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Développement atypique du langage dans le contexte de la chirurgie de I’épilepsie chez I’enfant

Cette these vise a approfondir nos connaissances sur le développement du langage dans le contexte de
la chirurgie de I'épilepsie chez I'enfant. Nos objectifs étaient: (1) de dégager les répercussions de
I'épilepsie pharmacorésistante sur le développement langagier, (2) de spécifier les profils langagiers
selon le coté de I'épilepsie ou la localisation de la résection, (3) de mettre en évidence les capacités de
réorganisation fonctionnelle et ses limites aprés la chirurgie de [I'épilepsie. Trois études
neuropsychologiques ont été conduites auprés de 53 enfants présentant une épilepsie
pharmacorésistante ou ayant bénéficié d'une chirurgie. Nos résultats montrent que la trajectoire
développementale peut étre durablement modifiée, constituant un argument en faveur d’une période
critiqgue du développement du langage. Des troubles langagiers ont pu étre observés quel que soit le
coté de I’épilepsie, traduisant une probable dominance atypique du langage, les troubles étant toutefois
plus séveres et plus fréquents en cas d’épilepsie gauche. Les performances langagicres étaient
corrélées avec 1’adaptation comportementale. Le pronostic langagier en postopératoire apparaissait
dans I’ensemble favorable, avec tout de méme deux facteurs de risque : une limitation intellectuelle en
préopératoire et la présence d’une sclérose hippocampique. Les patterns de déficits observés
refléteraient I’implication des deux hémisphéres pour les processus lexico-sémantiques ainsi que la
spécialisation hémisphérique gauche pour les processus morphosyntaxiques. Par ailleurs, des profils
langagiers distincts selon la localisation de la résection, frontale (fragilités sur le plan
morphosyntaxique et métaphonologique) ou temporale (fragilités sur le plan lexico-sémantique),
reflétent la spécialisation fonctionnelle des aires cérébrales sous-tendant le langage et les limites de
leur réorganisation dans le contexte de I’épilepsie. Ces études démontrent I’enjeu d’une évaluation
détaillée pour mettre en évidence des profils langagiers spécifiques, permettant ainsi d’affiner les axes
de rééducation et d’orientation scolaire de ces enfants.

Mots clés : langage, développement, chirurgie de 1’épilepsie, plasticité cognitive

Atypical development of language in the context of epilepsy surgery in children

The aim of the present thesis is to improve our knowledge on the development of language in the
context of epilepsy surgery. Our aims were: (1) to highlight the impacts of drug-resistant epilepsy on
the development of language, (2) to specify the linguistic profile depending on epilepsy side or
resection topography, (3) to emphasize the abilities of functional reorganization and its limits after
epilepsy surgery. Three neuropsychological studies were conducted in 53 children who suffer from
drug-resistant epilepsy or who underwent a surgery. Our results show that developmental trajectory
can be modified for the long term, which states as an essential key for critical period of language
development. Linguistic deficits were observed whatever the side of epilepsy was, resulting probably
of atypical organization of language. However deficits were more frequent and more severe in left-side
epilepsy. Language scores were correlated with behavioral adaptation. Linguistic prognosis at
postsurgery seems on the average positive but two risk factors appeared: intellectual limitation at
presurgery and hippocampal sclerosis. The pattern of deficits may reflect the implication of both
hemispheres for lexico-semantic process and the left specialization for morphosyntactic process. In
addition, different linguistic profiles were highlighted depending on the topography of resection:
weaknesses in morphosyntactic skills and phonological awareness in case of frontal resection and
weaknesses in lexico-semantic skills in case of temporal resection. This reflects functional
specialization of language cortical areas and the limits of their reorganization in the context of
epilepsy. These studies demonstrate the stakes of exhaustive assessment to highlight specific linguistic
profiles that allow refining the lines of remediation and academic education of these children.

Key words : Language, development, epilepsy surgery, cognitive plasticity
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Introduction

INTRODUCTION

L’épilepsie, caractérisée par des anomalies de ’activité électrophysiologique cérébrale,
représente 1’'une des affections neurologiques les plus fréquentes. Chez 1’enfant, elle
survient lors d’une période de dynamique interactive entre la maturation cérébrale et le
développement cognitif. Le cerveau immature s’avére particulierement vulnérable lors de
la période d’acquisition de fonctions cognitives émergentes. L’épilepsie est de ce fait
susceptible de s’associer a des troubles du développement sociocognitif et notamment du
langage, et de perturber durablement la trajectoire développementale de ces enfants. Une
réorganisation fonctionnelle cognitive serait néanmoins permise grace a la plasticité
cérébrale plus efficiente chez 1’enfant que chez 1’adulte apres 1ésion cérébrale ou lors d’un
dysfonctionnement. Le contrle des crises par résection chirurgicale de la zone
épileptogene favoriserait ces capacités de réorganisation, perturbées au préalable lors de
crises fréquentes et pharmacoresistantes. La plasticité du cerveau de ’enfant et sa grande
vulnérabilité a une période critique du développement sont donc présents conjointement.
Le pronostic cognitif des enfants avec épilepsie dépend de 1’équilibre entre ces deux
facteurs qui caractérisent la maturation cérebrale et le développement des fonctions
cognitives correspondantes. L’objet de ce travail de thése est de rendre compte de
I’intrication de ces deux facteurs et de leur influence sur le développement du langage a
une période critique pour 1’émergence de cette fonction dans le contexte de la chirurgie de
I’épilepsie chez I’enfant. A cet escient, trois études avec une approche neuropsychologique
et sous un angle développemental ont été réalisées aupres de 53 enfants présentant une
épilepsie frontale ou temporale pharmacorésistante et/ou ayant bénéficié d’une chirurgie de
I’épilepsie (résection focale ou déconnexion hémisphérique). Ces études ont été conduites

avec une double perspective.
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Introduction

Il s’agit dans un premier temps de contribuer a une meilleure connaissance des
répercussions de 1’épilepsie pharmacorésistante et de la chirurgie sur le développement
langagier et sociocognitif, en particulier dans les épilepsies frontales pour lesquelles il y a a
ce jour peu d’études. Nous nous attacherons a spécifier des patterns de déficits langagiers
selon le coté de 1’épilepsie et la localisation de la résection de la zone épileptogene. Par
ailleurs, nous chercherons a apporter un éclairage supplémentaire sur les capacités de
réorganisation fonctionnelle et ses limites aprés la chirurgie de 1’épilepsie.

Le second objectif est d’identifier un profil sociocognitif propre a chaque type d’épilepsie,
en révélant les forces et les dysfonctionnements spécifiques de ces enfants, dans une
perspective clinique. Nous nous intéresserons aux interactions entre les compétences
langagiéres et le fonctionnement intellectuel général d’une part, et 1’adaptation sociale et
comportementale d’autre part. En effet, une identification précoce de ces déficits
langagiers et la compréhension des synergies sociocognitives permettent d’orienter la prise
en charge rééducative et pédagogique a une période critique du développement et, par la-
méme, de prévenir de répercussions ultérieures sur les apprentissages, le comportement et

I’adaptation psychosociale.

La premiere partie de cette these est une présentation théorique de la neuropsychologie du
développement du langage. Nous nous intéresserons au développement du langage chez
I’enfant sain et aux variations interindividuelles, notamment celles liées a 1’influence de
I’environnement. La connaissance de ces étapes est nécessaire pour identifier un déficit
langagier dans un contexte pathologique. Les bases anatomiques du langage chez le sujet
adulte seront également décrites avant de s’intéresser plus spécifiquement a la
specialisation hémisphérique précoce et aux corrélats cérébraux chez I’enfant. Nous
décrirons enfin les phénomeénes de plasticité cérébrale et ses limites, en référence aux
périodes critiques de développement du langage.

La deuxiéme partie est consacree aux etudes existantes sur 1’épilepsie et le langage ainsi
qu’aux répercussions des traitements chirurgicaux et médicamenteux sur cette fonction
cognitive.

La troisieme partie concerne les travaux expérimentaux de cette thése. Dans une premiere
étude, nous nous proposons d’étudier les répercussions directes de 1’épilepsie
pharmacorésistante gauche et droite et de la chirurgie sur le langage chez 20 enfants. La
deuxieme étude constitue un focus sur les compétences langagiéres de 34 enfants ayant eu

une résection frontale ou temporale gauche. Enfin, nous nous intéresserons dans une
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troisieme étude aux capacités de suppléance de I’hémisphére droit a travers une étude
aupres de 6 enfants ayant eu une déconnexion hémisphérique gauche. A 1’issue de ces trois
études, nous terminerons par une discussion generale qui dresse a la fois le bilan de nos

résultats et les apports qu’ils pourront fournir aux questions actuelles.
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Partie 1. Chapitre 1. Développement du langage

cHapiTre 1. DEVELOPPEMENT DU LANGAGE

Le langage est la faculté de représenter des concepts ainsi que de les communiquer au moyen
de symboles arbitraires et de leur combinaison. Le développement du langage comprend
I’acquisition des composantes de celui-Ci : les sons (la phonologie), les mots (le lexique), les
réegles qui régissent leur combinaison (la syntaxe) et les différentes formes d’un mot (la
morphologie) (Sutton & Trudeau, 2007). Le contenu du langage correspond a la signification
ou la sémantique. L’usage du langage, quant a lui, correspond a la pragmatique ou ensemble
des codes qui régissent les intentions de communication des locuteurs. Seule la forme du
langage (phonologie, lexique, syntaxe et morphologie) et son développement dans le contexte
spécifique de la chirurgie de 1’épilepsie feront I’objet de cette étude.

« La connaissance des processus et des étapes de I’acquisition normale du langage s’avére le
point de départ obligé de toute étude de la déviance mais aussi de toute intervention
thérapeutique » (Vinter, 2001). La description de 1’évolution développementale typique du
langage fait ’objet de ce premier chapitre.

Certes, I’enfant dit ses premiers mots vers 1’age de 1 an, mais le développement du langage
s’amorce avant la naissance et se poursuit par une période prélinguistique jusqu’a la premiere
année (Boysson-Bardies, 1996). A 3 ans, le langage de I’enfant laisse apparaitre 1’essentiel

des structures de la langue et a 5 ans il sera capable de s’exprimer avec des phrases complétes.

1. PERIODE PRELINGUISTIQUE ET DEVELOPPEMENT DE LA PHONOLOGIE

La période prélinguistique correspond aux premiéres formes de perception et de production,
essentielles au developpement ultérieur du langage. En effet, ’acquisition de la langue
maternelle repose sur 1’évolution des capacités perceptives précoces ainsi que celle du

babillage.
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Les nourrissons présentent des compétences spécifiques et précoces du traitement de la
parole. Dés les premiers mois, leurs capacités perceptives vont leur permettre de discriminer,
catégoriser les sons élémentaires puis de reconnaitre certains mots en s’appuyant sur la
prosodie. Ainsi, Eimas, Siqueland, Jusczyk et Vigorito (1971) ont mis en évidence la capacité
des bébés de 1 et 4 mois de discriminer des syllabes a faible contraste phonétique (pa/ba) par
la technique de la succion non-nutritive. Outre cette aptitude a percevoir les contrastes
phonétiques dés la naissance, les bébés discriminent le lieu d’articulation (bilabiales [pa]
versus dentales [ta]) (Bertoncini, Bijeljac-Babic, Blumstein & Mehler, 1987) ainsi que le
mode d’articulation (orales [ba] versus nasales [ma]) (Eimas & Miller, 1991). Au cours de
cette période initiale, de la naissance a 4-6 mois, les bébés ont des capacités trés importantes
pour discriminer les sons de toutes les langues existantes. Mais, a partir de 4 a 6 mois, du fait
de P’exposition a leur langue, ils deviennent plus sensibles aux phonémes de leur langue
maternelle, et perdent peu a peu la capacité a discriminer certains contrastes étrangers
(Bernicot & Bert-Erboul, 2009). Des le début du développement, les bébés se montrent tres
sensibles aux variations prosodiques de la parole qui jouent un rdle dans la perception des
mots (Fernald & Kuhl, 1987). La prosodie est un « codage de la parole dans le format de la
langue maternelle, une des premicres étapes de 1’acquisition de la langue » (Dehaene
Lambert, 2002). Elle agit comme un filtre et permet une meilleure compréhension de la
chaine parlée. A partir de 7-8 mois, le bébé va étre capable d’identifier les mots dans le flux
continu de la parole en s’appuyant sur les marqueurs prosodiques (Jusczyk & Aslin, 1995).
Avant 2 ans, ces mécanismes de traitement perceptif, fonctionnels dés la naissance, vont peu a
peu s’organiser en un systeme modulé par les propriétés phonologiques et prosodiques de la
langue maternelle (Bertoncini & de Boysson-Bardies, 2000).

Parallelement au développement des aptitudes précoces de traitement de la parole, la
phonation du bébé s’enrichit. Elle débute par le babillage qui est considéré comme un
« précurseur des premieres formes langagiéres signifiantes » (Billard, 2008). De 1 a 4 mois, le
babillage est formé de syllabes primitives constituées de sons quasi-vocaliques et quasi-
consonantiques. Jusqu’a 6 mois, les phonémes produits sont plus variés que seuls ceux de la
langue maternelle, puis a cet age, les productions se rapprochent de cette langue (Boysson-
Bardies, 1996). Vers 6 mois, le babillage rudimentaire (assemblages de type consonne-voyelle
difficilement segmentables) apparait, puis vers 8-10 mois, le babillage canonique formé de
syllabes de type CV (consonne-voyelle) prend place. Vers 10 mois, le babillage s’enrichit et

le bébé produit des suites « polysyllabiques » en variant les consonnes et les voyelles (Elbers,
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1982). Ce répertoire phonologique évolue peu jusqu’a la fin de la premiére année (Smith,
Brown-Sweeney & Stoel-Gammon, 1989).
La maitrise du systéme phonologique est en grande partie réalisée avant 3 ans, méme si

certains phonémes peuvent étre acquis plus tardivement.

2. DEVELOPPEMENT LEXICAL

Il existe un consensus dans la littérature admettant que la compréhension lexicale émerge
avant la production lexicale, aux alentours de 9 mois (Sutton & Trudeau, 2007). L’étude de
Jusczyk et Aslin (1995) met en évidence des 7-8 mois la capacité de reconnaissance des mots,
auxquels le bébé a eté préalablement familiarisé, au sein de phrases simples. Ceux-ci seraient
mémorisés, toutefois aucun processus de compréhension n’interviendrait déja, seulement une
reconnaissance formelle. Ce n’est qu’a partir de 9 mois que le bébé associe un sens aux mots.
A partir de Ia, il cherche a mémoriser et a représenter les formes auxquelles il peut attribuer
une signification. Autour de 12 mois, les enfants sont a méme de comprendre 30 mots en
contexte ainsi que de reconnaitre un certain nombre de mots connus hors contexte (de
Boysson-Bardies, 1996). Le lexique passif des enfants de 12 mois correspondrait a une
centaine de mots (Sutton & Trudeau, 2007). Pendant cette période de développement lexical
précoce, il y a un décalage temporel en faveur de la compréhension par rapport a la
production. Différentes études (Benedict, 1979 ; Fenson et al., 1994) estiment ce décalage a 5
mois. «La compréhension lexicale précoce, assistée par les indices contextuels et
pragmatiques habituels, reléverait d’une activit¢é mentale globale impliquant les deux
hémispheres cérébraux, alors que la production lexicale précoce serait une activité plus
analytique et linguistique, impliquant plus strictement 1’hémisphére gauche, celui du
langage » (Bassano, 2000).

Le développement du lexique actif est un phénoméne non linéaire. De fait, de nombreuses
¢tudes ont montré qu’a 18-20 mois, apres une acquisition lente des 50 premiers mots produits
par ’enfant, on assiste a un brusque accroissement nommé « explosion lexicale ». L’enfant
produit alors 4 a 10 nouveaux mots par jour jusqu’a 36 mois. On estime qu’il produit en
moyenne 10 mots a 12 mois, 200 mots a 20 mois, 200 a 300 a 24 mois, 500 mots a 30 mois et

1000 a 36 mois (Bates, Dale & Thal, 1995). Les premiers mots sont constitués d’ une a deux
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syllabes identiques (CV), et sont utilisés dans un premier temps pour désigner un ensemble
d’objets nécessitant le contexte pour les interpréter : I’enfant sur-généralise. Puis, I’enfant
accroit ses connaissances des objets et des événements de son environnement,
sa « représentation mentale s’affine » (Billard, 2008). Cet accroissement rapide du
vocabulaire nécessite la possession d’un grand nombre de mots (une centaine ou plus pour
moiti¢é de noms), I’amélioration des coordinations perceptivo-motrices, 1’amélioration des
capacités attentionnelles et mnésiques, I’attribution systématique d’un nom a chaque objet et a
chaque action, I’apparition de la capacité a tout classer en catégories, I’avidité de I’enfant a
connaitre le monde qui I’entoure (Aimard, 1982) et la spécialisation hémisphérique pour le
traitement du langage dans les lobes temporal et pariétal de 1’hémisphére gauche aux
alentours de 20 mois alors qu’auparavant le traitement des mots se répartissait dans les deux
hémisphéres (Florin, 1999). L’enfant réorganise alors le codage des mots et tient désormais
compte des regles phonologiques pour la prononciation des mots et des régles
morphologiques pour leur construction. Ces nouvelles formes de codage sont indispensables a
la production différenciée de mots phonologiquement proches tels que les mots de la méme
famille (Boysson-Bardies, 1996). C’est donc ’accroissement du lexique lui-méme qui est a
’origine de ce phénomene sans lequel cet enrichissement ne pourrait se poursuivre.

Cette explosion lexicale survient entre 12 et 30 mois, toutefois une importante variabilité
inter-individuelle est observée a ce stade (Goldfield & Reznick, 1990 ; Fenson et al., 1994).
L’apprentissage lexical est certes plus rapide pendant cette période mais cet enrichissement se
poursuit tout au long de la vie. Plusieurs facteurs influencent le développement lexical : la
cognition et les capacités de catégorisation notamment (Clark, Hutcheson et Van Buren.,
1974), la qualité et le nombre des interactions avec 1’entourage (Kern, 2003 ; Tomasello,
2003) et le niveau socio-culturel (Arriaga, Fensen, Cronan & Pethick, 1998 ; Le Normand,
Parisse & Cohen, 2008 ; Tamis-LeMonda, Bornstein & Baumwell, 2001). D’un point de vue
structurel, la composition du lexique a 3 ans ne différe pas beaucoup de celle d’un adulte
(Bassano, 2005). En revanche, le développement lexical se poursuit sur le plan quantitatif.
Alors qu’un enfant possede environ 300 mots a 2 ans, il en posséde 10 000 a 6 ans (Florin,
1999). Entre 2 et 6 ans, le rythme d’acquisition est de 8 & 10 mots par jour. A 8-9 ans, le
répertoire de I’enfant correspond approximativement a la moiti¢ de celui de I’adulte (Ehrlich,
Bramaud du Boucheron & Florin, 1978). Parallélement, 1’organisation lexicale se poursuit : le
sens des mots s’affine, le lexique gagne en précision. A partir de 10 ans, les enfants

rencontrent 10 000 nouveaux mots par an (Rondal, 1999). Un adulte posséde en moyenne un
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lexique actif entre 30 000 et 35 000 mots (Bassano, 2000) et un lexique passif de 60 000 mots
(Pinker, 1999).

3. DEVELOPPEMENT SYNTAXIQUE ET MORPHOLOGIQUE

A nouveau, il existe un décalage temporel entre le développement réceptif et expressif
morphosyntaxique. La compréhension d’un énoncé repose sur le traitement de plusieurs
indices, dont 1’ordre des mots (syntaxe) et les mots grammaticaux (morphémes). Dans la
langue francaise, 1’ordre des mots permet en grande partie de déterminer le sens de la phrase,
un énoncé se composant généralement sur le modele sujet-verbe-objet (Billard, 2008).
Plusieurs stratégies vont se mettre en place progressivement et se chevaucher mutuellement.
Dans un premier temps, I’enfant néglige les indices morphosyntaxiques de la phrase pour ne
prendre en compte que les informations lexicales et pragmatiques. Entre 2 et 4 ans, I’enfant
adopte en effet une stratégie lexicale. Celle-ci permet d’analyser indépendamment les mots
pour les associer a un concept, sans tenir compte de leur ordre au sein de la phrase et ainsi
sans y associer le caractére d’agent ou de patient (Billard, 2008). Puis, entre 2 ans 6 mois et 4
ans, se développe la stratégie lexico-pragmatique. Celle-ci s’appuie sur des compétences
logiques afin d’éliminer les possibilités qui n’auraient aucun sens. Elle ne permet toutefois
pas a I’enfant d’éviter certaines épreuves d’interprétation. Parallélement, I’enfant utilise la
stratégie positionnelle entre 2 ans 6 et 5 ans en prenant considération 1’ordre des mots au sein
de la phrase pour la comprendre. Soit I’enfant prend en compte I’ordre relatif qui relie les
mots entre eux selon leur distance (le nom le plus proche du verbe sera celui qui exécute
I’action), soit il considére I’ordre absolu qui relie les mots selon leur ordre d’apparition (le
premier nom évoqué sera toujours celui qui exécute 1’action) (Billard, 2008). Ces différentes
stratégies ne permettent pas d’accéder a la compréhension de tous les €énoncés. C’est leur
combinaison, ainsi que la prise en compte des marqueurs morphologiques, qui amenera a une
compréhension efficiente.

Sur le versant expressif, lorsque le développement lexical est bien amorcé, apparait la
combinaison de mots (Sutton & Trudeau, 2007). De fait, il y existe de fortes corrélations entre
la taille du lexique et I’apparition de la combinatoire ainsi qu’avec l’accélération de la

complexité syntaxique (Bates, Dale & Thal, 1995). Le développement grammatical a cette
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étape précoce de I’acquisition du langage serait donc dépendant du développement lexical
(Bassano, 2000).

