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RESUME

Introduction : la dysplasie corticale focale (DCF) est la cause la plus fréquente d'épilepsie
médicalement réfractaire. Elle se définie par une désorganisation de I’architecture du cortex
cérébral et la présence de cellules anormales neuronales et/ou gliales (1).

Objectif : rapporter le cas d’une dysplasie corticale focale chez une patiente de 46 ans chez qui
les données cliniques complétées par les signes radiologiques ont permis d’évoquer le
diagnostic.

Observation : patiente de 46 ans admise pour des crises épileptogenes évoluant depuis deux
années. L’EEG n’était pas concluant. Sur la base des 1ésions observées a I’IRM, le diagnostic de
dysplasie corticale focale a été évoqué. Un traitement médical lui a été administré dans I’attente
d’une chirurgie. L’évolution a été marquée par la persistance des crises qui sont plus espacées
que précédemment.

Conclusion : la dysplasie corticale focale est une affection hautement épileptogéne, rare et
souvent de découverte fortuite. Elle reste sous diagnostiquée malgré le progrés de I'imagerie. A
I’heure actuelle, la résection chirurgicale de la 1ésion est la clé de guérison de cette affection. Le
pronostic post chirurgical est favorable.

ABSTRACT

Introduction: focal cortical dysplasia (FCD) is the most common cause of medically refractory
epilepsy. It is defined by a disorganization of the architecture of the cerebral cortex and the
presence of abnormal neuronal and/or glial cells (1).

Objective: report the case of focal cortical dysplasia in a 46-year-old patient in whom clinical
data supplemented by radiological signs made it possible to suggest the diagnosis.
Observation: 46-year-old patient admitted for epileptogenic seizures that had been developing
for two years. The EEG was inconclusive. Based on the lesions observed on the MRI, the
diagnosis of focal cortical dysplasia was suggested. Medical treatment was administered while
awaiting surgery. The evolution was marked by the persistence of seizures that are more spaced
than previously.

Conclusion: focal cortical dysplasia is a highly epileptogenic condition, rare and often
discovered incidentally. It remains underdiagnosed despite the progress of imaging. Currently,
surgical resection of the lesion is the key to cure this condition. The post-surgical prognosis is
favorable.
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1. Introduction

La dysplasie corticale focale (DCF) est une malformation
du développement cortical, d’origine génétique et non
syndromique due a un trouble de la migration neuronale
anormale [1]. C’est la cause la plus fréquente d'épilepsie
médicalement réfractaire [2]. Elle est généralement
observée dans la population pédiatrique et est la troisieme
étiologie la plus fréquente des crises médicalement
intraitables chez les adultes [2]. Elle se définie par une
désorganisation de 1’architecture du cortex cérébral et la
présence de cellules anormales neuronales et/ou gliales
[3]. Cette affection a été décrite pour la premiére fois par
Taylor etal. en 1971 [4]. En 2011, la Ligue internationale
contre I'épilepsie a décrit un consensus international de
classification de la DCF. Cependant, le mécanisme exact
a l’origine de cette pathologie reste flou. L'amélioration
continue des techniques de neuroimagerie permettant une
évaluation plus précise des lésions pathologiques crée
une chance de bons résultats du traitement chirurgical
[2]. Par ailleurs, la dysplasie corticale focale est peu
connue et encore rarement diagnostiquée surtout dans
notre contexte africain [5]. 1l s’agit d’une affection rare
qui présente des difficultés diagnostiques surtout dans
nos contrées. Nous rapportons le cas d’une dysplasie
corticale focale chez une patiente de 46 ans chez qui les
données cliniques complétées par les signes
radiologiques ont permis d’évoquer le diagnostic.

2. Observation

2.1  Clinique

Nous rapportons le cas d’une patiente agée de 46 ans qui
avait été recu dans un service de neurologie pour des
crises épileptogénes. Le début de ses crises évoluait
depuis environs deux années. Elles étaient associées a
une dépression, des troubles de lattention et de la
concentration. L’examen clinique a révélé un bon état
général avec des constances hémodynamiques stables.
L’examen neurologique n’a pas objectivé de déficit
sensitivomoteur ni de trouble de conscience. Elle n’avait
pas présenté de crise convulsive en cours d’examen.
L’examen de I’appareil pulmonaire, digestif et urogénital
était normal. Le bilan biologique était normal.

