTPELLIER

ET OVIEDO)

Seizure 19 (2010) 383-389
Contents lists available at ScienceDirect
Seizure

journal homepage: www.elsevier.com/locate/yseiz

Senile myoclonic epilepsy: Delineation of a common cgﬁdltlon associated with

Alzheimer’s disease in Down syndrome <0
Roberto De Simone *P, Xavier Salas Puig <, Philippe Gellssed\sa?\nelle Crespel 9, Pierre Genton®
‘Cenne Saint Paul - Hépital Henri Gastaut, 300 Boulevard Sainte Marguerite, 13258 Mmsml‘ﬁ@‘ “rance

b Unitd di Neurologia - Centro di diagnosi e cura delle epilessie, Ospedale Sant'Eugenio, !g?h Umanesimo 10, 00144 Roma, Italy

“Servicio de Neurologia Hospital General de Asturias, Oviedo, Spain \(\
9 Epilepsy Unit, Hopital Gui de Chauliac, 34295 Montpellier Cedex, France GJ.O
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11 cas décrits dont 8 S@ et 3 MA
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Hopitaux de Barcel@»ﬁe et Austirias

N Montero, M.Salvado , V.Vega , R.Suarez- Morqofl\/i Sueiras ,

. Epllepsm@yoclomca en el sindrome de
down-y en la enfermedad de alzheimer &

\GQ6 ed\e

J®§®Aller- Alvarez, M.Ménendez-Gonzalez , R. Rlbacc%bef

o7
e‘“e

M.Toledo , J.Salas-Puig , J.Alvarez- Sabln\%@%
NEUROLOGIA.2017;32(2):69 73@@«
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o Premiér cas
) f’o@%@
5
<%
e Homme, 58 ans, tr's@mie 21, MA, vivant en USLD
¢ S
?~ @
. Myoclome%el@blees depuis plusieurs mois, matinales intéressant les \@@e\‘\\
o\
membges supérieurs R
fo\ 6@0
. wz@k\fls neurologique , myoclonies isolées === pas de traltocgm%nt
0(5‘ @Q‘
A ©“"+ Installation de facon brutale de crises convulsives tomc@-clomques
genéralisées répétitives sur 24 h, état de mal epllegmiue compliqué
X&
d’une pneumopathie d’inhalation . @ 6‘0\
<0
eq e . ‘/ . J
* Transfert aux urgences, stabilisation %@‘T{T par Valproate de Sodium .
?\
.\(\%
* EEG : tracé lent ,66660 N’
¥
@66%0 ~ \ / ~’
N\fé\\oo \ . ~ \ /
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QS Deux;ﬁne cas
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 Homme, 65 ans, M@ debut précoce, vivant en USLD .

‘(\e\ of

S

* Myoclonies mehqbres supérieurs associces a des crises tonico-cloniques ¢
)

generah&%% (0('\\@\\"’
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©o°°% Traitement par Valproate de Sodium .
K

DN
» Pas d’obtention d’e¢quilibre thérapeutique, rec1d1ve§eﬂf%equentes des
{\‘5

crises myocloniques . &5

(O
N’
e Déclin fonctionnel et cognitif. ﬁ\e@@‘
?3
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e Deéces suite a un €tat de mal eplgepthue N’
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T r0151em@ cas

S 4'6‘5
 Femme 54ans, MA stade se\geaf’e (forme familiale et a début précoce).
6‘
* Myoclonies matmales Tﬁvahdantes chutes a répétition, associee a des
crises tonico- clqm”ques geénéralisées
. Dlagnos(w%hmque d’EMS
6\6
e EE@ trace lent, bouffées lentes a prédominance antérieures, gl‘“
\>G
Qc;*"’ petites pointes rapides @Q@G
o\i\e

* Traitement par LEVETIRACETAM puis remplacemgent par
VALPROATE de SODIUM devant la frequencebd‘es myoclonies.

0\)
 Dufficulte d’équilibre thérapeutique . A

O
/l\/(\®
* De¢clin cognitif et aggravation de L&ﬁ‘l%pendance
o5

e Deéces a I’age de 55 ans ¥
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Femme,73 ans, MA é\(\ggﬁfge
Myoclonies ma%tdmﬁ\fe\es fréquentes lors de la toilette ou au levé
0
Evoluticggmé‘%er}s des crises d’epilepsie genéralisees.
anﬁﬁgstic clinique d’EMS
©900(]):3EG non réalisé <

 Traitement par Valproate de sodium &
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Cinquieme cas
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» Rétrospectivement, deux autres cas ogte@%é recenses entre 2007et 2008
S

./ (USLD)

* Femme de 62ans, MA évqslcﬂ%%
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* Aide pour les AVQdéambulation incessante
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¥ Myoclome%emfermntentes isole€es ou en salves des membres supérieurs .
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6eme cas"
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 Femme de 86 ans, MA évoluée . %,/\°
(2
o)

Syndrome d’immobilisatigg@ﬁ-fauteuil

Nt

&
: , <O° : : : :
Myoclonies provoquges par la stimulation physique ou le bruit .
o\
O . y
Recrudescengcs\ﬁes myoclonies, une année apres . £
6@

EEGéen‘%ecé lent, pointes et poly pointes ondes . o’
N
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/¢ Dlscussmn
\/Célme constate dans nos observations , il @émbleralt que ’EMS ne soit pas si_~

rare dans la MA.