Avant de combiner deux mots vers 20-24 mois, 1’enfant produit deux mots isolés par une
pause et ayant leur contour intonatif propre mais ou le rapport semantique apparait évident. Le
stade des énoncés a deux termes est atteint lorsque la pause a disparu et que le contour
intonatif englobe les deux termes (Rondal, 1999). Les connaissances grammaticales d'un
enfant de deux ans sont déja importantes. Les regles sont incomplétes mais en accord avec le
style des adultes. A partir de cette grammaire incomplete mais non incorrecte, se fonde le
développement grammatical rapide qui caractérise la troisieme année. Au cours de celle-ci, la
longueur, la complexité et la variété des phrases de l'enfant augmentent trés rapidement.
Pinker (1994) qualifie I'enfant de cet age de "génie grammatical” (Boysson-Bardies, 1999).
Déja Jean-Jacques Rousseau en 1862 reconnaissait les compétences syntaxiques précoces du
jeune enfant dans Emile ou I’Education : « D’abord ils ont, pour ainsi dire, une grammaire de
leur &ge, dont la syntaxe a des regles plus générales que la nétre ; et si I’on y faisait bien
attention, I’on serait étonné de I’exactitude avec laquelle ils suivent certaines analogies, trés
vicieuses si I’on veut, mais tres régulieres, et qui ne sont choquantes que par leur dureté ou
parce que I’'usage ne les admet pas. Je viens d’entendre un pauvre enfant grondé par son pére
pour lui avoir dit: Mon pére irai-je-t-y ? Or on voit que cet enfant suivait mieux 1’analogie

que nos grammairiens puisqu’on lui disait : Vas-y ».

A partir de 30 mois, les énoncés sont correctement ordonneés et ce qui les différencie des
énoncés de I’adulte concernent les mots grammaticaux et le marquage morphologique. C’est
un langage implicite qui accompagne toujours 1’action sans laquelle 1’énoncé ne peut Etre
explicité (Rondal, 1999). Le langage ne peut devenir clairement explicite que s’il s’accorde
aux regles de la langue par I'utilisation des mots grammaticaux, le marquage du temps dans
lequel s’inscrivent les éveénements. La longueur moyenne de 1’énoncé augmente
progressivement. Les enoncés complexes apparaissent entre 35 et 40 mois, et le récit a 4 ans.

La morphosyntaxe et le lexique se développent ainsi parallelement avec une légére avance de
I’explosion lexicale sur ’explosion grammaticale. Demont et Metz-Lutz (2007) ont proposé
I’hypothése de la « masse lexicale critique » selon laquelle le démarrage du développement du
systeme grammatical dépendrait du développement lexical. Il existe une seconde hypothese
dite « de I’amorgage lexico-semantique de la grammaticalisation ». Comme la précédente, elle

défend I’idée selon laquelle la grammaire ne pourrait se développer sans le lexique. Les
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adverbes apparaissent avant les prépositions correspondantes car les prépositions impliquent
la production de deux termes, la préposition et le terme qu’elle introduit, alors que 1’adverbe
peut étre employé seul (Rondal, 1999). Les prépositions de la possession «a» et «de »
apparaissent vers 2 ans. L’enfant peut également comprendre des énoncés comportant des
prépositions spatiales (dans, sur, derriére, sous) en situation familiere a cet age. Par ailleurs,
les phrases s’enrichissent dans leur forme. Le premier ¢lément qui permet a 1’adulte de savoir
si I’énoncé de I’enfant est une affirmative, une négative, une interrogative ou une exclamative
est I’intonation. Jusqu’a 15-24 mois, les seules productions négatives sont les mots-phrases
«non ». On releve a la méme période quelques mots interrogatifs isolés (« qui » et « quoi »).
En raison de leur charge cognitive, les mots interrogatifs apparaissent dans 1’ordre suivant :
«qui, a qui, quoi, c’est quoi » puis «ou, quel, quand, pourquoi et comment ». Jusqu’a 48
mois environ, les énoncés négatifs et interrogatifs sont enrichis de plusieurs mots alors que les
énoncés affirmatifs, exclamatifs et impératifs sont déja constitués de plusieurs termes. Dans
les négatives, les termes de négations ne sont pas encore intégrés a la structure de 1’énoncé
mais simplement apposés devant ou derriére un énoncé affirmatif. Dans les interrogatives, les
enfants ont recours & une intonation montante sur le dernier mot de 1’énoncé et a un mot
interrogatif ou a « est-ce que » suivi d’un énoncé déclaratif (Rondal, 1999). La forme active
est comprise vers 3 ans et demi, bien avant la voix passive. Dans la construction d’un récit, il
utilise plus facilement des coordinateurs (et, mais) entre 3-4 ans, tandis que les connecteurs
entre les propositions n’apparaissent que bien plus tard (vers 10 ans).

La conjugaison des verbes, quant a elle, n’est pas observable avant 6 ans. En effet, entre 3 et 6
ans, I’enfant utilise des adverbes et des conjonctions de temps plus que la modification de la
forme du verbe pour exprimer les relations temporelles entre les événements (Billard, 2008).
Il existe des variations significatives concernant I’age auquel les enfants commencent a
produire ces diverses formes grammaticales mais 1’ordre d’acquisition reste le méme quels
que soient les enfants (Karmiloff & Karmiloff-Smith, 2003). Ces phénomeénes
d’enrichissement et de complexification ne vont cesser et se poursuivent tout au long de la
vie. L’enfant va de fait comprendre et utiliser progressivement des termes de plus en plus
précis et abstraits ainsi que des structures morphosyntaxiques de plus en plus complexes pour

organiser son discours.
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4. DEVELOPPEMENT DU LANGAGE ET FACTEURS SOCIOCULTURELS

Le niveau socioculturel (NSC), la catégorie socioprofessionnelle (CSP) ou le niveau
socioéconomique (NSE) d’un enfant sont estimés par le niveau d’éducation de ses parents,
leur emploi ou encore leur salaire. Des les premieres années de vie, puis durant I’enfance, les
enfants avec un NSC faible ont des performances moindres que les enfants avec un NSC élevé
dans différentes mesures psychométriques telles que le quotient intellectuel et la réussite
scolaire (Bradley & Corwyn, 2002 ; Brooks-Gunn & Ducan, 1997 ; MacLoyd, 1998). Dans
une ¢étude aupres de jumeaux, Turkheimer, Haley, Waldron, D’Onofrio et Gottesman (2003)
ont montré que les variations du quotient intellectuel étaient expliquées davantage par
I’influence de I’environnement que par des origines génétiques. Noble, Norman et Farah
(2005) se sont intéressés au fonctionnement cognitif d’enfants de niveau socioéconomique
différent et ont mis en évidence des dissociations entre les systémes neurocognitifs évalués
(systeme visuel occipito-temporal, systéme mnésique temporal médian, systéme langagier
périsylvien et systeme exécutif préfrontal). Un effet du NSE a été retrouvé dans deux
systemes : le langage et les fonctions exécutives. En effet, les données issues de la littérature
révelent un fort impact du niveau socioculturel sur le développement du lexique et suggérent
qu’un enfant issu d’un milieu familial favorisé obtient de meilleures performances qu’un
enfant issu d’un milieu défavorisé (Le Normand, Parisse & Cohen, 2008 ; Tamis-LeMonda,
Bornstein & Baumwell, 2001). L’exposition aux mots de la langue est essentielle dans
I’acquisition du lexique. Or, la fréquence des verbalisations, la variété des mots utilisés et la
longueur des phrases des méres issues de milieu socioculturel favorisé, sont plus importantes
que celles des meéres issues de milieu défavorisé. En conséquence, les enfants issus de milieu
socioculturel défavorisé produisent moins d’énoncés (Karmiloff & Karmiloff-Smith, 2003;
Pan, Rowe, Spier & Tamis-Lemonda, 2004). A 1’adolescence, 1’environnement familial
continue d’avoir une influence sur I’acquisition du lexique tant d’un point de vue quantitatif
que qualitatif (Nippold, 1998).

L’effet du NSC observé au niveau comportemental, a été retrouvé sur le plan neuro-
fonctionnel. Deux études en IRMf ont effectivement montré des différences selon le niveau
socio-économique dans deux régions impliquées dans le langage, a savoir le gyrus fusiforme
gauche (Noble, Wolmetz, Ochs, Farah & Mac Candliss, 2006) et le gyrus frontal inférieur
gauche (Raizada, Richards, Meltzoff & Kuhl, 2008). Plus récemment, Noble, Houston, Kan et
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Sowell (2012) ont mis en évidence une interaction entre 1’age et le niveau socioéconomique
au niveau structurel avec une augmentation du volume relatif des régions impliquées dans le

langage avec 1’dge chez les enfants issus de milieu socioéconomique élevé.

Il conviendra dans notre étude de tenir compte du facteur socioculturel afin de mettre en
évidence son éventuel impact sur le développement du lexique et syntaxique de 1’enfant

épileptique.

5. LANGAGE ET COMPORTEMENT

Il existe un lien étroit entre le développement langagier et le développement psychosocial. De
ce fait, des troubles du langage tant expressifs que réceptifs peuvent avoir des répercussions
sur 1’adaptation comportementale et psychosociale. Ainsi, chez les enfants présentant des
troubles de la parole et du langage, on retrouve plus fréqguemment des troubles anxieux
(Beitchman et al., 2001 ; Cantwell & Baker, 1991), des troubles comportementaux (Brownie
et al, 2004; Conti-Ramsden & Botting, 2008), voire une délinquance juveénile,
essentiellement chez les gargons (Lynam, Moffitt & Stouthamer-Loeber, 1993). A I’inverse,
les troubles psychosociaux s’accompagnent fréquemment de troubles du langage et de la
communication (Baker & Cantwell, 1987 ; Beitchman et al., 2001 ; Benner, Nelson &
Epstein, 2002). Par ailleurs, ces conséquences des troubles du langage sur les interactions
sociales et sur le comportement persisteraient a 1’age adulte (Howlin, Mawhood & Rutten,
2000). Il apparait ainsi pertinent d’évaluer le comportement des sujets de notre étude et

d’identifier le lien possible avec les compétences langagiéres dans le contexte de 1’épilepsie.

L’enfant acquiert I’essentiel du systéme de sa langue maternelle entre 1 et 4 ans
(Bassano, 2007). Le développement du langage apparait comme un phénoméne non
linéaire, influencé par ’environnement, et qui, méme s’il est bien avancé a 6 ans, se

poursuit bien au-dela pendant I’enfance puis 1’adolescence. L’enfant va acquérir
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progressivement des structures morphosyntaxiques de plus en plus fines et complexes,

étendre son lexique quantitativement et affiner ses représentations sémantiques.

Le développement langagier repose sur Dinteraction entre [’environnement
psychoaffectif et socioculturel, et les bases biologiques du fonctionnement cognitif et
langagier (Billard, 2008). Quels sont les corrélats cérébraux des compétences langagiéres
précoces et du développement ultérieur du langage ? Sont-ils identiques aux réseaux
neuronaux spécialisés de I’adulte ? Il convient, dans un premier temps, de décrire les
bases cérébrales du langage du cerveau mature avant de s’intéresser aux recherches

récentes auprés de D’enfant permises par les progrés de D’imagerie cérébrale.
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crapITrRe 2. SUBSTRATS NEURONAUX

DU LANGAGE

Le langage, comme les autres fonctions cognitives, dépend de régions hautement
spécialisées dans le cerveau, reliées entre elles fonctionnellement. Le concept de « centre
du langage » trouve son origine dans les observations anatomo-cliniques de Broca qui, dés
1860, a mis en évidence 1’aire de I’expression du langage sur le lobe frontal. Dans un
premier temps une « parcellisation anatomo-fonctionnelle » du cerveau est décrite par les
localisationnistes. Ainsi, les études en aphasiologie et la démarche anatomo-clinique
aupres de patients mettent en évidence une organisation bipolaire du langage (Etard &
Tzourio-Mazoyer, 2002). Le langage est décrit classiquement comme s’organisant autour
d’un pdle perceptif ou postérieur au sein du lobe temporal intégrant 1’aire de Wernicke
(centre des images auditives) et d’un pole « action » ou antérieur au sein du lobe frontal
comprenant aire de Broca (centre des images motrices) (Geschwind, 1970). Depuis les
anneées 80, les études en imagerie fonctionnelle par TEP ou IRMf a travers des paradigmes
neurolinguistiques ont permis d’enrichir et de préciser la localisation et le role des aires du

langage chez le sujet sain.

1. AIRES SPECIALISEES DU LANGAGE

Chez le sujet sain droitier, les trois composantes du langage, la phonologie, le lexique et la
syntaxe, sur les versants expressif et réceptif impliquent différentes aires de 1’hémisphére
gauche : les gyrus frontaux moyen et inférieur, I’insula, les gyrus temporaux supérieur,

moyen et inférieur et le gyrus pariétal inférieur.
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1.1. Versant réceptif

La compréhension du langage sur le plan phonologique, lexico-sémantique et syntaxique

implique des régions temporales comme décrit initialement, mais également frontales.

Au sein du lobe temporal, plusieurs régions sont impliquées dans le traitement des sons :
d’une part de I’aire auditive primaire (gyrus de Heschl) et le planum temporale, qui traitent
aussi bien les bruits que les sons du langage, d’autre part, la partie antérieure et supérieure
du sillon et du gyrus temporal supérieur, impligués dans le traitement de la voix humaine et
plus spécifiquement des syllabes, et, enfin, la partie antérieure et ventrale du sillon
temporal supérieur qui permet le traitement phonologique du mot (Britton, Blumstein,
Myers & Grindrod, 2009 ; Leff et al., 2009 ; Price, 2010). Ces différentes régions sont
activées dans les deux hémisphéres. Il existe toutefois une asymeétrie fonctionnelle en
faveur de ’hémisphére gauche a partir du traitement de la syllabe. L’aire de Broca (gyrus
frontal inférieur gauche), longtemps décrite comme la région de production motrice du
langage, est impliquée également dans le traitement phonologique et sémantique. Poldrack
et al. (1999) ont en effet montré chez 8 sujets sains en IRMf la participation de partie
postérieure ou operculaire dans le traitement phonologique lors d’une tiche de comptage
syllabique de mots et de pseudo-mots, et de la partie antérieure (triangulaire et orbitaire)
dans le traitement sémantique lors d’une tache de décision sémantique. L’aire de Broca
permet également la sélection et la manipulation de I’information verbale en mémoire de

travail.

Les aires de traitement sémantique des mots isolés se situent au niveau de la face inférieur
du sillon temporal supérieur, a la fois dans la partie postérieure, le sillon angulaire,
permettant une intégration multimodale, mais également dans la partie antérieure, au
niveau du pole temporal, permettant une intégration vers les systemes mnésiques et
émotionnels (Price, 2010). Par ailleurs, I’implication de régions frontales, dont la pars
orbitalis du gyrus frontal inférieur, a été décrite dans les taches de décision lexicale et de
décision sémantique (Kotz et al., 2010, Davis & Gaskell, 2009).

En résume, le traitement sémantique des mots isolés active différentes régions qui
entourent les bords ventraux, antérieurs et postérieurs des régions périsylviennes, qui sous-

tendent elles-mémes les processus phonologiques (Price, 2010).
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Les processus de traitement sémantique des phrases sont sous-tendus par des régions plus
focales que ceux des mots isolés, a savoir la partie ventrale du sillon temporal supérieur
antérieur et postérieur (Price, 2010). Par ailleurs, la compréhension plus complexe de
phrases incorrectes sémantiquement active des régions antérieures : la pars opercularis
(Ye & Zhou, 2009) et la pars orbitaris (Tyler et al., 2010).

Enfin, le traitement syntaxique des phrases (ordre des mots) est identifié au sein de deux
régions a gauche: la pars opercularis dorsale, notamment pour les phrases complexes qui
nécessitent I’intervention de la mémoire de travail (Newman et al., 2009 ; Makuuchi et al.,
2009) ainsi que le planum temporale et le gyrus supramarginal ventral (Raettig et al.,
2009 ; Friederici et al., 2009).

Par ailleurs, lors de la compréhension du langage, le sujet peut avoir recours a une
articulation subvocale (Price, 2010). Des activations gauches du cortex moteur (Devlin &
Aydelott, 2009), du planum temporale et du gyrus supra marginal ventral ont été décrites
pour des taches de compréhension auditive, or chacune de ses régions est également
activée pour la production de la parole en I’absence de stimulus auditif. Ces activations
peuvent refléter 1’articulation subvocale qui facilit¢ la compréhension du langage
complexe. Plus spécifiquement, le chevauchement de la localisation de la production de la
parole et de la compréhension du langage complexe peut refléter 1’utilisation du systeme
de production de la parole pour effectuer des prédictions lors de la perception de la parole
(Price, 2010).

1.2. Versant expressif

Le pble «action» ou antérieur permet le traitement de la production du discours et
comprend I’insula et le gyrus frontal inférieur qui est constitué d’une partie postérieure ou
operculaire, moyenne ou triangulaire et inférieure ou orbitaire (Etard & Tzourio-Mazoyer,
2002).

La partie postérieure du gyrus frontal inférieur était décrite classiguement comme sous-

tendant la coordination des séquences de mouvements nécessaires a 1’articulation. Mais,
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plus récemment, I’insula a été défini comme une région pertinente pour la coordination et
le controle moteur de 1’articulation du langage. Ce role a notamment été mis en évidence
par 1’étude de Dronkers (1996) auprés de 25 sujets présentant une apraxie de la parole,
dont les lésions concernaient pour tous, non pas ’aire de Broca, mais la partie antérieure
de I'insula. L’¢étude de Duffau et al. (2000) va également dans ce sens. Les auteurs ont
ainsi induit une anomie a partir de stimulations électriques per-opératoires de I’insula
gauche, alors que, chez certains de ces patients, une stimulation de la région fronto-
operculaire de Broca ne produisait aucun trouble. Les études en imagerie fonctionnelle
chez le sujet sain rapportent davantage de réponses hémodynamiques de 1’insula en
association avec les aspects moteurs du langage parlé. Une relativement petite région a la
jonction entre I’insula antérieure et le cortex operculaire a été retrouvée comme étant
sensible aux structures phonétiques des énoncés verbaux, ce qui est un argument fort pour
son role dans les processus de contréle articulatoire (Ackermann & Riecker, 2010). Les
activations intra-insulaires n’apparaissent pas comme ¢&tant restreintes aux processus
articulatoires et sont également impliquées dans le systéme autonome de ventilation

utilisée lors de la production de la parole (Ackermann & Riecker, 2010).

La planification de mouvements oro-faciaux pour I’articulation active donc la partie
antérieure de I’insula gauche (Brown et al., 2009). Cette aire est tout aussi activée pour
I’articulation par le sujet lui-méme que pour 1’observation d’un autre sujet articulant
(Fridriksson et al., 2009), et d’autant plus activée lorsque les plans moteurs ne sont pas
familiers (Shuster, 2009). L’initiation et [’exécution du mouvement augmentent

I’activation du cortex prémoteur et moteur bilatéral et du putamen gauche (Fridriksson et
al., 2009).

L’acces au lexique (dénomination, fluence verbale) active le cortex frontal moyen (Heim et
al., 2009) ainsi que la partie ventrale et dorsale de la pars opercularis (Whitney et al.,
2009). L’activation du gyrus frontal moyen est uniquement associé¢e a la production de la
parole, contrairement a celle de la pars opercularis qui est observée dans la compréhension
comme dans la production de la parole. La partie dorsale a été associée au séquencage de
stimulus linguistiques et non-linguistiques (Papoutsi et al., 2009). Générer ou interpréter
des séquences est essentiel pour la compréhension et la production de mots (séquences de

phonemes, i.e. parole) et de phrases (séquences de mots, i.e. syntaxe).
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Les processus de compréhension peuvent s’accompagner de répétition subvocale. A
I’inverse, la production de la parole implique un contréle auditif. Le feed-back se fait a un
double niveau auditif, dans les régions temporales supérieures bilatérales (Heim et al.,
2009 ; Wilson et al., 2009), et phonologique dans le planum temporale et le gyrus
supramarginal ventral gauches (Abel et al., 2009 ; Hocking, McMahon & de Zubicaray,
2009).

En résumé, les études en imagerie ont permis de nuancer et d’enrichir I’organisation
en deux podles du langage (pble « action » antérieur versus pole perceptif postérieur)
décrite classiquement en neuropsychologie clinique. De nombreuses aires
périsylviennes gauches associées a la production de la parole sont en effet également

activées lors de la compréhension de la parole.

1.3. Variabilité interindividuelle des aires du langage

Les cerveaux different par leur taille globale, leur organisation, le nombre de neurones
affectés aux différentes taches et la localisation des modules fonctionnels. Il existe en
particulier une grande variabilité interindividuelle des aires du langage (Duffau, 2008), qui
sont parfois situées en dehors des aires classiques (Guyotat, Signorelli & Bret, 2005). Cette
variabilité a notamment été mis en évidence dans 1’étude réalisée par Ojeman G., Ojeman
J., Lettich et Berger (1989) a ’aide de stimulations électriques effectuées aupres de 117
patients épileptiques en per-opératoire. Les cartographies corticales effectuées montrent
des centres du langage de petite taille (de 1 a 2 cm2), au sein des gyri frontaux moyen et
inferieur, du cortex préfrontal, des gyri temporaux supérieurs et moyens et le carrefour
temporo-pariétal. Par le biais de ces investigations électrophysiologiques, aucune aire
corticale n’a été retrouvée chez tous les sujets, attestant de 1’importante variabilité

anatomo-fonctionnelle entre les individus.
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Mechelli, Penny, Price, Gitelman et Friston (2002) ont posé comme hypothese que la
variabilité interindividuelle sur le plan fonctionnel reflétait également les différences dans

les stratégies cognitives adoptées pour effectuer une méme tache.