Devant les crises convulsives récidivantes isolées,
I’hypothese d’un processus expansif tumoral cérébral fut
évoquée.

2.2 Imagerie

La TDM cranio encéphalique n’avait pas révélé
d’anomalie. Il n’y avait pas de processus expansif intra
axial ou péri cérébral. Pas de Iésion ischémique récente

ou semi récente. Absence de lésion hémorragique et de
processus infectieux infra et supra tentoriel.
L’¢électroencéphalographie n’était pas concluant.

L’IRM cranio-encéphalique a été réalisée. Des coupes
coronales pondérées en T2SE, FLAIR et coronales
pondérées en IRT1, une séquence volumique 3DT1 avec
injection de gadolinium ont été réalisées (figure 1).

Figure 1 : IRM T2SE coronale (A), T1IR coronal (B),
FLAIR axial (C) et TLGADO coronal (D) montrant une
dysplasie corticale focale : épaississement du ruban
cortical frontal gauche avec un aspect flou et une
dedifférenciation substance blanche-substance grise
sans prise de contraste apres injection de gadolinium.

L’IRM avait objectivé un trouble de 1’architecture
corticale frontale gauche marqué par un épaississement
du cortex cérébral, un aspect de gyration focale pauvre,
un flou « artistique », un blurring sans effet de masse sur
les structures adjacentes. Une dédifférenciation
substance blanche-substance grise. Il n’y’avait pas de
prise de contraste intra 1ésionnelle. Nous I’avions classé
comme une dysplasie de type I sur la base de I’imagerie.

2.3  Traitement

Le traitement pharmacologique a été initié. Elle a recu du
phénobarbital en raison de 1mg/kg une fois par jour au
coucher pendant 2 semaines. La dose journaliére a été
augmenté par paliers de 15 mg chaque semaine jusqu’a 3
mg/kg une fois par jour.
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La résection chirurgicale de la Iésion a été proposée mais
non réalisée compte tenu des ressources financieres
limitées de la patiente.

2.4 Pronostic

La patiente est suivie actuellement chaque mois. Les
crises épileptiques sont plus espacées. Le traitement
chirurgical reste la seconde option exploitable sous
réserve de la disponibilité des ressources financieres.

3. Discussion

3.1  Biaiset limites

La dysplasie corticale focale est la cause la plus fréquente
d'épilepsie médicalement réfractaire [4]. Des facteurs
génétiques et acquis sont impliqués dans la pathogénése
de cette affection [5]. Les limites de cette étude résident
a deux niveaux. D’abord, au plan de I’imagerie, toutes les
techniques d’exploration diagnostique n’ont pas ¢été
exploitées. Ensuite, au plan thérapeutique, le traitement
chirurgical qui est indiquée dans la DCF n’a pas été
effectué, du coup, 1’analyse anatomo-pathologique qui
devrait permettre de préciser le sous type de la dysplasie,
n’a pas été réalisée. Malgré les limites de 1’étude, certains
aspects cliniques et radiologiques nous ont permis
d’évoquer le diagnostic de la dysplasie corticale focale
chez notre patient.

Au plan clinique, les symptdmes de la DCF peuvent
intéresser n’importe quelle partie du cerveau [6]
La DCF a été distinguée pour la premiere fois des
malformations du développement chez 10 patients par
Taylor et ses collégues en 1971 et sa classification a été
soumise a plusieurs modifications [4]. En général, trois
types de dysplasie corticale sont reconnus ; le type I, Il et
1 [7].
La dysplasie corticale focale de type | est observée chez
les adultes la plupart des cas. Elle est caractérisée par un
début tardif et siége dans le lobe temporal le plus souvent.
Ses symptomes sont plus légers. Dans notre cas, les
signes ont été découverts tardivement.
La dysplasie corticale focale de type Il est retrouvée chez
les enfants. Les symptomes cliniques sont plus séveres.
Elle touche dans la majorité des cas, le lobe frontal.
Le type 11T associe I’une des 2 types de dysplasie corticale
a une des manifestations suivantes & savoir une sclérose
hippocampique, une tumeur, une malformation
vasculaire ou une pathologie acquise au début de la vie.
La classification histopathologique permet de distinguer
les sous types de la DCF [8].
On distingue :

= Le type la qui résulte d'une migration radiale et

d'une maturationbbanormale des neurones.
= Le type Ib résulte d'une perturbation de la
composition tangentielle typique a 6 couches du

cortex avec des neurones immatures.