S

Nous constatons principalemgﬂﬁela survenue d’EMS chez des patients ages de

50 a 75 ans, ce qui est com?t)rme aux cas observes dans la littérature .
6‘

* La sémiologie d‘?\gvﬂﬁses rapportées concorde avec les cas rapportes. o
O S
* Les myoclgﬁfgs peuvent €tres invalidantes, responsables de chutes . (x\e\\"’e
% d\eQ
. L’E@@ a montré des poly pointes ondes sur les 2 derniers cas, et utgﬁ*‘ace
»
cngobalement ralenti pour nos 4 premiers cas . @Q@G\)
o N4
1 O
"« Dans le 1¢ cas , le traitement par VPA, a contribué a stgebﬂlser et a diminuer la
%)
fréquence des myoclonies . 0{\6‘?’%
%éﬂ
* Dans le 2¢™¢ cas, ’efficacité du traltemengopar “VPA semble avoir été limitées
s
e Un déclin fonctionnel et une aggravatf’on de la dépendance ont €té observes

concomitamment a 1’ apparltlomd%s myoclonies comme cela est rapporte
¢galement dans la htteratgaze ~ N\ S e /

\\\%"\} \ Y, ~ X
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\/ J Discussion
\ 60O\\O

* L’incidence de la démence dans 1@/§yndrome de Down est de 20 a 50%
(50-59 ans ) 60-75% (> 60@;1@9) C est dans ce groupe que sont decrites
les crises myoclonlqueso\fardlves (De Simone et al .2006) ¢galement
appelées LOMED‘S‘0

%

\(\
. Etlopathoégeqme‘? Surexpression du gene précurseur de la protéine
amylggrd’e sur le chromosome 21? Implication des canaux sod1ques‘? o
Mﬁtatlon du gene de la Préséniline 1 (formes familiales de M@} .....
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\/ - Prise en charge

AV
. L e o . .
* Le traitement doit eétre débuté tot, des l’apparltlon des crises, en raison du
~  retentissement fonctionnel parfois 1mportant des myoclonies et du risque de crises

@68

generalisées. &o@

« Eviter la prescrlptlon de ?nedlcaments epileptogenes :IRS, neuroleptiques,

Veérapamil, Dlltlag@‘i’n Alimémazine, Tricycliques

o\(\

* Le LEVEQLKACETAM &e\\ee

eg? le seul traitement anti-comitial dont il a ét€ démontré qu’il redulsgwfa
&\\ fréquence des crises avec une possibilité d’ameélioration au nlv%a@

comportemental et cognitif (Van Zandijcke 2003) 5@

* Bien tolér¢, notamment sur le plan cognitif &
)
. . . 32
* Peu d’interactions médicamenteuses &o{\%
N
«O

o
« La PHENYTOINE et la CARBAMAZ\EP\INE ne sont pas preconisees car peuvent
exacerber les crises myoclomque%e(‘}ole sur les canaux sodiques)

(O J / S
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* Ne nécessite pas de titration —
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o
e Lasurvenue d’ u\gﬁ epﬂepsw au cours d’une MA peut €tre associ€e a un
profil e:volq@"lD défavorable et un excés de mortalité . "
a N
&V e
& S
N (9
N «
5 5
\e%ﬁa reconnaissance précoce de ’EMS et la thérapie peuvent g@?fer les
complications liées aux chutes et 1’¢volution vers des CI'”lS\éS tonico-
@%
cloniques généralisées . &
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Conclusion
)
\"o@%e
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/\0“%
« L’EMS: Entlte e&;@%}re mal définie dans la MA .
* De plus en,}ﬁlus d’observations et de séries de cas sont rapportés dans laé N
(2
11tter\a>bﬁre o<
\\00 \006\
g‘e Nécessité d’études sur des séries plus importantes et une coga%oratlon
neurologues-gériatres . /\0‘5@
"o
e‘“e

* Lareconnaissance de ce syndrome est tres 1mp01g.1;&?f’1te

\>

 Implications pronostiques . <O "/

-

6
* Necessite d’une prise en charge gt‘\a un traitement approprie€ .
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