2. RESEAUX LANGAGIERS

Les conceptions sur la localisation des aires du langage ont largement évolué ces dix
derniéres années. Mesulan (1990) et Fuster (2003) ont ainsi proposé un tournant théorique
et ont stipulé que les problémes cognitifs ne seraient pas résolus de facon séquentielle et
hiérarchique mais par des considérations multiples et simultanées des différentes
possibilités. Selon ce modele, la cognition et le comportement complexe seraient sous-
tendus par de larges réseaux cognitifs interactifs qui se chevauchent. Ce modeéle
s’appliquerait a I’ensemble des fonctions cognitives et, notamment, au langage. Ainsi, lors
des dix dernieres années, les modéles en réseau du langage ont suppléé les modeles
localisationnistes grace a 1’apport des techniques d’imagerie cérébrale fonctionnelle.
L’organisation bipolaire en pole perceptif et pole action du langage a été remplacée par la
description de vastes réseaux de traitement linguistique (Etard & Tzourio-Mazoyer, 2002).
La méta-analyse de Vigneau et al. (2006) sur les aires cérébrales impliquées dans la
phonologie, la sémantique et les processus syntaxiques (730 activations issues de 129
¢tudes en imagerie fonctionnelle) va effectivement davantage dans le sens d’un large
réseau fonctionnel au sein de I'hémisphere gauche chez le droitier que d’une organisation
modulaire localisée du langage (figure 1.2.3.). Les ensembles d’activations frontales et
temporales relevées dans les 129 articles mettent en évidence des réseaux de processus
phonologiques, sémantiques et syntaxiques distincts, bien que se chevauchant
partiellement. Les réseaux langagiers suivent grossiérement I’architecture lobaire des
gyrus. Les ensembles d’activations phonologiques sont localisés dans une position plus
caudale dans le lobe frontal et plus dorsale dans le lobe temporal. La partie antérieure du
gyrus temporal supérieur est commune des trois composantes du langage. En revanche, le
pole et la partie latérale moyenne du gyrus temporal moyen sont communs aux processus
sémantiques et syntaxiques, et la partie postérieure du gyrus temporal inférieur aux

processus sémantiques et phonologiques. Dans le lobe frontal, seuls les ensembles
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d’activation se chevauchent dans la partie dorsale du gyrus précentral et dans la partie

triangulaire du gyrus frontal inférieur (Vigneau et al., 2006).

Le réseau phonologique inclut les régions temporales supérieure et antérieure avec la partie
oculaire du gyrus frontal inférieure gauche. Les résultats de 1’équipe de Paulesu (2000)
attestent effectivement du lien entre la zone frontale de stockage & court terme
d’information phonologique et la partie postérieure du gyrus temporal supérieur, et entre le
systeme de répétition silencieuse et la partie operculaire.

Le réseau semantique comprend la partie postérieure du sillon temporal supérieur ainsi que
les régions triangulaires et orbitaires. Les aires sémantiques frontales et temporales sont
étroitement liées. Avec une étude en IRMf, Newman, Just et Carpenter (2002) ont mis en
¢vidence D’activation d’un important réseau hémisphérique a gauche dans le traitement
sémantique d’une phrase, comprenant le gyrus frontal moyen gauche, la partie triangulaire
et la partie postérieure du sillon temporal supérieur. L’étude de Papathanassiou (2000) en
IRMf a montré que ce réseau sémantique était impliqué dans la compréhension et la
production avec une tdche d’écoute d’histoires et une production silencieuse de phrases.
Cette tache implique en effet la mémoire de travail verbale, une génération de phrase, un
maintien en mémoire de I’histoire, la compréhension d’un texte et active la partie
postérieure du STS (pdle postérieur) et la partie triangulaire (pole antérieur). L’activation
conjointe des podles est également accompagnée par celle du gyrus temporal inférieur (aire
temporo-basale), aussi impliqué dans le traitement phonologique des mots. Il n’y a pas de
dissociation entre les traitements phonologique et sémantique dans le gyrus frontal
inférieur, puisque les parties operculaire, triangulaire et orbitaire sont activées pour des
taches phonologiques et sémantiques (Gold & Buckmer 2002). En revanche, ce n’est pas le
cas pour les aires temporales. De fait, une dissociation existe entre le gyrus supramarginal
activé pour une tache phonologique, et la partie postérieure des gyri temporaux supérieur et

moyen impliqués dans une tache sémantique (figure 1.2.4.).

35



Partie 1. Chapitre 2. Substrats neuronaux du langage

Concernant les processus syntaxiques, 1’étude de Just, Carpenter, Keller, Eddy et Thulborn
(1996) a mis en évidence une activation dans I’hémisphére gauche des régions frontale
inférieure et temporale lors d’écoute de phrases. Caplan, Alpert, Waters et Olivieri (2000)
ont souligné, pour leur part, la mise en jeu de I’aire de Broca dans le traitement des phrases
complexes d’un point de vue syntaxique. Mazoyer et al. (1993) ont montré quant a eux
I’implication des pdles temporaux pour le traitement des phrases et des textes. Le réseau
sous-tendant les processus syntaxiques impliquerait ainsi des régions frontales et

temporales.

En définitive, I’ensemble de ces études va dans le sens de I’existence d’un réseau de
communication impliquant les aires antérieures et postérieures du langage dans
I’hémisphére gauche, avec un net recrutement de I’aire de Broca pour le traitement
syntaxique. Le réseau sémantique, intégrant la région frontale inférieure gauche, le
gyrus temporal moyen et la partie postérieure du sillon temporal supérieur, est
impliqué a la fois dans la compréhension et dans la production (Gold et Buckner,
2002). Par ailleurs, la voie phonologique est sous-tendue par les mémes aires
antérieures, c'est-a-dire le gyrus frontal inférieur ainsi que par le gyrus temporal
supérieur et le gyrus supramarginal en ce qui concerne les aires postérieures. Les
aires sous-tendant les processus phonologiques et sémantiques s’étendent dans des
directions ventrales, antérieures et postérieures, suggérant qu’un méme stimulus
langagier peut suivre différents réseaux. La localisation de ’activité phonologique
dépendrait de la tiche. Par exemple, lorsqu’une réponse articulée est demandée, un
programme moteur est ainsi attendu, mettant en jeu les processus prélexicaux dans
une direction dorsale. Lorsqu’une décision sémantique est nécessaire, les
connaissances lexicales sont attendues, mettant cette fois en jeu les processus
prelexicaux dans une direction ventrale. Dans ce sens, les réseaux corticaux sous-
tendant la compréhension du langage sont déterminés de facon dynamique par la

tache et le contexte (Skipper, Goldin-Meadow, Nusbaum & Small, 2009).
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3. IMPLICATION DE LA SUBSTANCE BLANCHE DANS LES RESEAUX DU

LANGAGE

Les faisceaux de substance blanche assurent la transmission de ’influx nerveux entre les
structures cérébrales corticales et sous-corticales, intra et interhémisphériques. Ces
connexions sont aussi importantes que les associations cortico-corticales. En couplant les
données pré et postopératoires issues de I’imagerie du tenseur de diffusion et les données
intraopératoires par stimulations électriques, Duffau (2008) a mis en évidence différents
réseaux sous-corticaux langagiers distribués et paralléles. Une voie ventrale sémantique, le
faisceau occipito-frontal inférieur, connecte les régions temporales postérieures et le cortex
frontal dorsolatéral et orbito-frontal. Une voie dorsale phonologique, le faisceau
longitudinal supérieur, connecte les aires temporo-pariétales et la partie postérieure du
cortex frontal inférieur via le faisceau arqué et une voie indirecte paralléle. Le faisceau
arqué joue un réle essentiellement phonologique (détection des phonemes et des syllabes,
indépendamment de leur signification). La partie latérale du faisceau longitudinal supérieur
a deux fonctions. Sa partie postérieure, qui connecte les régions temporales postérieures et
le gyrus supramarginal est également en charge de la perception de la parole. Sa partie
antérieure, qui connecte le cortex frontal inférieur latéral au gyrus supramarginal, semble
consacrée a I’articulation, puisque lors de sa stimulation des phénoménes d’apraxie de la
parole sont relevés. Le fonctionnement de ce large réseau est modulé par une boucle
cortico-striatale qui connecte les structures fronto-mésiales et la téte du noyau caudé. Cette
derniére boucle est impliquée dans le contréle du langage, et plus spécifiquement sur la

sélection, I’inhibition et la programmation.

En résumé, chaque composante du langage (phonologique, sémantique, et syntaxique)
est rendue possible grace a la connexion de différents groupes de neurones travaillant
ensemble a travers des réseaux spécifiques de substance blanche et grise et non grace
a la fonction spécifique d’une aire corticale précise. Il est probable que ces circuits
cortico-corticaux fonctionnent sur le matériel verbal a la fois parallelement mais aussi
de facon interactive avec un point de convergence dans les régions frontales

permettant I’intégration finale des informations issues des différents réseaux.
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4. IMPLICATION DE L’HEMISPHERE DROIT DANS LE LANGAGE

I1 est reconnu que 1’hémisphére droit (HD) a une implication importante dans le traitement
paralinguistique, tel que le traitement de 1’information prosodique émotionnelle
(Beaucousin et al., 2007) et ’intégration du contexte pour construire une représentation
compléte de la signification (Lindell, 2006). Chez le sujet droitier, la participation de ’HD
dans les taches proprement langagiéres est faible, reflétant une dominance gauche du
langage. Vigneau et al. (2011), a partir d’une méta-analyse de 59 études, ont mis en
¢vidence que l'implication de I’HD était identifié dans 33% des études et consistait
principalement en des co-activations avec les aires homotopiques a gauche, démontrant
que I’implication de I’HD est dominée par des interactions interhémisphériques. Il existe
une forte dominance gauche pour le langage chez le sujet sain droitier (77% des pics
d’activations décrits étaient a gauche). Par ailleurs, le pattern inverse est observé dans
I’HG : 66% des pics d’activation a gauche étaient unilatéraux, démontrant que ces aires du

langage a gauche fonctionnent principalement de fagon intrahémisphérique.

Dans la partie postérieure du cortex frontal inférieur, deux aires sont activées pour
plusieurs composantes du langage : la partie dorsale de la pars opercularis du gyrus frontal
inférieur droit et la partie antérieure de 1’insula droit. Les taches phonologiques recrutant la
pars opercularis droite unilatéralement requiérent la manipulation de représentations
phonologiques en mémoire de travail, telle que la discrimination de syllabes (Joanisse &
Gati, 2003), le comptage de syllabes (Poldrack et al., 1999), I’écoute de phrases avec
pseudomots versus mots (Meyer et al., 2002). Durant des taches sémantiques, cette région
est également recruté quand une manipulation du matériel verbal est nécessaire, comme
lors de tache de sélection sémantique (Wagner et al., 2001). Lors du traitement de phrases,
cette méme région est activée lors de taches complexes telles que la comparaison de
phrases complexes versus simples (Constable et al., 2004). Les taches phonologiques,
sémantiques et syntaxiques requérant la pars opercularis droite activent également la
partie antérieure de I’insula droit fréquemment (Vigneau et al., 2011). Ce résultat suggere
que ces deux aires sont impliquées dans les mémes traitements qui ne sont pas spécifiques
d’une composante langagicre. En fait, D'insula antérieur est également activé
unilatéralement lors de tiche impliquant I’attention auditive (Jancke & Shah, 2002). Ainsi,
I’implication de ces aires frontales droites n’est pas spécifique d’une composante du
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langage mais elles sont plutot recrutées lorsqu’une manipulation du matériel verbal est
nécessaire. De fait, le role de 1’insula antérieur ne serait pas spécifique du matériel verbal
puisqu’il a été observé des activations lors de taches exécutives pour lesquelles le sujet
devait manipuler des informations verbales, spatiales, numériques en mémoire de travail
(Zago et al., 2008). Zago et al. considérent que cette région est une partie du réseau
exécutif frontal. L’étude de Yang et al. (2009) sur le traitement des métaphores va
également dans ce sens. Les auteurs ont en effet observé que les parametres linguistiques
influencent la contribution de I’HG et le degré de difficultés celle de I’HD.

Par ailleurs, un réseau fronto-temporal bilatéral joue un réle dans le traitement
phonologique de la parole. Il y a une coopération interhémisphérique d’aires homotopiques
(gyrus temporal supérieur et la partie antérieure de ce gyrus/gyrus de Heschl). Le cortex
auditif de ’HG est plus spécialisé dans le traitement temporel de la parole alors que celui
de ’HD est dédié au traitement tonal (Zatorre & Belin, 2001). Par ailleurs, le gyrus
précentral fait partie du réseau frontal prémoteur et moteur et est activé lors de
I’articulation de la parole. Le gyrus précentral droit est plus impliqué que le gauche dans
I’articulation automatique de séquences de syllabes connues (Bookheimer et al., 2000).
L’HD joue certes un rdle dans le traitement phonologique mais ne sous-tend pas les
représentations phonologiques du langage. Chez le sujet split-brain, on observe, avec I’HD
isolé, une incapacité a effectuer des taches de rimes ou de catégorisation phonologique
(Gazzaniga, 1983). De méme, chez le sujet sain droitier, I’HD n’est pas impliqué dans les
taches de rimes (Roskies et al., 2001), de lecture de lettres ou de pseudomots (Paulesu et
al., 2000). L’absence de participation de HD chez le sujet sain droitier va dans le sens que
les compétences phonologiques de I’HD sont faibles. Par ailleurs, il n’y a pas d’activation
homotopique droite du gyrus supramarginal gauche alors que celui-ci et considéré comme
I’aire du stockage phonologique de la boucle articulatoire de la mémoire de travail. Lindell
(2006) suggere que I’HD n’est pas donc capable d’accéder aux représentations
phonologiques.

La méta-analyse de Vigneau et al. (2011) a mis ainsi en évidence une implication limitée
de I’HD lors de tache requérant 1’accés aux représentations sémantiques. Les activations
lors des taches lexico-sémantiques étaient retrouvées dans la pars opercularis droite et la
partie antérieure de 1’insula droit or, comme nous ’avons précisé, ces aires ne sont pas
spécifiques de ce type de traitement. Par ailleurs, aucune activation n’a été relevée dans le

lobe temporal. L’asymétrie gauche lors de taches lexico-sémantiques peut étre le résultat
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d’une inhibition exercée par ’HG sur HD chez le sujet sain. Price et Crinion, (2005) ont en
effet formulé cette hypothése pour expliquer les activations nouvelles frontales droites lors
de taches langagieres chez le sujet aphasique en phase aigué apres Iésions gauches.

Le traitement de phrases et de textes était la seule composante pour laquelle des activations
temporales unilatérales droites étaient retrouvées par Vigneau et al. (2011). Le lobe
temporal droit semble jouer un réle dans la compréhension syntaxique. Les résultats de
Vigneau et al (2011) mettent en évidence que, lors du traitement de phrase, il y a une
contribution d’aires spécifiques temporales droites en charge du traitement du contexte. A
contrario, des aires gauches (gyrus frontal moyen postérieur et gyrus temporal supérieur
postérieur) sont en charge de I’intégration du matériel verbal complexe. Il existe par
ailleurs une implication bilatérale de la partie ventrale de la pars triangularis dans les

processus syntaxiques.

En résumé, chez le sujet sain droitier, la participation de ’HD est, certes réelle, mais
limitée durant les taches langagieres, reflétant une dominance gauche du langage.
Alors que les pics d’activation a droite sont le plus souvent bilatéraux, un pattern
inversé est observé dans PHG. Ces observations démontrent que, contrairement a
I’HG, I’HD fonctionne de fagon inter-hémisphérique durant les taches langagieres.
Les activations de HD lors de taches phonologiques correspondent a un recrutement
bilatéral du cortex moteur et auditif lors de taches de bas-niveau. Les représentations
motrices de la bouche et les aires de la mémoire de travail phonologique étaient
exclusivement recrutées dans ’HG. Ce résultat va dans le sens que ’HD n’est pas le
support des représentations phonologiques. La participation frontale droite n’était
pas spécifique d’une composante du langage et apparait reliée au recrutement de
processus exécutifs supplémentaires tels que 1’attention sélective ou la manipulation
du matériel verbal en mémoire de travail. Le fait que la participation de ’HD lors de
taches lexico-sémantiques était limitée a ces activations exécutives est compatible avec
I’hypotheése d’une inhibition activé exercée par I’HG durant le traitement
sémantique. Une implication spécifique d’aires unilatérales temporales droites a été

relevée lors du traitement du contexte.
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In fine, le langage implique de nombreuses structures cérébrales spécialisees,
essentiellement gauches, qui ont une organisation largement distribuée dans le
cerveau adulte. Ce sont I’implication de ces structures ainsi que leur fonctionnement
en réseau qui permettent la production et la compréhension du langage. Ainsi, il est
probabale qu’une épilepsie partielle perturbe I’ensemble d’un réseau, avec des

troubles plus diffus que ceux décrits initialement dans les modeles localisationnistes.
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chariTre 3. DEVELOPPEMENT DE LA
SPECIALISATION HEMISPHERIQUE

FONCTIONNELLE

De nombreuses ¢études chez D’adulte ont mis en évidence une spécialisation
hémisphérique : chaque hémisphére est spécialisé dans le traitement de fonctions
spécifiques, I’hémisphére controlatéral étant toutefois impliqué dans I’exécution de celles-
ci (Rosa & Lassonde, 2005). Les fonctions langagiéres reposent ainsi chez 1’adulte sur des
réseaux neuronaux spécialisés au sein de I’hémisphére gauche. Chez I’enfant, I’étude de la
spécialisation fonctionnelle prend en compte les processus de maturation cérébrale,
caractérisée par des modifications anatomiques et fonctionnelles complexes.

Deux théories divergentes concernant la spécialisation hémisphérique se sont succédées.
Une premiere théorie définit le cerveau comme immature et plastique, la spécialisation
progressive de I’hémisphere gauche au langage se ferait au cours de I’enfance grace a des
stimuli structurés. Lennenberg (1967) a ainsi décrit une « équipotentialité hémisphérique »
initiale. Les deux hémispheres posséderaient le méme potentiel de développement pour le
langage a la naissance. Pendant la maturation, entre 2 et 12 ans, on observerait une
spécialisation hémisphérique progressive, qui aboutit, a la puberté, a une spécialisation
hémisphérique semblable a celle chez 1’adulte. 11 y aurait alors une « cristallisation » des
fonctions cérébrales. Cette théorie repose essentiellement sur une étude de Basser (1962),
aupres de 35 enfants hémisphérectomisés pour épilepsie pharmacie-résistante. L’auteur a
montré que cette chirurgie effectuée avant 2 ans n’entrainait pas ou peu de retard
langagier. Les deux hémisphéres pouvaient donc prendre en charge le traitement du
langage. A I'inverse, une fois le langage développé, on observait des troubles langagiers
chez 85% des enfants avec hémispherectomie gauche versus 45% a droite, suggérant une
spécialisation progressive au cours de la maturation. Toutefois, ces résultats et leurs

interprétations ont été largement critiqué du fait des probables lésions bilatérales dues a la
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prédominance des causes étiologiques infectieuses. A cette époque, 1’absence d’imagerie
possible ne permettait effectivement pas de déterminer 1’étendue des 1ésions (Kinsbourne
& Hiscock, 1977 ; Paquier & Van Dongen, 1996). La théorie d’équipotentialité a ainsi été
remise en cause par de nombreux auteurs. En 1977, Kinsbourne et Hiscock ont posé
I’hypothése inverse de prédéterminisme ou de 1’invariance hémisphérique, stipulant que la
latéralisation fonctionnelle hémisphérique s’exprimait clairement des la naissance. Chez le
nouveau-né, il existerait une organisation fonctionnelle cérébrale prédéterminee, tres
proche de celle de I'adulte.

Depuis les années 1980, un certain nombre de données anatomiques, comportementales,
¢lectrophysiologiques et d’imagerie cérébrale recueillies chez le nourrisson et 1’enfant,
suggerent un ¢établissement précoce de la spécialisation hémisphérique chez 1’enfant
(Springer & Deutsch, 2000). Ainsi, I’hémisphére gauche posséderait des compétences

prédéterminées génétiquement lui permettant de traiter le langage.

1. ASYMETRIES ANATOMIQUES

Chez I’adulte, il existe des asymétries anatomiques qui se traduisent par des asymétries
fonctionnelles. Les régions sous-tendant les réseaux langagiers apparaissent chez le sujet
droitier plus développées dans 1’hémisphere gauche que droit (planum temporale, lobule
pariétal inférieur, pars opercularis et triangularis du gyrus frontal inférieur). Geschwind et
Levitsky (1968) ont ainsi relevé I’asymétrie du Planum Temporale gauche qui est plus
étendu d’au moins un tiers que le droit chez 65% des sujets étudiés en post mortem. Or,
cette asymétrie structurelle est présente chez 70% des nouveau-nés (Witelson & Pallie,
1973 ; Wada, Clarke & Hamm, 1975). On la retrouve méme dés la 29°™ semaine de
gestation chez 54% des feetus (Chi, Dooling & Gilles, 1977).