= Le type Ic contient les deux anomalies
architecturales.

= lLe type lla
dysmorphiques.

= Le type Ilb est constitué de neurones
dysmorphiques et des cellules ballons.

= Le type |Illa est caractérisé par une
désagrégation corticale avec une atrophie
Hippocampique.

= Le type Illb présente des tumeurs gliales ou
glioneuronales  de  type DNET, et
gangliogliome.

= Le type Illc associe les malformations
vasculaires comme les hémangiomes, les
malformations artério-veineuses, les
télangiectasies, etc.

= Le type Illd est acquis & un age précoce sous
I’effet d’un traumatisme, d’une ischémie, d’une
hémorragie  périnatale, d’une  maladie
infectieuse ou inflammatoire.

Le sous type n’a pas été distingué chez notre patiente car
la chirurgie n’a pas été effectuée.

présente  des  neurones

Au plan génétique, trés peu d’information sont connues
compte tenu de la rareté de cette affection [7]. Par
ailleurs, vu I'nétérogénéité des modifications histo-
pathologiques, la cause de la dysplasie n'est certainement
pas d & la mutation d'un seul géne mais de plusieurs [8].

Sur le plan radiologique, ’EEG est caractérisé par une
faible spécificité pour la dysplasie corticale focale [9].
Cet examen réalis¢é chez notre patiente, n’était pas
conclusif.

L’IRM est I’examen de référence pour I’exploration de
cette affection. Pour une meilleure analyse, elle nécessite
la réalisation de séquences adaptées [10]. Des séquences
pondérées T2SE, T1IR et FLAIR dans le plan coronal
sont réalisés. Des séquences volumiques T1SE ainsi que
d'autres techniques, définissant bien la jonction substance
blanche-substance grise, sont également utiles. Si
nécessaire, des séquences sagittales T2SE et FLAIR sont
réalisées. Pour notre patiente, nous avions réalisé des
coupes coronales en T2SE, T1IR et FLAIR et nous
avions effectué des séquences volumiques T1SE apres
injection de gadolinium. Chez certains patients, le
produit de contraste peut étre utilisé si une tumeur est
suspectée, mais il n'est pas nécessaire pour le diagnostic.
De fagon générale, les signes radiologiques sont
caractérisés par un épaississement cortical, un brouillage
de la jonction substance blanche-substance grise avec
architecture anormale de la couche sous-corticale. Un
signal altéré de la substance blanche, une hypoplasie
et/ou une atrophie segmentaire et/ou lobaire [11]. Pour
chaque type de DCF, il existe une variabilité
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radiologique. Par ailleurs, certains auteurs ont tenté de
décrire quelques aspects spécifiques [12].

Pour la DCF de type 1, on note une hypoplasie et/ou une
atrophie segmentaire ou lobaire significative coexistant.
Souvent, il existe un volume réduit de la substance
blanche sous-corticale, qui peut présenter un signal
modérément augmenté en T2, significativement
augmenté en FLAIR et un hyposignal T1. Un léger flou
de la jonction substance blanche-substance grise peut
également étre observé. Il n'existe pas de différence
essentielle entre les images IRM dans la DCF de type la
et de type Ib. Cependant, le type Ib est le plus souvent
situé en dehors du lobe temporal. Pour cette raison, il est
difficile de le différencier du type Il de la DCF.
Concernant la DCF de type IlI, on note un un
épaississement cortical, un flou de la jonction substance
blanche-substance grise plus marqué que dans le type I.
Une légére augmentation du signal de la substance
blanche sur les images pondérées en T2SE, une
augmentation significative du signal sur la séquence
FLAIR, une diminution du signal sur les images 3DT1 et
T1IR. Le signal altéré de la substance blanche s'étend
souvent vers le ventricule, ce qui est observé
exclusivement dans la DCF de type Il. L'espace péri-
vasculaire peut également étre élargi. En regle général,
comme pour le type I, Il n'existe pas de caractéristiques
permettant de distinguer le type Ila du type Ilb, malgré
une démarcation plus évidente de la lésion de type I1b par
rapport aux autres types.