Ainsi, il préexiste a 1’expérience linguistique ou a la préférence manuelle, un substrat
morphologique différent dans I’hémisphére gauche chez le I’enfant et le feetus. Ces
asymeétries semblent étre reliées a la spécialisation du langage décrite chez 1’adulte. Une
latéralisation du langage a gauche serait pré-programmée, méme si une représentation

bilatérale ou un transfert dans I’hémisphere droit reste possible.
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2. ASYMETRIES FONCTIONNELLES

Les études récentes ont mis en évidence I’existence d’une asymétrie fonctionnelle chez
I’enfant. Des données comportementales vont notamment dans le sens d’une spécialisation
hémisphérique précoce. Il existe effectivement une supériorité de 1’oreille droite en écoute
dichotique chez I’enfant de 2-3 ans, attestant d’un traitement préférentiel des sons du
langage par I’hémisphére gauche (Hugdahl, Carlsson, Uverbrant & Lundervold, 1997).
Une étude en écoute dichotique couplée a la technique de succion non nutritive a
également permis de relever chez le nouveau-né de 4 jours la méme supériorité de 1’oreille
droite suggérant ainsi I’existence d’une spécialisation fonctionnelle précoce de certaines
capacités de discrimination des sons langagiers (Bertocini, Bijeljac-Babic, McAdams,
Peretz & Mehler, 1989).

Les résultats des études électrophysiologiques sont également en faveur d’une asymétrie
précoce gauche pour le traitement du langage. Mills, Coffey-Corina et Neville (1997) ont
mis en évidence une spécialisation gauche grace au recueil des potentiels corticaux en
réponse a 1’écoute de mots connus versus inconnus chez des enfants agés de 13 a 20 mois.
Alors que la différence des profils de potentiels mots connus versus inconnus était
bilatérale et entendue avant 17 mois, elle se limitait a la région temporo-pariétale gauche
apres 17 mois. Dehaene-Lambertz et Dehaene (1994) ont utilisé les potentiels évoqués
cartographiques chez des bébés de 0 a 4 mois dans des taches de discrimination
linguistique. L’introduction d’un nouveau stimulus (syllabe déviante) aprés une Série de
stimuli répétés provoque une réponse de discrimination (mismatch response) originaire des
lobes temporaux. L’enregistrement d’une activité cérébrale de plus forte amplitude au
niveau de I’hémisphére gauche en réponse au changement percu entre les deux syllabes
présentées, atteste I’existence précoce de réseaux impliqués dans le processus du codage
des caractéristiques du son. Dehaene-Lambertz (2004) a également utilisé les potentiels
évoqués chez des nourrissons de 3 mois et demi et a rapporté des différences de
topographie cérébrale suivant le contexte dans lequel la syllabe est présentée. L’¢tude a
démontré 1’activation de réseaux neuronaux différents lors de deux types de changement
(phonétique ou acoustique), et d’un traitement spécifique des informations linguistiques

des le plus jeune age.
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Les progrés de I’imagerie cérébrale fonctionnelle ont permis de mettre en évidence les
corrélats cérébraux des compétences linguistiques précoces. Chez le nourrisson, les
résultats obtenus en IRMf ou en potentiels évoqués ont permis de mettre en évidence des
réseaux fonctionnels proches de ceux observés chez 1’adulte. En effet, ces études ont
montré 1’existence d’un réseau temporo-pariéto-frontal dés les premiers mois de vie
semblable a celui de I’adulte. Une étude en IRMf de Dehaene-Lambertz, Dehaene et Hertz-
Pannier (2002) aupres de 20 bébés &gés de 3 mois a mis en évidence des activations
préférentiellement a gauche du Planum Temporale au cours d’une écoute passive de
phrases a I’envers et a I’endroit. L’asymétrie structurelle de cette région s’associe donc a
une asymétrie fonctionnelle des les premiers mois de vie. Toutefois, méme si a 3 mois, le
lobe temporal gauche a acquis une spécialisation fonctionnelle, cette région n’est pas
encore aussi développée que chez I’adulte ou elle est spécifique au traitement du langage
(Dehaene-Lambertz et al., 2002). Cette similarité des réseaux activés indique une
continuité dans les structures neurales sous-jacentes entre le bébé et I’adulte, et suggére
que I’exposition au langage ne crée donc pas de nouveaux réseaux mais faconne des
réseaux précontraints génétiquement. Sur le plan anatomique, I’asymétrie du Planum
Temporale s’accentue au cours de la maturation cérébrale jusqu’a 1’dge adulte (Narbona &
Fernandez, 2007). Parallélement, sur le plan fonctionnel, la dominance hémisphérique
gauche pour le langage se poursuit durant I’enfance et 1’adolescence. Ainsi, Gaillard et al.
(2000) ont mis en évidence des activations en IRMf dans les mémes régions périsylviennes
chez des enfants de 10 ans et des adultes. Cependant, I’activation était plus diffuse chez les
enfants avec une participation plus importante du gyrus frontal inférieur droit. Par ailleurs,
une étude de la maturation des faisceaux de substance blanche a révélé une augmentation
de taille et de densité du faisceau arqué gauche, reliant les aires de Broca et de Wernicke,
jusqu’a la fin de I’adolescence (Paus et al., 1999). Ainsi, le développement et la maitrise du
langage s’accompagnent d’une spécialisation croissante des réseaux gauches jusqu’a
I’adolescence. L’étude de Schlaggar et al. (2002) en IRMf a montré egalement une
maturation du cortex frontal inférieur et du cortex visuel associatif gauches entre I’age de
10 ans et I’age adulte, probablement en lien avec le développement de stratégies plus
efficaces, au cours d’une tache lexicale dans la modalité visuelle. Par ailleurs, Wood et al.
(2004) se sont intéressés a la latérisation du langage lors de taches de génération de mots
en IRMf chez 48 enfants agés de 6 a 10 ans et chez 17 adultes. L’activation prédominait

dans le cortex préfrontal et la premiére circonvolution temporale. L’index d’activation
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relative des deux hémisphéres n’était clairement latéralisé a gauche que chez 85% des
enfants, alors qu’il I’était chez 95% des adultes, allant a nouveau dans le sens d’une

spécialisation initiale qui s’affine progressivement.

La latéralité manuelle

La préférence manuelle est un indicateur de la spécialisation fonctionnelle hémisphérique.
Environ 95% des droitiers auraient une spécialisation du langage au sein de 1’hémispheére
gauche. En revanche, chez le gaucher, il n’existe pas, de fagon sine qua non, un lien direct
entre préférence manuelle et spécialisation hémisphérique. Une méta-analyse de Satz
(1979) portant sur 12 études et 313 gauchers, a mis en évidence une spécialisation a gauche
pour 15% d’entre eux, a droite pour 15% également et 70% possedent une représentation

bilatérale du langage sur les deux hémispheéres.

La latéralité manuelle serait en partie programmée genétiquement mais il existerait une

influence du milieu non négligeable.

Ro6le du corps calleux dans la spécialisation hémisphérique

Un roéle majeur du corps calleux dans la mise en place de la spécialisation hémisphérique a
été décrit par de nombreux auteurs. Denenberg (1984) a stipulé que les régions du langage
a gauche inhibent les régions homologues a droite via le corps calleux, permettant & ’'HG
de se spécialiser dans le langage et I’HD dans d’autres fonctions. Toutefois, si le corps
calleux permettait cette inhibition controlatérale, les enfants présentant une agénésie de
cette structure ne devraient pas avoir de dominance hémisphérique fonctionnelle. Or, chez
le sujet agénésique, les résultats des études comportementales en écoute dichotique
(Jancke, Wunderlich, Schlaug & Steinmetz, 1997 ; Lassonde, Lortie, Pitto & Geoffroy,
1981), comme celles utilisant le test de Wada (Komaba et al., 1998) sont contradictoires,
décrivant une dominance a gauche ou bilatérale pour le langage. Selon Habib, Joanette et
Roch Lecours (2000), les liens entre développement du corps calleux et acquisition du
langage sont encore mal élucidés, mais il est probable que la mise en place des relations
interhémisphériques joue un rdle fondamental dans 1’établissement de la dominance

hémisphérique gauche pour le langage.
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La maturation fonctionnelle du corps calleux coinciderait avec la fin du cycle de
myélinisation (Geffen, Nilsson, Quinn & Teng, 1985). Le CC correspond aux fibres du
systeme nerveux myeélinisées les plus tardivement, myeélinisation en grande partie effectuée
avant 6 ans mais complete que vers 10 ans. Cet age correspondrait a la fin de la période
critique de I’apprentissage du langage, point que nous développerons dans la partie

suivante.

Il existe donc une specialisation précoce des deux hémisphéres cérébraux,
spécialisation qui se poursuit dans I’enfance. Toutefois, les travaux sur la plasticité
post-lésionnelle suggérent que I’hémisphére gauche ne dispose pas uniquement de la
capacité a développer le langage (Hommet, Billard, de Toffol & Autret, 2003).
L’hémisphere droit en disposerait également, pendant une période limitée et effective
en cas de lésion gauche (de Schonen & Livet, 1999). Certes, le cerveau de I’enfant
présente une spécialisation hémisphérique précoce mais il posséde également une
grande possibilité de plasticité cérébrale, ainsi il demeure possible, suite & une lésion
cérébrale que ’hémisphére controlatéral puisse se réorganiser et prendre la reléve de
I’hémisphére 1ésé. La plasticité fonctionnelle pourrait étre dépendante de I’état de
maturation des régions intactes. Les arguments en faveur d’une spécialisation
précoce ne vont pas a I’encontre de la possibilité de réorganisation plus tardive (Mills,
Coffey-Corina & Neville, 1997), pas plus que la plasticité et la spécificité ne sont

contradictoires (Hommet et al., 2003).
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cHapitre 4. PLASTICITE CEREBRALE,

SON ETENDUE ET SES LIMITES

« L’essence méme de la fonction du systétme nerveux est de mettre I’ensemble de
I’organisme en communication avec I’environnement et de modifier et d’adapter son
comportement en fonction de 1’environnement » (Privat, 1994). Cette faculté est rendue
possible par un processus neurobiologique, la plasticité cérébrale qu’Hertz-Pannier (1999)
définit comme « le processus continu permettant des modifications a moyen et long terme
de I'organisation synaptique pour une meilleure efficacité des réseaux neuronaux. Les
modifications plastiques sont des évenements fondamentaux pour le développement
cérébral normal (apprentissage) et pour le maintien des circuits neuronaux adultes mais
aussi pour la reorganisation du systéme nerveux suite a une lésion (plasticité post

Iésionnelle) ».

1. MATURATION CEREBRALE, UNE « PLASTICITE NATURELLE »

« Le cerveau est a la fois parfaitement déterminé et totalement aléatoire ».

Jean-Pierre Changeux, 1983

Le cerveau de I’enfant peut faire preuve d’une plus grande plasticité que le cerveau adulte,
tant dans D’acquisition de nouvelles compétences que dans la récupération aprés la
survenue d’une Ilésion cérébrale (Johnston et al.,, 2009). Différents mécanismes
neurobiologiques contribuent a cette plasticité cérébrale au cours de la maturation
ceérébrale: production excessive de neurones dans le développement précoce, apoptose ou
mort cellulaire programmée des neurones en exces ainsi que synaptogénése et élimination
des synapses immature dans I’enfance, stabilisation et renforcement des connections

synaptiques « activité-dépendante » qui se poursuivent a 1’adolescence et 1’dge adulte
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(Johnston, Nishimura, Harum, Pekar & Blue, 2001). La premiere phase de prolifération et
d’organisation est largement déterminée génétiquement alors que la seconde phase de
croissance et de différenciation est influencée par I’environnement (Hertz-Pannier, 1999).
Ce sont I’expérience du sujet et ses interactions fonctionnelles qui vont permettre de
faconner 1’architecture des réseaux neuronaux. Edelman, prix Nobel de médecine en 1972,
assimile cette étape de la maturation cérébrale au « darwinisme neuronal ». En effet, parmi
tous les réseaux neuronaux possibles, seul le plus efficace sera sélectionné et consolide.
Changeux et Danchin (1976) ont appliqué au langage leur théorie d’apprentissage par
« stabilisation sélective » des synapses en voie de développement, c’est-a-dire la sélection
de certaines d’entre elles au détriment des autres. Selon ces auteurs, la possibilité
d’apprendre est liée a I’introduction d’un certain degré de variabilité dans 1’organisation
synaptique. Cette variabilité est due a la capacité des extrémités nerveuses a établir un
grand nombre de connexions transitoires et a choisir progressivement celles qui resteront et
celles qui seront éliminées. Le fonctionnement d’un réseau li¢ a I’expérience, a son
utilisation, sera le facteur principal permettant d’établir ce choix en stabilisant les
connexions nerveuses les plus utilisées et en supprimant les autres. De cette plasticité
naturelle résultent les processus d’apprentissage en augmentant la spécificité¢ de chaque
réseau (Hertz-Pannier, 1999). Ainsi, paradoxalement, I’apprentissage résulte d’une
limitation des nombreuses possibilités originelles programmées génétiquement. Cette
longue maturation post-natale permet aux structures cérébrales de se développer tout en
¢tant modulées par I’interaction avec le monde extérieur. Ces processus de maturation
neuronale se déroulent a des ages différents selon la région. Ainsi, le pic de densité
synaptique suivi d’une diminution est plus précoce dans les cortex primaires que dans les
aires associatives (Huttenlocher, 1979 ; Huttenlocher, de Courten, Garey & Van der Loos,
1982). Chiron et al. (1992) ont mis en évidence les variations du débit sanguin cérébral au
cours de I’enfance et de I’adolescence, variations qui traduisent la maturation cérébrale et
qui sont différentes selon les régions. Le débit sanguin augmente jusqu’a 1’age de 5-6 ans
puis décroit pour atteindre son niveau adulte a 15 ans dans les aires du langage. D’autre
part, il existe des différences entre les deux hémisphéres. Ainsi, la synaptogéneése dans les
gyrus angulaires et dans 1’aire de Broca commence au méme rythme dans les deux
hémispheres (Huttenlocher, 1994) mais la densité synaptique finale est plus importante
dans la région périsylvienne gauche qui sous-tend langage (Scheibel, Conrad, Perdue,

Tomiyasy & Weschsler, 1990). La régression axonale et la stabilisation synaptique,
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accompagnees du développement de la myélinisation, apparaissent étroitement corrélées au
développement cognitif (Hertz-Pannier, 1999). Pendant cette période qualifiée de période
sensible ou critique, les fonctions cognitives, dont le langage, ne vont se développer

normalement que si I’enfant est exposé a des stimuli dans son environnement.

De période critique a période sensible

Il existe une interaction entre les facteurs genétiques et environnementaux dans la
détermination des réseaux neuronaux. Les expériences issues de notre environnement vont
influencer la configuration de ces structures nerveuses, et ce, de fagcon plus importante chez
le bébé que D’adulte. Effectivement, les réseaux neuronaux sont trés sensibles aux
influences de I’environnement dans les périodes précoces de la vie. Ces périodes appelées
critiques correspondent a I’intervalle de temps durant lequel s’élaborent les propriétés
fonctionnelles des neurones sous 1’influence des apprentissages et durant lequel des
modifications des réseaux cérébraux restent possibles. Dés les années 70, de nombreux
travaux sur les mod¢les animaux portant sur 1’effet de la privation sur le développement
ultérieur, ont permis de mettre en évidence différentes périodes critiques pour
I’attachement social (Lorenz, 1973), le systéme visuel (Crabtree & Riesen, 1979, Hubel &
Wiesel, 1970), auditif (Marler & Sherman, 1985), olfactif (Katagiri et al., 2011) et
somesthésique (Erzurumlu & Gaspar, 2012). Chez I’humain, la durée de la période critique
a €t¢ ¢tudiée notamment pour la vision (Morrone, 2010) et I"audition (Li et al., 2012,

Trainor, 2005).

L’acquisition du langage a été également décrite comme sujet a une période critique allant
de la naissance a la puberté. Penfield et Roberts ont posé cette hypothése des 1959 :
« There is a limited developmental period during which it is possible to acquire language
to a normal, native-like level ». Cette période correspond au temps dans lequel le sujet doit
étre exposé au langage afin d’acquérir des compétences langagiéres (Paradis, 2004). «The
neural substrate required for language learning is not fully available after the closure of the
critical period» (Lennenberg, 1967). En effet, les personnes n’ayant pas €té exposées a
aucune langue jusqu’a la puberté semblent incapables d’en apprendre une par la suite. La
nécessité d’entendre et de pratiquer la langue durant une période critique ressort clairement
de I’étude des enfants sauvages. Le cas de Victor d’Aveyron le démontre (Malson, 1964).

Ce gargon découvert a I’age de 12 ans par Itard dans une forét a la fin du XVIlIeme siecle,
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n’a jamais réussi a apprendre a parler. Plus récemment, dans le cas décrit par Curtiss
(1977), des parents ont elevé leur fille, Genie, jusqu’a 1’age de 13 ans dans des conditions
de privation quasi-totale. Malgré des stimulations intensives ultérieures, cette enfant
maltraitée n’a jamais pu acquérir davantage qu’un niveau de communication rudimentaire
(production de mots isolés). Pour se développer de facon normative, certaines compétences
langagiéres doivent avoir lieu pendant cette période critique précoce (Harley, 2008).
Toutefois, 1’é¢tude de ces enfants «Sauvages» reste lacunaire et 1’absence de
développement d’un langage normal pourrait étre expliquée par d’autres troubles cognitifs
ou psycho-affectifs. D’un point de vue purement théorique, 1’expérience ultime serait de
supprimer tout stimulus langagier a des enfants et de mesurer leurs habilités a développer
le langage aprés différentes périodes de privation. Cette expérience irait largement a
I’encontre de toute éthique. Elle aurait toutefois ét¢ menée en Allemagne par 1I’empereur
Frédéric 11 au 13°™ siécle qui fit élever des enfants a I’écart de toute parole afin de
déterminer quelle était, du grec, du latin ou de I’hébreu, la langue maternelle ou « innée ».
Il en a résulté que ces enfants restérent muets. Au 20°™ siécle, I’examen des compétences
langagiéres d’enfants sourds constitue une version de « The "Forbidden Experiment™ in
Language Development » (Svirsky & Holt, 2005). Cet auteur a étudié la perception du
langage et les capacités langagiéres de 75 enfants nés sourds profonds, qui ont recu un
implant cochléaire aprés une période de privation sonore allant de six mois a quatre ans
(Svirsky, Teoh & Neuburger, 2004). La privation sonore durait jusqu’a la découverte de la
surdité de I’enfant et la décision des parents pour une opération. Les résultats de I’étude ont
mis en évidence I’existence d’une période critique avant I’age de 4 ans. L’amélioration des
capacités langagieres était plus rapide chez les enfants ayant recu un implant cochléaire
plus tot, avant deux ans, que chez ceux I’ayant recu plus tard. L’étude en
électrophysiologie de Capek et al. (2009) va également dans ce sens. Les auteurs ont
comparé, chez des sujets sourds, les effets des délais d’acquisition de la langue des signes,
i.e. premiére langue, sur les processus sémantiques et syntaxiques. La N400, qui marque
les processus sémantiques, a la méme amplitude, latence et distribution corticale chez les
sujets ayant appris le langue de signes avant ou apres 10 ans. En revanche, la négativité
antérieure précoce, qui indique les traitements syntaxiques automatiques n’était évidente
que chez les sujets ayant appris la langue des signes avant 10 ans. Ces résultats indiquent
clairement qu’il y a une période optimale dans 1’acquisition d’une premicre langue.

L’étude de Ponton, Don, Eggermont, Waring, Kwong et Masuda (1996) permet également
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d’étayer cette hypothése. Les auteurs ont mis en évidence des latences prolongées de la
composante auditive P1 chez des enfants avec implant cochléaire comparativement a celles
des enfants normo-entendants. Par ailleurs, ces latences étaient d’autant plus proche de la
norme que I’implantation était précoce (Sharma, Dorman, Spahr & Todd, 2002). Les effets
de I’age d’implantation sur le développement des habilités perceptives seraient le reflet
d’une plus grande plasticité lors de la période critique.

Un autre argument en faveur de I’hypothése d’une période critique pour le langage, est issu
de I’¢tude de I’acquisition d’une seconde langue. Flege, Munro et MacKay (1995) ont ainsi
montré auprés de 240 individus de langue maternelle italienne arrivés au Canada
anglophone entre 1’age de 3 et 23 ans, que leur accent étranger empire avec 1’age d’arrivée
dans le pays d’immigration. Jonhson et Newport (1989) ont comparé les compétences en
jugement grammatical de 46 sujets coréens ou chinois immigrés aux Etats-Unis a celles de
sujets natifs. Les performances des sujets natifs et des sujets immigrés arrivés aux Etats-
Unis avant 7 ans étaient identiques. Il existait ensuite une corrélation négative entre 1’age
d’arrivée aux E.U. et les performances en jugement grammatical. Weber-Fox et Neville
(1996) se sont intéressés aux corrélats électrophysiologiques de 1’évolution des
performances chez des sujets bilingues chinois anglais exposés plus ou moins tardivement
a leur deuxieme langue. lls ont observé une altération des performances et des potentiels
évoqués lors de la détection de violations syntaxiques dés lors que la 2°™ langue était
apprise aprés 6 ans, alors que cette altération n’apparaissait a la détection d’anomalies
sémantiques que lorsque la 2°™ langue était apprise aprés 11 ans. Les auteurs ont conclu
que, d’une part, les changements maturationnels contraignent le développement du langage
et, d’autre part, il existe des sous-systémes spécialisés pour les différents aspects du
langage présentant différentes périodes sensibles. La syntaxe et la phonologie semblent
plus difficiles a maitriser tardivement alors que I’acquisition de nouveaux mots apparait
moins limitée (Dehaene-Lambertz, Christophe & Van Ooijen, 2000). Par ailleurs, Dehaene
et al. (1997) ont montré que les réseaux actives lors de I’écoute en IRMf de la langue
maternelle ou d’une seconde langue apprise apres 1’age de 7 ans n’étaient pas les mémes
chez le sujet qualifié de «moyennement fluent ». Alors que I’écoute de la langue
maternelle activait un réseau temporal gauche similaire chez les individus, celle de la
seconde langue activait des aires temporales et frontales droites et gauches avec
d’importantes variations interindividuelles. Les auteurs ont méme observé chez certains

sujets des activations uniquement a droite. Ces résultats étayent 1’hypothése selon laquelle
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I’acquisition de la langue maternelle serait reliée a un réseau spécifique a gauche, alors que
I’acquisition d’une seconde langue ne serait pas nécessairement associée avec un substrat

neural identique.

Décrite initialement comme figée, permanente, irréversible, la notion de « période
critique » a été remplacée peu a peu par celle de « période sensible » pendant laquelle
la modification par individu de son comportement et de ses apprentissages est plus
efficiente et moins coQteuse cognitivement. Cette période correspond a une plus
grande plasticité chez le sujet. Au dela de cette période, la réduction de la plasticité
dans les sous-systéemes peut limiter mais non empécher ’acquisition de nouvelles
habilités. Par ailleurs, I’acquisition de celles-ci peut alors se faire par des voies
alternatives, malgré un declin de la plasticité. Ainsi, le déclin de la mémoire implicite
pour le langage nécessite que I’apprentissage d’une seconde langue se fasse par le
relais d’un apprentissage explicite, correspondant a un systeme différent de celui qui
a permis le développement de la langue maternelle. La capacité d’adaptation a notre
environnement a travers le temps n’est pas figée. Plutot qu’une discontinuité brusque
(période critique), le déclin en plasticité semble étre graduel (période sensible) (figure
1.4.2).

2. PLASTICITE POST-LESIONNELLE ET CONSEQUENCES DES LESIONS

CEREBRALES SUR LE DEVELOPPEMENT DU LANGAGE

Outre la plasticité naturelle, il existe une plasticité post-lésionnelle permettant la
réorganisation de certaines fonctions cognitives. Lors de Iésions cérébrales, le langage peut
ainsi se réorganiser dans des régions qui ne lui étaient pas initialement dévolues. Dés le
19°™ siécle, Broca a postulé que ’hémisphére droit pouvait étre le support anatomique du
langage si ’hémisphere gauche était 1€sé. Le cas lui ayant permis de développer cette
théorie est celui d’une femme agée de 47 ans, gauchére, non aphasique, présentant une
hémiparésie congénitale droite associée a une épilepsie. L’autopsie a mis en évidence une
3éme

Iésion au niveau de la circonvolution frontale gauche permettant a Broca de conclure

« the third right circonvolution had compensated for the absence of the left ». En 1877,
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Thomas Barlow a également publié une étude de cas d’un patient avec récupération de la
parole aprés une lésion gauche, suivie d’une nouvelle perte de la parole aprés une autre
Iésion a droite (Finger et al., 2003). Ces cas ne sont pas uniques dans la littérature. Cambier
et al. (1983) ont décrit le cas de deux patients ayant recupére partiellement le langage aprés
l1ésion gauche puis perdu totalement ce langage récupéré lors d’une seconde lésion a droite.
Chez les patients avec lésion de I’hémisphére gauche, une réorganisation des fonctions
langagicres dans des régions périlésionnelles ou un shift vers I’hémisphére droit non-léseé
peut donc étre observé et, ce, plus fréeguemment que pour les fonctions sensorielles ou
motrices (Muller et al., 1998).

Plusieurs facteurs influencent I’étendue de la réorganisation cérébrale et son efficacité : les
compétences cognitives en jeu, ’dge au moment de la Iésion, la taille, la localisation et le
type de 1ésion, I'intégrité des aires adjacentes et de I’hémisphere controlatéral, la présence,

la sévérité et la durée d’une épilepsie ainsi que le stade de maturation du cerveau 1ésé.

2.1. Facteurs interférant avec la plasticité cérébrale

2.1.1. Age de survenue de la lésion

Existe-il un age critique pour la réorganisation fonctionnelle?

L’age de survenue de la 1ésion interfére avec 1’étendue de la réorganisation du langage et,
par conséquent, a des répercussions importantes sur le degré de récupération de cette
fonction. Les 1ésions hémisphériques précoces (avant 6 ans) a gauche s’accompagnent plus
fréquemment d’une préférence manuelle gauche, et, chez les patients gauchers, d’une
représentation bilatérale ou droite du langage. Différents degrés de réorganisation du
langage ont ét¢ observés selon 1’age au moment de la 1ésion. Rasmussen et Milner (1977)
ont montré a partir du test de Wada une plus forte probabilité de transfert du langage dans
I’HD lorsque la lésion de ’'HG survient avant 6 ans. Une étude en TEP de Muller et al.
(1999) va également dans ce sens : un shift du langage a droite était plus fréquent chez les
adultes ayant eu une 1ésion avant 6 ans qu’aprés 20 ans. Lors de 1’écoute de phrases,
I’asymétrie attendue (débit sanguin plus important dans les régions fronto-temporales
gauches) était réduite chez les sujets avec lésion tardive et inversées chez ceux avec lésion

précoce. Lors de la répétition de phrases, les résultats étaient similaires mais significatifs
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que dans les noyaux gris centraux et non pour l’insula et le cortex prémoteur. La
réorganisation aprés lésion précoce de I’HG implique un recrutement de I'HD plus
important qu’apres 1ésion tardive. La diminution de la plasticité avec I’age se traduit par
une plus faible récupération. Ainsi, Gadian, Mishkin et Vargha-Khadem (1999) montrent
qu’une Iésion aprés 5 ans semble avoir des effets plus néfastes sur le langage. Des travaux
réalisés chez les enfants ayant eu une hémisphérectomie, suggérent également 1’existence
d’une limite d’age pour laquelle les compétences langagicres peuvent encore se développer
en dehors des sites habituels (Hommet, Billard, de Toffol & Autret, 2003). Selon Ménard,

2 h’entraine

Le Normand, Rigoard & Cohen (2000), une hémispherectomie gauche a 5ans
que de faibles progreés langagiers.

Toutefois, plusieurs études récentes ont montré la capacité de I’hémisphere droit d’acquérir
le langage plus tardivement. L’étude de cas unique d’un enfant présentant un syndrome de
Sturge-Weber (Vargha-Khadem et al., 1997) met en évidence une amélioration des
performances cognitives et langagiéres aprés une hémisphérectomie réalisée a 8ans *. De
méme, dans I’é¢tude de Boatman et al. (1999), 6 enfants agés de 7 a 14 ans présentant un
syndrome de Rassmussen ont recouvré leur capacité de compréhension du langage un an
apres avoir eu une aphasie compléte aprés hémisphérotomie. Une étude de cas par Hertz-
Pannier et al. (2002) illustre également la grande plasticité du cerveau humain et la
capacité de I’hémisphere droit d’assumer des fonctions langagieres chez un enfant atteint
du syndrome de Rasmussen a 1I’age de 5 ans 6 mois. L’écoute dichotique montrait a cet age
une supériorité de 1’oreille droite et donc une prédominance de I’hémisphere gauche pour
les sons du langage. Une IRMf réalisée & 6 ans10 mois montre une latéralisation du
langage a gauche. A 9 ans, la fréquence des crises augmente et parallélement, apparait une
hémiplégie associé a une détérioration du niveau intellectuel. Une hémisphérotomie
gauche a été, de ce fait, effectuée a cet age. Suite a cette intervention, ’enfant a eu une
aphasie globale, puis a développé un langage fonctionnel. Une seconde IRMf en post-
opératoire a 10 ans 6 mois a montré une réorganisation du langage dans I’hémisphere droit
dans des régions en miroir. Dans cette étude, le langage progresse en partie aprés la
chirurgie effectuée a 9 ans, donc bien aprés les 6 ans indiqués comme étant la fin de la
période critique pour 1’acquisition du langage. Toutefois, les fonctions réceptives
progressent plus vite et mieux que les fonctions réceptives, comme dans 1’étude de
Boatman et al. (1999). Ces résultats sont des arguments allant dans le sens de réseaux

bilatéraux initialement pour le langage réceptif et de ressources nécessaires pour soutenir le
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langage expressif qui ne peut étre que partiellement acquis par I’hémisphere droit. Les
réseaux pré-existants bilatéraux, qui, en situation normale, seraient inhibés, pourraient étre
mis a contribution pour le langage en situation extréme. Cette hypothése d’une inhibition
collatérale comme étant responsable des asymétries fonctionnelles a été montré par des
études en PET (Karbe, Herholz, Halber & Heiss, 1998). Dans le cas d’une compléte
déconnexion hémisphérique, une telle inhibition pourrait étre supprimée, conduisant a une
expression de réseaux controlatéraux pré-existants.

Chez les enfants plus agés ou chez I’adulte, une réorganisation périlésionnelle (Stowe et al,
2000) ou une réorganisation croisée incomplete (Muller et al., 1999) serait tout de méme
possible. Grace a I'IRMf, on remarque que I’activation cérébrale sous-entend une
participation de 1’hémisphére droit au langage si la lésion survient avant 5 ans, et de
I’implication de zones au-dela des zones langagieres classiques si elle arrive aprées 20 ans.
Plusieurs études ont méme montré une activité plus importante dans les aires temporales
homotopiques de 1I’hémisphére droit plus que dans celles de 1’hémisphére gauche 1ésé
(Billingsley et al, 2001, Hertz-Pannier et al., 2002, Papanicolaou, Moore, Deutsch, Levin
& Eisenberg, 1988 ; Weiller et al., 1995) suggérant une réorganisation dans 1’hémisphére

controlatéral possibles chez des adultes.

2.1.2. Taille de la lésion

Est-ce que de petites Iésions peuvent induire une réorganisation du langage comme

apres lésion étendue ?

Outre 1’age d’apparition de la 1ésion, 1’étendue de celle-ci peut également influencer le
degré de récupération fonctionnelle. Il existerait une relation entre 1’étendue de la 1ésion et
les capacités de réorganisation suivant une « courbe U ». De petites Iésions entraineraient
une réorganisation du langage dans des aires adjacentes a la 1ésion dans I’hémisphere 1€sé
et plus ces lésions sont importantes, moins bien serait la récupération. Lorsque celles-ci
sont plus importantes, il y aurait un shift du langage dans des aires homologues, au sein de
I’hémispheére controlatéral (Irle, 1987). Toutefois, certaines ¢tudes ont mis en évidence,
lors de lésions focales, un shift possible de certains processus langagiers comme ceux
retrouvés dans les lésions plus larges. Alors que certaines études suggérent que seules les
lésions étendues incluant 1’aire de Wernicke sont susceptibles d’entrainer un shift du

langage dans I’hémisphére controlatéral (Weiller et al., 1995), d’autres ont démontré que
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des 1ésions focales non restreintes a 1’aire de Wernicke pouvaient induire ce shift
(Papanicolaou, Levin & Eisenberg, 1984). Dans 1’étude de Maestu et al. (2004), la
présence d’un cavernome localisé dans la partie antérolatérale du gyrus temporal supérieur
associe a une épilepsie partielle complexe chez un sujet de 42 ans, a entrainé un shift des
processus réceptifs dans des régions temporales droites homotopiques alors que le langage
expressif reste sous-tendu par des régions frontales gauches. Ce patient présentait des
difficultés langagiéres uniquement sur le versant expressif et non réceptif. D’autres études
en IRMf ont mis en évidence ce pattern croisé, compréhension a droite et expression a

gauche chez des patients épileptiques (Billingley et al., 2001 ; Weiller et al., 1995).

2.1.3. Localisation de la lésion
Est-ce que le pronostic post-lésionnel est le méme dans toutes les régions cérébrales ?

La localisation de la lésion pour un &ge donné est également un facteur clinique
déterminant de la plasticité post-lésionnelle (Hertz-Pannier, 1999). Du fait d’un stade de
maturation cérébrale plus avancé, les atteintes des régions visuelles et motrices sont de
moins bon pronostic que celles des régions du langage. Comme nous ’avons vu, lors d'une
Iésion de I'némisphére gauche, la plasticité cérébrale peut permettre une réorganisation
atypique du langage dans des aires qui ne lui étaient pas initialement dévolues. Ce pattern
atypique peut étre mis en évidence a l'aide de tests d'écoute dichotique dans une épreuve de
compréhension lexicale. La plupart des enfants hémiplégiques avec une lésion congeénitale
gauche ont un avantage de 1’oreille gauche (70% dans I'étude de Brizzolara, Pecini,
Brovedani, Ferretti, Cipriani & Cioni, 2002) ce qui indique une préférence hémisphérique
droite pour le langage, alors que les enfants hémiplégique ayant une lésion droite ou des
Iésions bilatérales présentent une spécialisation hémisphérique gauche typique. Cette
réorganisation est dépendante du site de la lésion. Une réorganisation du langage dans des
régions homotopiques de I’hémisphere controlatéral a été décrite apres 1ésions précoces du
lobe temporal gauche chez de jeunes enfants (Meller et al., 1999). Toutefois, un shift inter-
hémisphérique serait plus fréqguemment observé lors de lésions extra-temporales que lors
de lésions temporales (Woods, Dodrill & Ojeman, 1988). Une étude déterminante de
Rasmussen et Milner (1977) sur la réorganisation du langage chez des patients avec lésion
focale précoce et épilepsie, a montré que le transfert du langage dans I’HD intact était le

pattern de réorganisation le plus commun. Ce transfert du langage a droite n’était possible
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que si la lésion précoce, quelle que soit sa taille, impliquait les régions du langage et, étant
donné que ce transfert s’accompagnait le plus souvent d’un changement de latéralité
manuelle, il était également plus probable lorsque la lésion impliquait le cortex moteur.
Malgré la réorganisation possible, les lésions frontales restent particulierement
préjudiciables au développement langagier (Bates, 1999 ; Dennis & Barnes, 2001). Enfin,
les lésions sous-corticales entrainent davantage de répercussions négatives sur I’acquisition
du langage que les Iésions corticales (Staudt et al., 2001). Les structures plus primitives

sont probablement moins plastiques que les régions néocorticales.

2.1.4. Impact de I’épilepsie et des traitements médicamenteux

L’¢épilepsie est connue pour interférer avec les processus de plasticité. Certes, le cerveau
d’un jeune enfant présente une certaine plasticité, néanmoins la récurrence des crises
perturbe le potentiel de réorganisation du réseau neural et par la méme le développement
des capacités cognitives et plus spécifiquement langagiéres. Les médicaments interferent
également dans ces processus de plasticité.

Ce point sera approfondi dans la partie suivante de notre partie théorique, qui sera
consacrée a la relation entre épilepsie et langage.

Le cerveau immature a, comme nous venons de le voir, une plus grande plasticité.
Cette plus grande capacité de réorganisation fonctionnelle sous-entend-elle une plus
grande récupération fonctionnelle? En d’autres termes, les lésions et la
réorganisation fonctionnelle qui en découle, ont-elles des conséquences sur le

développement cognitif et plus spécifiguement langagier ?

2.2. Conséquences des lésions cérébrales sur le développement cognitif et langagier

2.2.1. Conséquences d’une réorganisation sur le fonctionnement cognitif: effet

crowding

Selon Kennard (1936), 1’4ge d’apparition de la lésion a un réle déterminant dans la
plasticité, avec une récupération fonctionnelle maximale pendant les premieres étapes
développement. Toutefois, ce principe est basé sur les observations de la récupération des

fonctions motrices de singes operés en période néo-natale, pour lesquels la récupération
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était meilleure chez les plus jeunes que les plus ageés. Or, la récupération apres lésions trés
précoces de régions autres que motrices serait moins efficiente. Ainsi, 1’hypothése de
vulnérabilité de Hebb (1942) met I’accent sur le risque de déficits diffus dans le cas de
I1ésions précoces pendant la phase de prolifération et d’organisation. Le cerveau immature
serait vulnérable, avec une perte possible de I’efficience intellectuelle globale. L’étude
longitudinale de Duval et al. (2008) va dans ce sens: le pronostic du fonctionnement
intellectuel des sujets était d’autant plus faible que les lésions étaient précoces. Par ailleurs,
lors de lésions cerébrales précoces droites comme gauches, on observe fréquemment une
préservation relative du langage associée a une atteinte des fonctions visuo-spatiales
(Gonzalez et al., 1998). Teuber (1974) a proposé une explication de cet effet
paradoxal : « ces résultats suggerent une spécialisation hémisphérique a la naissance avec
une vulnérabilité aux lésions précoces des capacités sous-tendues chez I’adulte par
I’hémisphere droit — comme si le langage était plus résistant. Cette résistance se fait au
détriment des fonctions non-verbales ou, s’il y a un facteur de compétition dans le cerveau
en voie de développement, cela a pour conséquence un effet crowding quand 1’hémisphére
droit essaie de faire davantage que ce qu’il est originalement supposé faire ». Cette baisse
globale peut également s’expliquer par un effet de surcharge, c’est-a-dire que les fonctions
se développent mais avec une surcharge d’efforts, d’ou un certain ralentissement du

traitement de I’information.

2.2.2. Conséquences d’une lésion cérébrale précoce sur le développement langage

Les enfants avec lésions précoces unilatérales présentent donc un quotient intellectuel
verbal dans l'intervalle de normalité, méme si en moyenne le QIV constaté est en dessous
de celui d'un groupe apparié d'enfants sans lésion cérébrale, et ce, quel que soit le coté de

la 1ésion (Vollmer al. 2006). Qu'en est-il des capacités langagiéres?

Chez I’adulte, une Iésion des aires du langage induit des déficits langagiers séveres. Les
¢tudes chez 1’enfant apportent des données contradictoires : les compétences langagieres
peuvent étre préservées (Gonzale et al., 1998) ou au contraire altérees (Vicari, Albertoni,
Chilosi, Cipriani & Bates, 2000) ou encore se compenser avec le temps (Reilly, Losh,
Bellugi & Wulfeck, 2003). Il y aurait une bonne récupération de certaines de ces fonctions
apres quelques années et des performances qui se normalisent avec 1’age (Bates, 1999 ;

Rosa & Lassonde, 2005). Il existerait donc une interaction positive entre plasticité et
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développement langagier. Il semble en effet que les enfants présentant une lésion focale
unilatérale aient un rythme d'acquisition du langage ralenti, avec des performances
rapidement normales sur les composantes linguistiques les plus simples (lexique) mais des
performances plus longtemps en dessous de la normale sur les composantes élaborées, quel
que soit le c6té de la lésion (Eisele & Aram, 1993 ; Eisele, Lust & Aram, 1998). Au
contraire, Taylor et Alden (1997) suggerent que les progrés des enfants seraient moins

importants avec 1’age, reflétant les limites de la plasticité.

Outre la Iésion elle-méme, la réorganisation fonctionnelle peut étre associée a de moins
bonnes performances langagieres. L’intrication de la spécialisation hémisphérique précoce
gauche pour le langage et de la plasticité s’associerait a une récupération incompléte du
langage par ’HD. En effet, cette réorganisation fonctionnelle semble représenter un cott
en terme d'acquisition du langage et a été mis en évidence par les études auprés d’enfants
ayant eu une hémisphérectomie ou une lésion cérébrale focale. Les patients avec
hémispherectomie gauche présentent certes des compétences mais également des déficits
langagiers suggérant ainsi que I’HD ne permet pas une récupération uniforme du langage
(Lovett, Dennis & Newman, 1986 ; Vargha-Khadem & Polkey, 1992). De méme, les
enfants avec lésions cérébrales focales, chez qui on peut constater une oreille préférentielle
atypique, présentent plus souvent un retard d'acquisition lexicale ou syntaxique par rapport
aux enfants avec une oreille préférentielle typique. Ce retard est d'autant plus marqué

lorsque cette réorganisation fonctionnelle est associée a une épilepsie (Chilosi et al., 2005).

Le développement de compétences cognitives et les apprentissages sont possibles, ou
tout du moins plus efficients, pendant une péeriode critique ou sensible. Les capacités
du cerveau immature a changer du fait de sa plasticité sont décisives pour le
développement cognitif. Par ailleurs, le cerveau de I’enfant présente une plus grande
plasticité post-lésionnelle que celui de I’adulte, permettant par la méme une plus
grande récupération suite a une lésion cérébrale. Toutefois, la période sensible est une
période vulnérable. Les structures en évolution sont sensibles aux Iésions. Ainsi, la
grande plasticité du cerveau immature contraste avec sa grande vulnérabilité. Aprés
une lésion, la récupération ou le développement du langage reflétent I’équilibre entre
ces deux facteurs. Les changements maturationnels et la plasticite physiologique

jouent un réle significatif dans le pronostic cognitif dans la population pediatrique.
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Certes I’enfant posséde de grandes capacités de réorganisation fonctionnelle, il n’en
demeure pas moins que celle-ci peut s’accompagner de déficits. Le développement du
langage est un processus évolutif. Suite & une lésion précoce, le langage peut étre
touché ou, a plus long terme, la trajectoire développementale modifiée. Or, I’épilepsie
peut interférer avec les processus de plasticité cérébrale et de réorganisation

fonctionnelle, point que nous nous proposons de traiter dans la prochaine partie.
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cHapiTrRe 1. LANGAGE ET EPILEPSIE LESIONNELLE

1. EPILEPSIE PARTIELLE LESIONNELLE

L’épilepsie est une des pathologies neurologiques les plus fréquentes. Elle correspond a la
survenue d’au moins deux crises comitiales, partielles ou généralisées, séparées de plus de
24 heures. En Europe, son incidence globale est d’environ 45 cas pour 100 000 par an et sa
prévalence de 5 pour 1 000 dans la population (Forsgren, Beghi, Oun & Sillanpad, 2005).
L’incidence est d’autant plus élevée que I’enfant est jeune, du fait d’une étiologie
différente et de la contribution de facteurs de maturation cérébrale (146/100 000/an avant 1
an, 83/100 000/an avant 10 ans) (Freitag et al., 2001). Toute crise épileptique partielle
traduit une décharge neuronale anormale, car excessive et/ou hypersynchrone, limitée a
une partie du cortex cérébral, pouvant impliquer I’ensemble du cortex dans un deuxiéme
temps (crise partielle secondairement généralisée). Les manifestations cliniques de cette
décharge peuvent exprimer le dysfonctionnement transitoire des structures corticales, ou
sous-corticales, avec lesquelles la zone corticale épileptogene est connectée. Ainsi, les
crises épileptiques partielles se traduisent par des altérations des fonctions intellectuelles,
sensorielles, motrices, autonomes ou affectives sous-tendues par les régions concernées
avec préservation ou altération de la conscience (crise partielle simple versus complexe).
Plus de la moitié¢ des épilepsies de ’enfant sont des épilepsies non-idiopathiques, c’est-a-
dire lésionnelles. Ces épilepsies sont associées a des lésions (malformations focales, telles
qu’une dysplasie, des sequelles d’une souffrance néonatale, un accident vasculaire ou une
infection du systeme nerveux, traumatisme cranien, tumeur...) clairement identifiées par
les méthodes actuelles d’imagerie dans les épilepsies symptomatiques et fortement
suspectées mais non mises en évidence dans les épilepsies cryptogéniques. On distingue la

zone ¢épileptogéne, région corticale générant les crises et dont 1’ablation ou la
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dysconnexion du reste du cortex est nécessaire et suffisante pour I’arrét des crises, de la
Iésion épileptogene, lésion structurelle ayant un lien causal avec les crises mais dont la
topographie peut différer de celle de la zone épileptogene (Mauguiére, 2004).