Dans la DCF de type IlI, les anomalies de la DCF sont
associées a des tumeurs en développement, telles que les
DNET ou les gangliogliomes et aussi a des
malformations vasculaires. Ces lésions sont caractérisées
par un effet de masse, une composante kystique, diverses
calcifications et un rehaussement aprés injection de
produit de contraste. Les lésions dysplasiques sont
généralement situées en périphérie de la tumeur.
Cependant, elles peuvent étre situées au sein de la lésion
principale.

En tenant compte de ces données cliniques et
radiologiques IRM et en les comparants & ceux obtenus
chez notre patiente, nous I’avions classé comme une
dysplasie corticale de type I.

Compte tenu de la variabilité des signes radiologiques,
d’autres moyens techniques sont nécessaires pour le
diagnostic de la dysplasie corticale focale. Il s’agit du
PET-FDG, du magnétoencéphalographie, Imagerie du
tenseur de diffusion et de la tractographie. Par contre, Ces
examens n’ont pas été réalisés chez notre patiente car du
fait de leur indisponibilité dans notre pays.

Le PET-FDG est réalisé lorsque les résultats d’IRM et
d’EEG ne sont pas concluants [13]. Le PET-FDG montre
un métabolisme réduit dans les zones affectées par la
dysplasie [13]. La fusion d’image FDG-PET/IRM a
permis d’optimiser le diagnostic avec une sensibilité plus

élevée jusqu'a 98 % (14). Elle a permis d'obtenir de
meilleurs résultats chirurgicaux et des périodes sans crise
plus longues apreés I'opération [14].

Le Magnétoencéphalographie (MEG) est une technique
non invasive qui permet de suivre l'activité électrique du
cerveau par I'enregistrement du champ magnétique induit
par le cortex afin de trouver et d'évaluer la taille du foyer
épileptogéne [15]. Selon certains auteurs [15], cette
méthode peut permettre de différencier les DCF de type
I et II. Cette technique permet aussi d’identifier les zones
fonctionnelles du cerveau qui pourront étre préservé au
cours de la chirurgie [16].

L’Imagerie du tenseur de diffusion (DTI) permet
d’évaluer 1'extension de la dysplasie corticale. En effet,
cette extension apparait souvent plus grande que la lésion
qui est observée sur une IRM conventionnelle [17, 18].
Par contre, cette technique ne permet pas de différencier
les autres anomalies du développement cortical, ni
d'évaluer la corrélation histopathologique entre les sous
types de la DCF.

La tractographie permet de planifier l'opération en se
basant sur I'évaluation des relations anatomiques entre le
foyer dysplasique et les faisceaux de fibres des centres
éloquents [19, 20].

Le traitement est essentiellement chirurgical car les
crises épileptiques sont en général réfractaires au
traitement médical [21]. Il s’agit soit de la résection de la
lésion, soit d’une lobectomie ou la chirurgie d’un
hémisphére. Aucune chirurgie n’a été réalisée chez notre
patiente compte tenu des moyens financiers limités. Elle
bénéficie actuellement d’un traitement médical qui a
permis d d’espacer les crises d’épilepsie dans I’attente
d’un traitement chirurgical.

Au plan pronostic, les crises régressent dans 60 a 80 %
des cas apres la chirurgie, selon certains auteurs [22]. Le
pronostic est favorable lorsque cette chirurgie est totale.
Ce pronostic reste réservé avec une récidive des crises
apres 6 mois en général lorsqu’il s’agit d’une résection
partielle [23]. La mortalité postopératoire de ces
interventions  est  faible. Les  complications
postopératoires  transitoires les plus  courantes
comprennent de petits déficits neurologiques et des
infections [24]. Les crises épileptiques persistent chez
notre patiente mais ont régressées et sont espacées.

4. Conclusion

La dysplasie corticale focale est une affection hautement
épileptogéne, rare et souvent de découverte fortuite. Elle
reste sous diagnostiquée malgré le progres de I’imagerie.
Devant tout tableau clinique d’épilepsie focale réfractaire
au traitement médical, il faudrait y penser et faire un
protocole d’IRM adéquat dans le but d’optimiser le
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diagnostic de cette affection. Des études plus poussées
sur I'épileptogenese dans la dysplasie pourraient
contribuer au développement de nouvelles thérapies
pharmacologiques. A I’heure actuelle, la résection
chirurgicale de la Iésion est la clé de guérison de cette
affection et le pronostic post chirurgical est favorable.
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