L’¢épilepsie chez I’enfant survient alors que le cerveau est en cours de maturation et elle
peut entraver son fonctionnement cognitif, et plus spécifiguement langagier, en
développement. Or, 1’acquisition progressive du langage n’est optimale que lors d’une
période limitée pendant laquelle les réseaux sous-tendant le langage présentent une
certaine plasticité. Au-dela de cette période dite « critique », la plasticité et donc les
capacités de récupération seraient moindres. De nombreuses études se sont intéressées aux
relations entre épilepsie chez 1’enfant et déficit intellectuel (Caplan et al., 2009 ; Farwell,
Dodrill & Batzel, 1985 ; Nolan et al., 2003 ; Prévost, Lortie, Nguyen, Lassonde &
Carmant, 2006 ; Ross, Peckman, West & Bulter, 1980 ; Smith, Elliott & Lach, 2002 ;),
mnésique (Clussman et al., 2004 ; Jambaqué, Dellatolas, Dulac, Ponsot & Signoret, 1993 ;
Jambaqué et al., 2007, Lendt, Helmstaedter & Elger, 1999 ; Mabbott & Smith, 2003 ;
Nolan et al., 2004) ou des apprentissages (Aldenkamp, Weber, Overweg-Palndsoen, Reijs
& Van Mil, 2005; Austin, Huberty, Huster & Dunn, 1999 ; Bulteau et al., 2000 ;
Faustenau et al., 2004 ; Lassonde, Sauerwein, Jambaqué, Smith & Helmstaedter, 2000 ;
Schouten et al., 2002 ; Williams, 2003). En revanche, chez I’enfant, I’effet des épilepsies
focales Iésionnelles sur le langage est encore peu étudié, notamment dans les épilepsies
frontales. Ainsi, alors que de nombreuses études ont porté sur la représentation atypique du
langage chez les adultes et enfants épileptiques, peu d’auteurs se sont intéressés a la
maniére dont 1’épilepsie affecte le développement du langage. Pourtant, le risque de
troubles langagiers est élevé. De fait, une activité épileptique peut retentir sur le
développement ou sur le maintien du langage. Dans ces formes non idiopathiques de
I’épilepsie, les déficits langagiers peuvent étre la conséquence soit de la Iésion, soit de
I’épilepsie qui interfere avec les processus de plasticité 1ésionnelle. L’intensité et le type de
ces troubles varient selon plusieurs facteurs propres a I’épilepsie (dge d’apparition des
crises, duree, fréquence, localisation, type), au traitement et selon des facteurs
environnementaux. Ces troubles du langage ont des répercussions sur 1’adaptation scolaire
(Bulteau et al., 2000), comportementale (Caplan, 2004) et sociale des enfants épileptiques.
Une évaluation précoce des troubles ainsi qu’une prise en charge permettraient de réduire

ces déficits et de prévenir des consequences déléeteres des troubles langagiers.
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2. TROUBLES DU LANGAGE ET EPILEPSIE PARTIELLE LESIONNELLE

Plusieurs études ont mis en évidence une atteinte possible du langage dans ses processus
phonologiques, lexicaux ou syntaxiques chez des enfants présentant une eépilepsie
Iésionnelle. Dans la cohorte de Parkinson (2002), 42.2% des 109 enfants agés de 5 a 18 ans
ayant une éepilepsie symptomatique ou cryptogénique pharmaco-résistante présentaient des
troubles langagiers. Ces déficits étaient significativement plus marqués chez les enfants
avec crises partielles que chez ceux avec crises genéralisées. Les travaux de Caplan et al.
(2009) vont également dans ce sens. Les 101 enfants avec épilepsie cryptogénique agés de
5 a 16 ans présentaient des scores significativement plus bas que les enfants contrdles. Ces
résultats indiquent I’importance de considérer le risque accru de troubles langagiers chez
ces enfants. Les auteurs posent comme hypothése qu’il y aurait une réorganisation des
aires du langage et des réseaux de connexion qui se manifesterait par un désordre dans les

patterns d’acquisition du langage dans les épilepsies focales symptomatiques.

Les lobes frontal et temporal gauches jouent un rdle dans les fonctions langagieres de bas
et de haut niveau. Par ailleurs, les régions frontales sous-tendent également les fonctions
exécutives. Or, ces fonctions participent a I’intégration du langage et de la cognition.
Selon la localisation de la zone épileptogene, différents troubles peuvent étre observés et
toucher les processus phonologiques, lexicaux et morphosyntaxiques.

2.1. Epilepsie temporale et langage

On rapporte un risque notable pour le développement langagier chez les enfants présentant
une épilepsie du lobe temporal (ELT). Les lobes temporaux jouent un réle prepondérant
dans le développement des processus phonologiques. Ainsi, une épilepsie temporale peut
étre a l'origine de troubles phonologiques. Vanasse, Béland, Jambaqué, Lavoie et Lassonde
(2003) ont comparé les performances langagicres d’une jeune fille dgée de 13 ans
présentant une ELT gauche a celles de sa jumelle homozygote et d’un groupe controle. Ses
performances en répétition de non-mots et tache de métaphonologie (productions de rimes,

segmentation phonémique, inversion syllabique et phonémique) étaient significativement
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plus faibles. Les auteurs relient ses difficultés phonologiques aux anomalies associées a

son épilepsie temporale.

D’autres chercheurs ont mis en évidence des troubles langagiers plus étendus. En
comparant les performances cognitives de 20 enfants avec ELT a celles de sujets controles,
Lendt, Helmstaedter et Elger (1999) ont mis en évidence des scores significativement plus
faibles chez les enfants avec ELT comparativement aux enfants contréles dans différentes
épreuves de langage (fluence verbale phonologique et compréhension de phrases de plus
en plus complexes), alors que la mémoire verbale et visuelle, I’attention et les compétences
visuo-constructives ne se différenciaient pas entre les deux groupes. Chaix et al. (2006) ont
examiné les habilités en langage oral et écrit de 34 enfants agés de 7 a 12 ans sans
déficience mentale (QI>70) présentant différents syndromes épileptiques. Les auteurs ont
retrouve des différences significatives sur les aspects sémantiques et phonologiques du
langage. Le stock lexical passif et actif était en effet plus faible dans les ELT que dans les
épilepsies bénignes avec pointes centro-temporales. Par ailleurs, les enfants avec ELT,
comme ceux avec épilepsie idiopathique généralisée, présentaient un déficit en fluence
verbale phonologique. L’étude de De Koening et al. (2009) va également dans le sens d’un
développement langagier globalement et significativement altéré chez 24 enfants agés de 5
a 15 ans présentant une épilepsie lobaire temporale pharmaco-résistante. Dans les
composantes lexicales et syntaxiques, sur les versants expressif comme réceptif, le retard
observé apparaissait comme modéré a sévere, soit un décalage de 1 an 7 mois a 3 ans 5
mois par rapport a la norme. Ce retard était significatif comparativement aux sujets
contrdles et plus marqué pour trois composantes sur quatre (compréhension
morphosyntaxique, stock lexical actif et passif). Les auteurs ont observé une corrélation
entre le QIV et le lexique. Cette corrélation se retrouve dans la population normale chez
qui le subtest Vocabulaire contribue largement au QIV. Ainsi, le deficit lexical serait le
reflet d’un déficit plus global que celui d’un déficit langagier spécifique. Par ailleurs, dans
cette étude, les enfants produisaient davantage un langage immature plus qu’un langage
aphasique. Effectivement, leurs productions ne se caractérisaient pas par des paraphasies,

des persévérations ou un non respect de 1’ordre syntaxique des mots dans la phrase.
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2.2. Epilepsie frontale et langage

De nombreuses études ont permis de mettre en évidence les déficits neuropsychologiques
spécifiques des ELT. A contrario, le profil neuropsychologique des sujets avec épilepsie du
lobe frontal (ELF) s’aveére plus difficile a caractériser. Seul un nombre limité d’études s’est
intéressé, de facon systématique, aux conséquences cognitives des ELF (Helmstaedter et
al., 1996 ; Upton & Thompson, 1996). Pourtant, les lobes frontaux sous-tendent des
fonctions complexes telles que le langage et les fonctions exécutives (organisation,
planification, sélection, contr6le attentionnel). Par ailleurs, ces régions comportent un
grand nombre de connexions avec d’autres structures corticales ou sous-corticales. Des
réseaux reliant le lobe frontal au lobe temporal ont été décrits et peuvent étre la voie par
laquelle I’activité épileptique du lobe frontal perturbe 1’intégrité fonctionnelle de régions a
distance, notamment temporales. Une autre caractéristique du cortex frontal est sa
maturation lente qui se finalise tardivement. L’émergence de ses fonctions est précoce, dés

la premiére année de vie, mais leur développement se poursuit jusqu’a 12-15 ans.

Hernandez et al. (2003) se sont intéressés aux troubles mnésiques et attentionnels de 32
enfants avec épilepsie frontale, temporale ou idiopathique. Les enfants avec ELF
présentaient davantage de troubles de 1’attention soutenue et se montraient plus impulsifs
que les deux autres groupes. Leurs parents les décrivaient comme « nerveux, distractibles
et absents ». Par ailleurs, dans ce groupe, 1’attention auditive comme la mémoire de travail
verbale étaient davantage altérées. Or, ces compétences interviennent largement dans le
fonctionnement cognitif général et plus spécifiquement langagier. Une atteinte des
fonctions exécutives et attentionnelles risque de perturber également les apprentissages a
un age ou les connaissances académiques de base sont attendues. Des troubles du langage
pourraient donc exister dans I’épilepsie frontale en tant que conséquences des déficits
primaires des fonctions exécutives. Par ailleurs, 1’étude de Hernandez et al. (2003) a mis en
évidence que ces deficits sont persistants chez les enfants avec ELF, indiquant le
dysfonctionnement frontal continue d’interférer avec les activités cognitives, telles que le

langage, méme lorsque les crises sont controlées.

Concernant plus spécifiquement le langage, divers troubles ont été observés chez les

adultes présentant une ELF. Chez 23 sujets adultes présentant une ELF, Helmstaedter,
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Kemper et Elger (1996) ont ainsi mis en évidence des déficits des fonctions exécutives
dans les domaines de la programmation et coordination motrice et le maintien de la
réponse et inhibition, mais également des deficits langagiers en vocabulaire et en fluence
verbale phonologique. Par ailleurs, Cahn-Weiner, Wittenberg et McDonald (2009) se sont
intéresses aux répercussions dans la vie quotidienne des dysfonctionnements cognitifs chez
des sujets adultes a partir du Daily Living Test. Les sujets présentaient des deficits

significatifs en compréhension orale, compréhension écrite et expression verbale.

Chez I’enfant, peu d'études ont porté¢ sur l'impact d'une épilepsie du lobe frontal sur le
développement et l'acquisition du langage. Certaines de ces études portant sur I’ELF et le
langage correspondent a des études de cas uniques chez I’enfant. Jambaqué, Chiron,
Kaminska, Plouin et Dulac (1998) ont ainsi décrit le cas d'une aphasie motrice transitoire
chez un garcon de 12 ans présentant une épilepsie frontale gauche. Les crises avaient
débuté a 1’age de 10 ans et étaient suivies de troubles langagiers pendant les phases post-
critiques se traduisant essentiellement par une réduction des productions. L’augmentation
progressive de la fréquence des crises a entrainé graduellement une perte de la parole, avec
une fluence réduite et un trouble d’accés au lexique. Le contrdle des crises a permis une

normalisation du fonctionnement langagier en quelques mois.

Cohen et Le Normand (1998) se sont intéressés a des enfants d’age préscolaire avec des
crises partielles simples d’origine frontale gauche. Ces enfants ne présentaient pas de
déficience intellectuelle mais des troubles langagiers en compréhension de phrases, de
prépositions spatiales, en vocabulaire et en expression syntaxique. A contrario, Vanasse,
Béland, Carmant et Lassonde (2005) ont mis en évidence un lexique passif et actif dans la
norme chez 10 enfants avec ELF &gés de 7 a 12 ans. Toutefois, ces enfants présentaient des
performances en métaphonologie significativement moins bonnes que les sujets contrdles.
De fait, les auteurs ont observé un déficit dans la conscience de la structure phonologique

du mot dans deux taches de fusion et d’inversion phonologiques.

In fine, le risque de troubles langagiers s’avére accru dans les épilepsies lésionnelles,
temporales comme frontales, du fait de 1’épilepsie et de la lésion sous-jacente. Ceux-ci
ont essentiellement été décrits dans I’épilepsie temporale et peuvent concerner
I’ensemble des processus tant sur le versant expressif que réceptif. A P’inverse, les
profils langagiers présents dans 1’épilepsie frontale restent moins bien documentes.

Par ailleurs, I’ensemble des observations ont été faites a partir de matériels
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hétérogenes, avec des épreuves et des versions différentes selon 1’dge de I’enfant ou
des taches impliquant fortement les fonctions exécutives. Une évaluation a partir
d’une unique batterie de tests permettrait de mieux rendre compte des patterns

langagiers présents dans les épilepsies temporales et frontales.

3. VARIABLES INFLUENCANT LES TROUBLES

3.1. Epilepsie gauche versus droite

Chez I’adulte, des troubles langagiers ont généralement été rapportés en cas d’épilepsie

gauche. Les résultats chez I’enfant s’avérent toutefois plus contradictoires.

La latéralité de la zone épileptogéne pourrait, selon certains auteurs, jouer un réle. Dans
I’étude de Jambaqué et al. (2007) notamment, les enfants avec ELT gauche présentaient
des scores en dénomination significativement plus faibles que ceux avec ELT droite. De
méme, Lendt, Helmstaedter et Elger (1999) ont comparé les performances de 20 enfants
avec ELT droite ou gauche en préopératoire a deux taches langagiéres : le Token Test et
les fluences verbales phonologiques. Les auteurs ont observé un effet de la latéralité de
I’épilepsie uniquement a 1’épreuve du Token Test. Les enfants avec ELT gauche faisaient
significativement plus d’erreurs que les enfants avec ELT droite. Ainsi, ’ELT gauche
pourrait davantage avoir un impact negatif sur la compréhension syntaxique que I’ELT
droite. A I’inverse, de Koening (2009) ne retrouve pas d’effet du coté de I’épilepsie
temporale chez 24 enfants. Hormis le lexique actif, meilleur dans les ELT gauche que
droit, le retard langagier ne se différenciait pas dans les epilepsies droites versus gauches.
Si les enfants avaient eu une organisation du langage identique a celle observée chez
I’adulte, un effet du c6té de 1’épilepsie aurait pu étre attendu. L absence d’effet du coté de

I’épilepsie indique donc que les modéles adultes ne sont pas applicables chez I’enfant.
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3.2. Pathologie sous-jacente

Outre 1’épilepsie en elle-méme, la neuropathologie sous-jacente peut interférer avec le
développement cognitif. 1l existe en effet une intrication complexe entre le type de Iésion,
la sévérité de 1’épilepsie sur un cerveau en cours de maturation et le développement des
fonctions neuropsychologiques. Le type de pathologie sous-jacente dans les épilepsies
partielles lésionnelles est un facteur important dans le fonctionnement cognitif. Bigel et
Smith (2001) se sont intéressées a 1’hétérogénéité des neuropathologies dans les ELT et a
leur impact sur le fonctionnement cognitif. Ainsi, les auteurs ont évalué 31 enfants agés de
6 a 18 ans présentant une ELT associée a une pathologie isolée (sclérose hippocampique
(SH), tumeur du lobe temporal ou dysplasie) ou une pathologie double (tumeur associée a
une SH ou dysplasie associée a un SH). Globalement, les enfants avec double pathologie
avaient une limitation intellectuelle au WISC Il plus importante que les enfants avec
pathologie isolée. Concernant le langage, les enfants avec tumeurs présentaient un score
dans la norme a I’EVIP évaluant le stock lexical passif. A I’inverse, les scores des enfants
avec SH isolée ou une pathologie double apparaissaient significativement en-deca de la
norme. Ces résultats suggeérent que la sclérose hippocampique peut avoir des effets
déléteres sur les fonctions langagieres et plus particulierement sur le stock lexical passif au
méme titre que les pathologies doubles du lobe temporal. Selon Bigel et Smith, ce serait
I’age d’apparition de la 1ésion, plus que celui de 1’épilepsie, qui prédirait le développement
cognitif. Certaines tumeurs de bas grade surviennent durant le développement feetal, méme
si I’épilepsie apparait dans un second temps. Les patients avec epilepsie tumorale sont
souvent opérés plus tot que les autres. Ainsi, chez ces patients, la durée de 1’épilepsie n’est
pas suffisamment longue pour engendrer des changements structuraux en dehors de la
région de la tumeur et compromettre le développement intellectuel. Allant dans ce sens,
Hermann et al. (2002) ont montre que les lésions cérebrales precoces entrainent davantage
de déficits dans la résolution de problemes et dans les habilités psychométriques que les

Iésions plus tardives, survenant apres une plus longue période de développement normal.

A D'inverse, Vendrame et al. (2009) ont montré que le quotient de développement de 33
enfants de moins de 3 ans épileptiques ne dépendaient pas de la présence ou non d’une

malformation corticale (dysplasie corticale, lissencéphalie, polymicrogyrie). Les auteurs

70



Partie 2. Chapitre 1. Langage et épilepsie Iésionnelle

concluaient que I’atteinte intellectuelle ne dépendait pas de la présence de facteurs

étiologiques spécifiques mais serait le résultat de I’épilepsie en elle-méme.

3.3. Age de I’enfant

Les répercussions de 1’épilepsie sur le langage ne sont pas les mémes selon 1’age de
I’enfant. Caplan et al. (2009) ont ainsi retrouvé un risque de plus en plus élevé de déficits
langagiers avec 1’age. Dans leur population, un quart des enfants (6-8 ans), un tiers des
préadolescents (9-11 ans) et la moitié des adolescents (13-15 ans) présentant une épilepsie
crytpogénique avec crises partielles complexes ou épilepsie-absence, avaient des déficits
du langage. Il y aurait donc une augmentation liée a 1’age de la vulnérabilité du langage et
une différence entre les effets des variables de 1’épilepsie avec le développement du
langage. En effet, malgré le fait que certaines compétences sémantiques et syntaxiques
soient acquises a 5 ans, ces compétences continuent de se développer pendant
I’adolescence pour aboutir & une complexité syntaxique, grammaticale et sémantique plus
importante ainsi qu’a un certain degré d’abstraction. La maturation de ces compétences est
attribuable au développement complexe et paralléle de la pensée, de la flexibilité cognitive
et de I’intégration des connaissances. Le fait que les résultats de 1’étude de Caplan et al.
(2009) vont dans le sens d’une plus grande vulnérabilité du langage aux effets de
I’épilepsie avec 1’age, pourrait refléter le développement continu des régions temporales et
en particulier frontales. Evaluer le langage d’enfants agés de 5 a 16 ans prend ainsi tout son
sens afin de mettre en évidence les répercussions de 1’épilepsie dans une perspective

développementale.

3.4. Age d’apparition de I’épilepsie

D’un point de vue général, il y aurait un impact négatif de 1’apparition précoce de
I’épilepsie sur le développement cognitif (Smith, Elliott & Lach, 2002). Chez 79 enfants
avec ELT unilatérale, Cormack et al. (2007) ont mis en évidence une limitation
intellectuelle (QI<79) chez 57% d’entre eux et 1’age d’apparition de 1’épilepsie était le
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meilleur facteur prédictif du fonctionnement intellectuel. Cet effet délétere de I’épilepsie
d’apparition précoce a été observé chez des enfants plus jeunes. Vendrame et al. (2009) ont
montré, chez 33 enfants épileptiques de moins de 3 ans, que le QD des enfants dont I’age
d’apparition des désordres épileptiques était précoce, apparaissait significativement plus
faible que les autres. Il existerait donc une vulnérabilité particuliére aux crises du cerveau
du jeune enfant. Comme nous I’avons vu, le développement neural, pendant les premicres
années, permettrait de poser des fondations pour le développement ultérieur de
compétences cognitives, en accord avec la notion de périodes critiques du développement
cognitif. L’apparition précoce d’une épilepsie perturberait profondément la trajectoire

développementale de ces enfants.

Plus spécifiqguement, les conséquences de 1’épilepsie sur le langage sont corrélées a 1’age
d’apparition des troubles. Ainsi, Saltzman, Smith et Scott (2002) se sont intéressés au
caractére typique ou atypique du développement de la parole chez 75 enfants présentant
une épilepsie pharmaco-résistante. Les enfants dont le début des crises précédait 1’age de 5
ans présentaient un développement davantage atypique de la parole comparativement aux
enfants dont le début des crises était postérieur a 5 ans. De méme, Selassie, Viggedal,
Olsson et Jennische (2008) ont retrouve des difficultés langagieres plus importantes chez
les enfants avec une épilepsie d’apparition précoce avant I’age de 3 ans. Certes, le cerveau
d’un jeune enfant présente une certaine plasticité, néanmoins, la récurrence des crises
d’épilepsie perturbe I’évolution du réseau périsylvien et par 1a méme le développement des

capacités langagiéres.

3.5. Durée de I’épilepsie

Il est souvent rapporté que les déficits cognitifs chez les enfants avec épilepsie pharmaco-
résistante sont une conséquence d’une durée longue de 1’épilepsie. De Koening et al.
(2009) ont mis en évidence un effet de 1’age sur le retard langagier : plus les enfants étaient
agés, plus le décalage par rapport a la norme était important. Or, les enfants plus agés de
cette étude présentaient dans 1’ensemble une durée de 1’épilepsie plus longue que celle des
plus jeunes, on peut donc supposer qu’ils aient accumulé davantage de deficit. De méme,

dans 1’é¢tude de Bigel et Smith (2001), la durée de I’épilepsie, et non 1’age d’apparition de
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celle-ci, était un facteur prédictif de I’intelligence générale et du vocabulaire en
compréhension chez 61 enfants 4gés de 6 a 18 ans avec ELT. Plus la durée de 1°épilepsie
était longue, plus les performances observées étaient faibles. La durée de 1’épilepsie aurait,
selon ces auteurs, un impact sur le fonctionnement cognitif en produisant des changements
structuraux dans les régions touchées du cerveau. Toutefois, Smith, Elliott et Lach (2002)
ont montré que des enfants avec une relativement courte durée d’épilepsie pouvaient

également présenter des déficits neuropsychologiques considérables.

3.6. Durée et fréquence des crises

L’apparition de 1’épilepsie avant 1’age de 24 mois constitue un facteur de risque significatif
de troubles cognitifs et de retard mental, d’autant plus si les crises sont fréquentes, voire

quotidiennes (Vasconcello et al., 2001).

Dans I’é¢tude de Smith, Elliott et Lach (2002), les enfants agés de 6 a 18 ans avec épilepsie
pharmaco-résistante ayant des crises rapprochées pluriquotidiennes suivies de périodes
(jours a semaines) sans crises avaient un QI plus élevé et de meilleures performances
académiques (compréhension en lecture et arithmétique) que les enfants avec des crises
réguliéres. A D’inverse, les enfants avec épilepsie chronique et des crises fréquentes
présentaient les performances cognitives les plus déléteres. Les auteurs suggerent qu’il y
aurait un effet protecteur de cet intervalle sans crises qui se traduirait par un meilleur

fonctionnement dans ce groupe.

Caplan et al. (2009) ont mis en évidence une relation entre les déficits langagiers et la

durée prolongée des crises chez des enfants épileptiques agés de 9 a 11 ans.

3.7. Facteurs socioculturels

Les enfants avec épilepsie ont un risque plus important de troubles cognitifs et de
difficultés académiques. Outre les facteurs propres a [’épilepsie, les variables
démographiques et sociales peuvent intervenir dans la relation entre le fonctionnement
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neuropsychologique et la réussite scolaire, comme dans la population ordinaire. Le manque
de stimulations familiales a été relié a une plus faible réussite scolaire dans la population
d’enfants épileptiques. En effet, Mitchell et al. (1991) ont montré chez 78 enfants
épileptiques agés de 5 a 13 ans que I’environnement familial (climat émotionnel,
stimulations, investissement parental) correspondait a une part élevée de la variance dans
la compréhension écrite, la lecture et les connaissances génerales. Les performances
scolaires seraient moins touchées lorsque les familles sont plus organisées et apportent
davantage de soutien (Fasteneau et al., 2004). Par ailleurs, les enfants épileptiques ont un
risque plus important de troubles du comportement qui peuvent eux-mémes exacerber les
dysfonctionnements familiaux (Rodenburg, Stams, Meijer, Aldenkamp & Dekovic, 2005).
Concernant le langage, de Koening et al (2009) ont également mis en évidence que les
performances syntaxiques d’enfants avec ELT étaient significativement corrélées au
niveau d’éducation de la mére. En effet, le développement du langage est fortement
influencé par I’environnement, dans lequel la mére joue un réle important. Dans les
épilepsies, ce role peut étre majoré par I’attention portée par les meres sur leur enfant du
fait de leur maladie. Nous nous proposerons dans notre étude de prendre en compte ce

facteur socioculturel de la mére afin d’en mesurer son impact.

Les déficits langagiers associés aux épilepsies lésionnelles sont de degré de sévérité, de
complexité et d’étendue variable. Leur diversité est renforcée du fait des nombreux
facteurs qui interferent avec le développement du langage, facteurs qui peuvent par
ailleurs étre intriqués entre eux. Ainsi, chacune des caractéristiques de la maladie
(Iésion sous-jacente, 4ge d’apparition des crises...) a un poids dans les trajectoires
développementales observées. L’environnement familial et social semble également

avoir une place non négligeable dans ces troubles ou, plus encore, dans leur évolution.

4. LATERALISATION DU LANGAGE ET EPILEPSIE

L’épilepsie peut altérer le développement du langage mais également entrainer une

réorganisation de celui-ci dans des aires qui n’étaient pas initialement dévolues a cette
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fonction. En effet, une épilepsie associée a une lésion précoce peut amener a une
réorganisation interhémisphérique du langage. Quand le degré de sévérité est insuffisant
pour permettre une réorganisation du le langage dans I’hémisphére controlatéral,
I’épilepsiec ou ses causes peuvent conduire a une réorganisation intrahémisphérique
(Rosenberger et al., 2009).

Dans la population ordinaire, on retrouve une dominance atypique du langage chez 4 a 6%
des droitiers et 22 a 24% des gauchers. Chez I’adulte épileptique, une latéralisation
atypique est plus fréquente puisqu’elle est décrite chez 19 a 33% des sujets avec ELT
gauche et 10% a 11% avec ELT droite (Loring et al., 1999; Thivard et al.,
2005 ; Briellmann et al., 2006).

4.1. Latéralisation du langage et latéralité manuelle

Dans 1’étude en IRMf de Gaillard et al. (2007) portant sur 102 sujets avec épilepsie
partielle complexe gauche pharmaco-résistante agés de 4 a 55 ans, une représentation
atypique du langage est retrouvée chez 22% des sujets droitiers et chez 60% des sujets
présentant une latéralité manuelle atypique. Les observations de Saltzman-Benaiah, Scott
et Smith (2002) vont également dans ce sens. Ainsi, chez 75 enfants présentant une
épilepsie frontale ou temporale, droite ou gauche, 45% des enfants avec représentation
atypique étaient gauchers. Selon Woods, Dodrill et Ojemann (1988), on ne peut étre
certain qu’il existe une véritable association entre la latéralité manuelle et la représentation
du langage ou si la latéralite manuelle gauche est associée avec des Iésions qui sont elles-
mémes susceptibles d’entrainer une représentation atypique du langage. Quoi qu’il en soit,
le risque de représentation atypique du langage apparait significativement plus élevé dans

le cas de latéralité manuelle gauche.

4.2. Latéralisation du langage et 4ge d’apparition de I’épilepsie

Une représentation atypique du langage peut étre observée en cas d’épilepsie du lobe
temporal, et ce, d’autant plus fréquemment que le processus Iésionnel est précoce
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(Duchowny et al., 1996). Une réorganisation (bilatérale ou droite ou périlésionnelle) du
langage est décrite principalement pour les sujets les plus jeunes (avant 6 ans). Ainsi, il y
aurait une période critique au-dela de laquelle la plasticité cérébrale serait moindre.
Plusieurs études montrent que la dominance du langage est établie vers 5 a 7 ans.
Toutefois, la maturation et la myélinisation des régions qui sous-tendent cette fonction, en
particulier les régions frontales, se poursuivent jusqu’a I’adolescence.

Ainsi, Slatzman-Benaiah, Smith et Scott (2002) ont montré dans leur étude un plus grand
nombre de représentation atypique quand 1’épilepsie avait débuté avant 5 ans. En effet, 10
sur 12 des enfants avec une dominance atypique avaient un age d’apparition de 1’épilepsie
avant 6 ans. De méme, dans I’étude en IRMf de Gaillard et al. (2007) portant sur 102 sujets
agés de 4 a 55 ans avec épilepsie partielle complexe pharmaco-résistante avec un foyer
épileptogéne gauche, 30% des sujets avaient des patterns atypiques d’activation du langage
et 53% de ces sujets avaient une épilepsie ayant débuté avant 6 ans. Les auteurs concluent
qu’une apparition précoce de I’épilepsie peut conduire a une représentation atypique du
langage chez les sujets avec épilepsie focale gauche. Cet &ge, 5 a 6 ans, est généralement
considéré comme un age auquel le développement du corps calleux et des asymétries
cérébrales (langage) est probablement largement établi. Ainsi, un shift total du langage
dans I’hémisphére controlatéral aprés 5 ou 6 ans semble plus difficile. Toutefois, une
Iésion ou une épilepsie sévere avant 1’age de 6 ans n’entraine pas nécessairement un shift
complet du langage qui dépend également de la localisation et de I’étendue de la 1ésion ou
de la zone épileptogene. Liégeois et al. (2002) se sont intéressés a la réorganisation du
langage chez 10 enfants et adolescents présentant une épilepsie symptomatique résultant
dans certains cas de lésions périsylviennes. Les résultats mettent en évidence une
réorganisation périlésionnelle du langage au sein de 1’hémisphére gauche chez certains
enfants et une réorganisation interhémisphérique chez d’autres.

Outre la latéralisation fonctionnelle (dans ce cas par index de latéralisation LI), Yuan et al.
(2006) ont également examiné la localisation du langage en IRMf chez 1’enfant épileptique
comparativement a des enfants contréles. Les auteurs ont ainsi proposé des taches de
génération de verbes a 18 enfants épileptiques agés de 8 a 18 ans. Les aires activées chez
les enfants épileptiques et sains étaient similaires et correspondaient aux aires
classiquement décrites comme sous-tendant le langage (gyrus frontal inférieur, gyri
temporaux supérieur et moyen, gyrus angulaire). Toutefois, ces activations étaient plus

importantes et plus concentrées chez les enfants sains que chez les enfants épileptiques. Par
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ailleurs, des différences concernant la latéralisation du langage ont été observées. La
proportion de représentation atypique du langage, c’est-a-dire bilatérale ou droite, était
significativement plus importante chez le groupe d’enfants épileptiques comparativement
aux controles. D’autre part, il existait une corrélation positive et forte entre la durée de
I’épilepsie et I’index de latéralisation hémisphérique. Enfin, les auteurs ont mis en
¢vidence une corrélation modérée et positive entre 1’age et le LI dans le groupe contrdle
suggérant une spécialisation de plus en plus forte pour le langage de I’hémisphére gauche
avec 1’dge chez I’enfant sain. Inversement, aucune corrélation entre 1’4ge et I’index de
latéralisation n’a été retrouvée chez les sujets épileptiques. L’épilepsie pourrait, en effet,
entraver la spécialisation et la consolidation fonctionnelle des aires cérébrales dévolues
initialement au langage. Par ailleurs, les Iésions cérébrales et 1’épilepsie associée
pourraient étre a 1’origine du recrutement de nouvelles aires périlésionnelles ou
controlatérales pour compenser les déficits des aires cérébrales du langage par le biais de la

plasticité fonctionnelle.

Ainsi, les sujets avec lésion et épilepsie précoces de I’hémisphére gauche ont plus de
chance d’avoir une représentation atypique du langage (droite ou bilatérale) que ceux
avec lésion et épilepsie tardives. L’ensemble de ces études supporte la notion de
« période critique » ou de fenétre développementale (avant 6 ans) pendant laquelle la
réorganisation du langage aurait plus de chance de se produire. Le role de I’Age
d’apparition de la lésion ou de I’épilepsie est bien documenté et dans plusieurs
modalités (Wada, TEP, IRMf). Toutefois, I’Age d’apparition de la maladie ne prédit
pas totalement la latéralisation du langage. D’autres facteurs propres a 1’épilepsie, la
pathologie sous-jacente et les patterns de diffusion seraient également de bons

prédicteurs de la latéralisation du langage.

4.3. Lateralisation du langage et pathologie sous-jacente

Outre les facteurs liés a 1’épilepsie, la pathologie sous-jacente pourrait avoir un impact sur
les capacités de réorganisation du langage.
Ainsi, Gaillard et al. (2007) ont montré que les 1ésions structurelles affectent I’incidence de

la représentation atypique du langage. Dans leur cohorte de 102 sujets agés de 4 a 55 ans
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avec epilepsie gauche pharmaco-résistante, les auteurs ont retrouvé une dominance
atypique du langage chez 100% des sujets avec AVC congénital, 20% des sujets avec
Iésions temporales internes, 14% des sujets avec lésions telles que dysplasie, malformation
vasculaire ou tumeurs et chez 36% des sujets avec IRM normale. Les auteurs rappelaient
toutefois qu’une IRM normale ne signifiait pas systématiquement une absence de lésion,
puisqu’un outil plus puissant pourrait effectivement en révéler. Ainsi, les auteurs
concluaient que le substrat pathologique, 1’age d’apparition de 1’épilepsie et une activité
épileptique persistante contribuaient conjointement a la réorganisation du langage.
Toutefois, certains travaux chez 1’adulte ne confirment pas cette hypothése. Briellmann et
al. (2006) se sont intéressés a la latéralisation du langage lors de tache de langage en IRMf
de 41 sujets adultes présentant une ELT pharmaco-résistante et ont comparé I’index de
latéralisation des sujets avec sclérose hippocampique et ceux avec tumeurs
développementales. Il s’est avéré similaire indiquant ainsi que 1’étiologie de I’épilepsie
n’avait pas un impact majeur sur la latéralisation du langage.

Plus qu’une influence de la pathologie sur la dominance atypique du langage, il pourrait
s’agir d’une influence sur la réorganisation intrahémisphérique. Hamberger et Seidel
(2009) ont ainsi démontré avec des stimulations électriques en SEEG que les sites
impliqués dans la dénomination étaient différents chez les sujets avec ELT associée ou non
a une sclérose hippocampique (SH). Les régions impliquées dans la dénomination étaient
plus antérieures chez les sujets sans SH, et, a I’inverse, plus postérieures chez les sujets

avec SH.

Chez I’enfant, une étude récente a porté sur le role de la pathologie sous-jacente dans la
réorganisation interhémisphérique. Kadis et al. (2009) se sont intéressés a 1I’impact du type
de lésion dans la latéralisation du langage chez 74 sujets agés de 6 a 18 ans présentant une
épilepsie partielle pharmacorésistante. Vingt-huit sujets présentaient des lésions
développementales telles qu’une dysplasie ou une sclérose tubéreuse, 26 présentaient des
Iésions acquises telles qu’une sclérose hippocampique ou une encéphalite, et, 20
présentaient des tumeurs. La latéralisation atypique du langage était plus importante dans
cette population (46% des enfants avec épilepsie gauche) comparativement a la population
normale. La faible proportion de latéralisation atypique chez les sujets avec épilepsie droite

(cas unique sur 24 enfants) est concordante avec la latéralisation chez les sujets sains. Les
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auteurs n’ont pas retrouvé d’effet du type de lésion sur la dominance du langage. Ainsi,
une réorganisation peut étre observée chez les sujets avec lésions développementales,
acquises et tumeurs, la proportion pour chaque groupe n’était pas significativement
différente. Chez les sujets avec pathologie gauche associée a une épilepsie apparue avant 6
ans, les auteurs ont observé une forte proportion de latéralisation atypique (63% versus
26% avec épilepsie tardive), mais a nouveau il n’y avait pas d’effet en lien avec I’étiologie.
Ainsi, dans cette étude, la latéralisation atypique était plus fréquente chez les sujets avec
Iésion gauche et épilepsie précoce et la pathologie sous-jacente ne permettait pas de prédire

cette latéralisation du langage.

4.4. Latéralisation du langage et profil cognitif

Alors qu’une réorganisation du langage est fortement possible dans les épilepsies partielles
Iésionnelles, peu d’études se sont intéressées aux caractéristiques cognitives des enfants
avec dominance atypique du langage. Chez I’adulte, cette représentation atypique du
langage dans I’hémisphere droit liée aux é€pilepsies précoces gauches, s’accompagne d’un
effet « crowding » avec des déficits visuo-spatiaux et une préservation du langage. Ainsi,
chez 27 adultes avec épilepsie pharmaco-résistante gauche, Strauss, Satz et Wada (1990)
ont montré que les sujets avec représentation atypique présentaient des performances
significativement plus faibles dans la plupart des tdches non-verbales proposées et dans
seulement deux taches verbales. Cette dissociation touche plusieurs domaines :
I’intelligence, la mémoire et les fonctions visuo-spatiales. Ainsi, le pattern de déficits est
clairement associé, dans cette etude, avec des fonctions sous-tendues par 1’hémisphere
droit. Loring et al. (1999) ont également mis en évidence cet effet crowding chez des
adultes avec ELT gauche et dominance droite du langage. Lorsqu’il y avait une
représentation bilatérale du langage, de moins bonnes performances visuospatiales étaient
retrouvés uniguement chez les sujets non droitiers. Le transfert interhémisphérique du
langage serait probablement facilité par des structures équipotentielles qui seraient activees
(libérées de leur inhibition) apres la 1ésion précoce de I’hémisphére gauche. Toutefois, la
réorganisation interhémisphérique, qui facilite la récupération du langage, pourrait
interférer avec le fonctionnement des habilités non-verbales, qui nécessite 1’intégrité de cet

hémisphere. Ainsi, il y a un prix a payer pour une telle plasticité : les habilités langagiéres
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se développeraient au détriment des habilités non-verbales. Dans leur cohorte de 102
patients avec épilepsie pharmaco-résistante gauche, Gaillard et al. (2007) ont, pour leur
part, mis en évidence qu’une représentation atypique du langage était associée a un niveau
cognitif aussi bien non-verbal que verbal plus faible que lors d’une représentation du
langage a gauche. A l’inverse, Thivard et al. (2005) ont montré que les sujets avec
latéralisation atypique avaient de meilleurs scores neuropsychologiques que ceux avec un
pattern typique. La réorganisation représenterait un processus adaptatif.

Les études chez I’adulte apportent ainsi des résultats contradictoires quant aux patterns de
déficits cognitifs chez les sujets avec représentation atypique du langage. L’organisation
fonctionnelle du cerveau en cours de développement difféere certainement du cerveau
mature et il n’est pas certain qu’une représentation atypique soit associée
systématiquement d’un point de vue neuropsychologique a un effet « crowding ». De fait,
les études effectuées aupreés d’enfants présentant une épilepsie pharmaco-résistante ne
mettent pas en évidence de résultats nets.

Bilingsley et Smith (2000) se sont intéressées aux performances obtenues aux échelles de
Weschler par 14 enfants agés de 9 a 18 ans avec ELT en péri-opératoire en fonction de
’organisation typique ou atypique du langage mise en évidence par le test de Wada. Alors
que les auteurs ne retrouvaient pas de différence significative entre les quotients
intellectuels globaux des deux groupes, des performances significativement meilleures ont
été observées a deux subtests - Similitudes et Code - chez les enfants avec représentation
typique. Les Similitudes évaluent la capacité de formation de concepts verbaux et le
raisonnement abstraits, tandis que le code met en jeu la vitesse visuo-motrice, la
coordination et 1’attention. Par ailleurs, deux autres subtests, 1’un verbal, Vocabulaire, et
I’autre non verbal, Cubes, apparaissaient ¢galement mieux réussis chez ces mémes sujets,
sans toutefois atteindre le seuil de significativité. Ainsi, cette étude a mis en évidence
certains déficits verbaux comme non-verbaux chez les enfants avec un pattern atypique du
langage comparativement a ceux avec un pattern typique et ne retrouve pas d’effet
« crowding ». Les sujets avec dysfonctionnements précoces de 1’hémisphére gauche et
représentation atypique du langage pourraient donc avoir un risque de déficits cognitifs
plus important que ceux avec représentation typique du langage.

Gleissner et al. (2003) a analysé les caractéristiques cliniques et neuropsychologiques de
29 enfants avec épilepsie focale gauche agés de 8 a 17 ans, selon leur représentation

typique ou atypique de langage mise en évidence avec le test de Wada. Chez les 12 sujets
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présentant une dominance atypique, il y avait davantage de gauchers, de Iésions extra-
temporales et une épilepsie plus précoce. Seules les performances en mémoire visuelle
étaient significativement moins bonnes dans ce groupe comparativement aux enfants avec
dominance typique. Les auteurs ne retrouvaient pas d’autres différences dans les domaines
évalués, c’est-a-dire I’intelligence, la mémoire verbale, les fonctions exécutives, les
compétences Vvisuo-spatiales et le langage. Ainsi, dans cette étude, 1’effet « crowding » se
vérifiait chez ces enfants uniquement dans la composante mnésique.

Plus recemment, chez 74 enfants avec épilepsie lobaire pharmaco-résistante, Kadis et al.
(2009) ont également observé un QIV et un QIP plus faibles chez les sujets avec
dominance atypique du langage comparativement a ceux avec dominance typique, cette
différence n’était significative que pour le QIP. Ces différences cognitives n’étaient
prédites que par la latéralisation du langage et non par la latéralité de ’épilepsie. Ces
résultats suggerent a nouveau que la réorganisation hémisphérique a un colt sur le
fonctionnement cognitif. Les déficits globaux peuvent refléter la diminution des ressources

neurales ou 1’effet « crowding » de I’hémisphére droit.

4.5. Lateralisation du langage et performances langagiéres

A nouveau, peu d’auteurs se sont intéressés spécifiquement a la sévérité et au type de
troubles langagiers observes selon la latéralisation du langage.

Kovac et al. (2010) ont mesuré I’impact de la dominance atypique du langage sur les
performances en dénomination (Boston Naming Test) chez 50 sujets adultes avec ELT
gauche en pré et post-opératoire. Les auteurs ont observé un déclin des performances au
BNT aprés résection temporale gauche chez les sujets avec dominance typique et atypique
mise en évidence avec le test de Wada. Toutefois, ce déclin était significativement plus
marqué chez les sujets avec dominance atypique. Par ailleurs, ceux-ci présentaient un
risque plus élevé d’échec du traitement chirurgical de 1’épilepsie. Si la dominance atypique
du langage indique une réorganisation des aires nécessaires a la dénomination dans
I’hémisphere controlatéral, alors cela devrait étre associé avec de meilleures performances
apres résection des structures temporales gauches. Au contraire, les résultats suggérent que,
chez les patients avec dominance atypique, certains réseaux sous-tendant la dénomination
sont présents dans 1’hémisphere gauche et il existe un risque plus important de déclin apres

chirurgie que chez les patients avec dominance a gauche. Le déplacement du langage dans
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des régions plus antérieures au sein du méme hémisphere pourrait étre une explication du
déclin plus marqué aprés résection temporale antérieure dans le groupe de sujet avec
dominance atypique. A 1’aide de stimulations électriques et du test de Wada, Moddel et al.
(2009) ont également montré que la latéralisation atypique du langage était associée a un
large spectre de structures de I’hémisphére gauche. Une autre explication proposée par les
auteurs concernait 1’altération de la connectivité des fibres de substances blanches et
s’appuyait sur I’étude en IRM et tractographic de Powel et al. (2007). Ainsi, une
dominance atypique du langage pourrait étre associée a des connexions altérées qui
pourraient impliquer des régions plus larges que seule la zone épileptogene. Cette
altération des connexions pourrait également expliquer I’échec du contrdle des crises apres

la chirurgie chez les patients avec dominance atypique.

En résumé, peu d’études ont porté sur les conséquences cognitives et plus spécifiquement
langagieres d’une réorganisation atypique. Nous nous proposons d’apporter un éclairage
supplémentaire par 1’étude de patients ayant eu une déconnexion de leur hémisphére
gauche dominant pour le langage et de décrire les profils langagiers dans cette situation de

réorganisation extréme.

5. LANGAGE, EPILEPSIE ET CONSEQUENCES SUR LES APPRENTISSAGES

(LANGAGE ECRIT)

Les conséquences de 1’épilepsie sur les fonctions cognitives et en particulier langagieres
peuvent avoir un impact important sur 1’ajustement social et académique des patients
(Black & Hynd, 1995; Lassonde, Sauerwein, Jambaqueé, Smith & Helmstaedter, 2000 ;
Mitchell, Chavez, Lee & Guzman, 1991; Seidenberg et al., 1986 ; Williams, 2003). Des
difficultés dans les apprentissages, mathématiques, lecture et orthographe, sont retrouvées
chez environ un tiers des enfants épileptiques (Aldenkamp, Alpherts, Dekker & Overweg,

1990). La lecture est une fonction cognitive complexe impliquant plusieurs autres
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fonctions telles que les capacités visuo-spatiales, I’attention, la mémoire de travail et le

langage. Or, ce dernier, nous venons de le voir, est fréquemment touché dans 1’épilepsie.

Certaines éetudes ont ainsi mis en évidence des troubles de la lecture chez des sujets avec
épilepsie temporale (Breier et al., 2000; Butterbaugh et al., 2004 ; Chaix et al., 2006 ;
Vanasse, Béland, Jambaqué, Lavoie & Lassonde, 2003 ; Whiteside, Hellings & Brown,
2010). Chaix et al. (2006) ont plus précisément comparé les performances langagieres
orales et écrites d’enfants avec ELT a celles d’enfants avec épilepsie bénigne avec pointes
centro-temporales ou épilepsie généralisée idiopathique. Les enfants avec ELT avaient
davantage de déficits en langage oral (déficits sémantiques et phonologiques) et langage
écrit (vitesse, précision et compréhension en lecture) que les enfants avec épilepsie bénigne
avec pointes centro-temporales. En revanche, il n’y avait pas de différence significative
aux procédures de lecture, & la discrimination auditive, & la métaphonologie et a la
dénomination rapide entre les différents syndromes épileptiques. Par ailleurs, Chaix et al.
(2006) se sont intéresses au role de la latéralité du foyer épileptogene dans les ELT sur les
performances en lecture. Les scores en vitesse et précision, aux procédures de lecture et a
la métaphonologie étaient significativement plus faibles dans les ELT gauches que droites.
Les auteurs ont comparé ’ensemble de ces déficits a ceux rencontrés dans les dyslexies
phonologiques pour lesquelles un dysfonctionnement dans les régions périsylviennes a été
démontré. Les déficits probables des processus phonologiques dans les ELT gauches
auraient un impact sur le développement des fonctions langagiéres et sur ’apprentissage

ultérieur de la lecture.

Vanasse, Béland, Carmant et Lassonde (2005) ont, pour leur part, comparé les
performances en lecture des enfants avec ELT et avec ELF. Quel que soit le type
d’épilepsie, les auteurs ont observé des déficits majeurs en lecture avec un retard de 2 ans
comparativement a leur age réel au test de 1’ Alouette. Plus spécifiquement, les enfants avec
ELF présentaient des difficultés dans les processus phonologiques de la lecture (lecture de
mots reguliers, irréguliers et de non-mots). Des difficultés de métaphonologie ont
effectivement été observées ainsi que des limitations en mémoire de travail verbale qui
peuvent exacerber les dysfonctionnements cognitifs dus aux désordres épileptiques. A
I’inverse, les processus phonologiques de la lecture semblent relativement préservés dans
I’ELT probablement grace a une réorganisation fonctionnelle du langage lors de

dysfonctionnement temporal.

83



Partie 2. Chapitre 1. Langage et épilepsie Iésionnelle

Outre I'impact direct de 1’épilepsie, la réorganisation fonctionnelle du langage aurait
également un réle dans la présence des troubles du langage écrit. Breier et al. (2005), dans
une étude en magnétoencéphalographie (MEG) chez 83 sujets agés de 9 a 45 ans avec
épilepsie partielle droite ou gauche, ont montré que le degré de latéralisation atypique
corrélait avec des scores plus faibles en lecture et épellation. En effet, selon ces auteurs,
ces déficits sont liés a la réorganisation du langage dans des aires de I’HD qui seraient
moins efficientes que les aires homotopiques a gauche qui sous-tendent habituellement le
langage écrit.

6. LANGAGE, EPILEPSIE ET COMPORTEMENT

Les études épidémiologiques des 30 dernieres années ont montré que les perturbations du
comportement étaient 4.8 fois supérieures chez les enfants épileptiques comparativement
aux enfants sains et 2.8 fois supérieures comparativement aux enfants avec une pathologie
chronique qui ne touche pas le systeme nerveux central (Davies, Heyman & Goodman,
2003). En général, les enfants avec épilepsie ont plus de problémes d’attention et de
troubles anxio-dépressifs (repli sur soi, anxiété, plaintes somatiques, syndrome dépressif)
que de troubles comportementaux tels que des troubles des conduites (Austin & Caplan,
2007). Hernandez et al. (2003) ont plus spécifiquement mis en évidence de moins bons
scores aux éechelles «trouble de la pensée, problemes comportementaux et ajustement
social » chez les enfants avec ELF que chez ceux avec ELT. Ces troubles pouvant étre en
partie reliés aux troubles attentionnels, au manque de contréle inhibiteur et de capacité a
rejeter une information non pertinente. Par ailleurs, les compétences intellectuelles,
langagieres et communicatives jouent un réle important dans le fonctionnement social.
Dans la population saine, les enfants avec déficits cognitifs ou langagiers l1égers a modérés
ont un plus grand risque de troubles du comportement que les enfants ne présentant pas de
déficits. Ainsi, I’impact de 1’épilepsie sur la cognition et le langage peut jouer un role dans
le fonctionnement social et comportemental de ces enfants. De fagcon générale, certains
auteurs ont retrouvé une association robuste entre le quotient intellectuel verbal et la

présence de troubles psychopathologiques (Caplan et al., 2004). Plus spécifiquement, les
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déficits langagiers contribuent aux troubles du comportement, en particulier chez les
enfants avec épilepsie précoce avec des crises difficilement contrélables et une déficience
mentale (Austin & Caplan, 2007). Pourtant, les enfants épileptiques présentant des troubles
du comportement ou des conduites ont souvent été sous-diagnostiqués comme ayant des
troubles langagiers et pragmatiques (Caplan et al., 2009). Dans son étude, Parkinson
(2002) a mis en évidence un risque accru de déficits langagiers chez les enfants
épileptiques. Par ailleurs, 64.2% des 109 enfants avec eépilepsie cryptogénique ou
symptomatique présentaient des troubles émotionnels ou comportementaux. Selon I’auteur,
ces difficultés peuvent étre une conséquence des déficits langagiers et pas simplement
reliés a 1’épilepsie ou au traitement anti-comitial. De facon plus spécifique, Caplan et al.
(2009) ont mis en évidence une relation entre troubles phonologiques et anxiété chez 59
enfants 4gés de 6 ans 3 mois a 8 ans 1 mois et présentant une épilepsie cryptogénéique
avec crises partielles complexes ou une épilepsie absence. Or, les processus phonologiques
jouent un réle important dans le développement du langage. Chez les enfants sans
épilepsie, des déficits phonologiques peuvent en effet étre associés a de ’anxiété ou un

repli sur soi.

L’intérét, en pratique clinique, d’une meilleure connaissance des troubles langagiers
présents dans les épilepsies temporales et frontales, apparait fondamental. Une
évaluation rigoureuse de ces déficits, suivie d’une intervention rééducative et
éducative précoce et spécifique, permettrait de réduire ces troubles et de prévenir
leurs conséquences délétéres, a savoir les troubles du langage écrit ainsi que les

troubles émotionnels et comportementaux.

L’impact de D’épilepsie et du substrat neural anormal s’avére différent dans le
cerveau mature et immature. Smith (2010) le résume ainsi : « Neuropsychology in
epilepsy : Children are not small adults”. En effet, chez I’enfant, 1’épilepsie survient
dans un systéme neural dynamique. Les profils neuropsychologiques et plus
spécifiguement langagiers reflétent, outre les répercussions de la pathologie, les
changements maturationnels, la plasticité structurelle et fonctionnelle ainsi que
I’impact des facteurs environnementaux et sociaux sur le développement. Les

changements développementaux et la réorganisation cérebrale fonctionnelle peuvent
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faire émerger des patterns spécifiques de forces et de faiblesses dans les compétences
langagieres de I’enfant. Une grande partie de notre travail consistera a dégager ces
profils langagiers selon les différents facteurs propres a I’épilepsie, tout en prenant en
compte les facteurs environnementaux et, pour certains sujets, a les relier aux

différents patterns de réorganisation du langage observés.
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cHapiTre 2. EPILEPSIE, TRAITEMENTSET

REPERCUSSIONS COGNITIVES ET LANGAGIERES

1. EPILEPSIE, MEDICAMENTS ANTIEPILEPTIQUES ET REPERCUSSIONS

COGNITIVES

Les médicaments antiépileptiques (AE) ont pour but de réduire 1’excitabilité nerveuse en
agissant sur le fonctionnement des synapses (en renfor¢ant I’inhibition GABA ou en
diminuant D’excitation glutamatergique) qui sont impliquées par ailleurs dans les
transmissions neurales normales. De ce fait, tous les antiépileptiques sont susceptibles
d’avoir des effets indésirables sur la cognition et le comportement (O’Dell & Shinnar,
2001). A l’inverse, de nombreuses études tant chez 1’adulte que chez I’enfant ont mis en
évidence une amélioration des fonctions cognitives et une réduction des plaintes avec la
réduction du nombre d’antiépileptiques (Thompson & Trimble, 1982). La nature et
I’étendue des déficits cognitifs varient avec le traitement choisi, sa lourdeur (mono versus
polythérapie) ainsi que sa concentration (Trimble & Thompson, 1986). Distinguer les
déficits dus aux traitements de ceux dus aux crises elles-mémes est une question
fondamentale en neuropsychologie, question a laquelle nous nous intéresserons lors de
notre étude. Il reste difficile d’y répondre tant les variables impliquées sont nombreuses et
intriquées (variété des crises, différences individuelles dans le métabolisme des
traitements...). Par ailleurs, il est rare qu’une évaluation neuropsychologique compléte ait
été faite avant la prise du premier médicament antiépileptique rendant la tache encore plus
difficile. Les études portant sur ces traitements ont toutefois d’ores et déja permis de mettre
en évidence certaines répercussions cognitives, méme si celles-ci apparaissent peu
specifiques. Dans leur revue de la littérature, Vermeulen et Aldenkamp (1995) concluaient:
« the tentative overall picture emerging from the creme de la creme of research on
cognitive anti-epileptic drug effects is that differences in cognitive profiles may not be
very large ». Les principaux effets indésirables des AE sur le fonctionnement cognitif
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concernent I’attention, la vigilance et la vitesse psychomotrice (Hamed, 2009). Toutefois,
d’autres répercussions cognitives plus ou moins importantes peuvent étre observées et
concerner directement ou indirectement le langage.

Il est possible de distinguer plusieurs AE selon leur époque de commercialisation. Quatre
molécules classiques sont considérées comme majeures du fait de leur efficacité et de leur
large spectre d’activité : le phénobarbital et la phénytoine de premiére génération qui sont
peu a peu remplacés par la carbamazépine et le valproate de sodium de deuxiéme
géneration. Depuis 1991, de nouvelles molécules AE (vigabatrin, felbamate, gabapentine,
lamotrigine, tiagabine, fosphénytoine, topiramate, oxcarbazépine, et levetiracetam) sont
apparues sur le marché.

Parmi les anciens AE, le phénobarbital (PB) semble avoir le plus d’effets secondaires sur
le comportement et le fonctionnement cognitif. Ainsi, Farwell et al. (1990) ont mis en
évidence un quotient de développement au Binet plus faible chez les enfants ayant recu du
PB que ceux ayant recu un placebo pour prévenir de la récurrence de convulsions fébriles.
Vining et al. (1987) ont également mis en évidence de moins bonnes perforamnces
verbales (lexique, mathématiques, QIV) comme non-verbales (QIP) et mnésiques chez les
enfants recevant du PB comparativement a ceux recevant du valproate de sodium. Qutre
ces répercussions, le PB aurait également un impact sur le comportement se traduisant par
une hyperactivité et une instabilit¢ (Domizia, Verrotti, Ramenghi, Sabatino & Morgese,
1993 ; Vining et al. 1987). La phénytoine (PHT), pourrait, pour sa part, avoir des effets sur
la concentration, la mémoire, la vitesse de traitement, les fonctions visuomotrices et
I’intelligence. Toutefois, des études randomisées ne mettent en évidence qu’un effet de la
PHT sur la vitesse de traitement (Forsythe, Bulter, Berg & McGuire, 1991). Les
antiépileptiques de deuxieme génération présenteraient des effets secondaires moindres sur
le fonctionnement cognitif. La carbamazépine (CBZ) pourrait toutefois s’accompagner
d’un dysfonctionnement cognitif associant déficits de 1’attention, de la concentration, de la
coordination visuo-motrice et de la rapidité psychomotrice (Seidel & Mitchell, 1999). I
semble que le Valproate (VPA) n’ait d’effets cognitifs qu’essentiellement a doses
importantes. Ainsi, dans 1’étude d’Aman, Werry, Paxton, Turbott et Stewart (1990), il
existait un effet du VPA sur I’attention et la mémoire uniquement a forte concentration

plasmatique.

Les nouveaux AE ont, pour leur part, moins d’effets indésirables que les traitements

classiques, hormis le topiramate qui a ét¢ décrit comme étant plus nocif. L’oxcarbazépine a
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un effet anticonvulsant similaire a la carbamazépine mais s’associc a moins d’effets
indésirables sur le plan cognitif. En effet, chez le sujet sain, comme chez I’enfant avec des
crises partielles, ces deux molécules entrainent des déficits neuropsychologiques, mais
dans une moindre mesure avec 1’oxcarbazépine (Mecarelli, Vicenzini et al., 2004 ; Donati
et al., 2007). La lamotrigine, comme le lévétiracétam, n’ont pas montré, quant a eux,
d’effet indésirable sur la cognition. Ainsi, Pressler, Binnie, Coleshill, Chorley & Robinson
(2006) ont montré chez des enfants épileptiques qu’il n’y avait pas différence significative
dans le temps de réaction, la reconnaissance, le rappel différé et la mémoire de travail sur
le plan verbal comme non-verbal dans les groupes lamitrogine versus placebo. De méme,
I’étude de Gomer et al. (2007) ne mettait pas en évidence de répercussion du 1évétiracétam
sur la vitesse de traitement, la fluence verbale et la mémoire a court terme. A contrario, le
topiramate entrainerait des effets indésirables chez 10 a 20% des sujets. Les déficits
cognitifs décrits par Thompson, Baxendale, Duncan et Sander (2000) sont des difficultés
d’attention et de concentration, une confusion, des pensées anormales, une pensée ralentie,
un manque du mot et des troubles mnésiques. Ces auteurs ont observeé les effets les plus
importants au niveau du quotient intellectuel verbal, de la fluence verbale, de
I’apprentissage verbal et I’empan verbal. Ces répercussions du topiramate sur les
performances langagieres, et en particulier sur ’accés au lexique, ont été observées par
d’autres auteurs (Martin et al., 1999 ; Ojemann et al., 2001 ; Kockelmann, Elger &
Helmstaedter, 2004 ; Fritz et al., 2005 ; Shechter et al., 2005). Dans leur étude en IRMf,
Aldenkamp et al. (2000) observent des perturbations dans les activations préfrontales chez
les sujets avec topiramate, ce qui pourrait €tre une des explications plausibles de I’anomie

observée.

En cas d’échec de contrdle des crises apres plusieurs essais de monothérapie, deux ou plus
AE vont étre proposés en association. Lors d’une polythérapie, il est nécessaire de prendre
en compte la pharmacodynamique de [interaction médicamenteuse. Par ailleurs,
I’association de plusieurs AE augmenterait le risque d’effets indésirables, méme si ce
facteur reste difficile a isoler, la polythérapie étant associée a un plus grand degré de
sévérité¢ de 1’épilepsie. Les enfants avec une polythérapie auraient plus de troubles du
langage et de la parole que les enfants avec une monothérapie (Sellassie, Viggedal, Olsson
& Jennische, 2008). Le nombre d’antiépileptiques serait reli¢ aux déficits langagiers chez
les enfants avec crises partielles complexes (Caplan et al., 2004). Dans leur étude aupres de

101 enfants agés de 5 a 16 ans ayant des crises partielles complexes, Caplan et al. ont
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montré que la fréquence des crises et le traitement anti-épileptique expliquaient 10% de la
variable des scores langagiers au Test and Language Development. Toutefois, de fagon
plus générale, I’étude de Smith, Elliott et Lach (2002) n’a pas mis en évidence cette
relation entre polythérapie et performances cognitives plus faibles chez 51 enfants agés de

6 a 18 ans presentant une epilepsie pharmaco-résistante.

Ainsi, seul le topiramate aurait des effets spécifiques sur le langage mais les autres
antiépileptiques, du fait de leurs répercussions sur la qualité de I’attention, peuvent
interférer avec le fonctionnement intellectuel général et plus spécifiquement
langagier. Certes, ces effets indésirables restent modestes, mais ils peuvent avoir de
veritables conséquences sur les performances cognitives. Ces répercussions des MAE
sont toutefois moins importantes que celles de I’épilepsie elle-méme et sont réversibles
a Parrét du traitement (Kolfen, Edrich & Koénig, 2001).

2. EPILEPSIE, CHIRURGIE, DEVENIR COGNITIF ET LANGAGIER

2.1. Pharmacorésistance, conséquences et chirurgie

En moyenne, 30 a 40% des patients avec €pilepsie partielle 1ésionnelle n’entreront pas en
rémission. La pharmacorésistance correspond a la persistance des crises dont la gravité
et/ou la fréquence ont un impact sur la vie quotidienne et, ce, malgré une polythérapie bien
conduite. Elle est définit par Jallon et Despland (1996) comme « la persistance de crises de
nature épileptique certaine, suffisamment fréquentes et/ ou délétéres, malgré la prise
réguliere, depuis au moins deux ans, d’une médication antiépileptique a priori
correctement prescrite, chez un patient compliant ». Différents facteurs peuvent contribuer
a une pharmacorésistance : la survenue de crises précoces et de convulsions néonatales,
I’étiologie (les épilepsies symptomatiques ont un mauvais pronostic), la fréquence initiale
des crises et une mauvaise réponse au traitement dés la premiere année (Jallon, 2004). Les
troubles neuropsychologiques liés a 1’épilepsie et les difficultés scolaires qui en découlent,
s’aggravent avec 1’age et interferent avec I’intégration sociale de ces enfants (Delalande et

al., 2010). Comme nous I’avons vu dans la partie précédente, le cerveau en développement
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se caractérise par des mécanismes de maturation aboutissant a la mise en place de circuits
neuronaux sous-tendant les fonctions cérébrales et notamment langagiéres (« plasticité
naturelle »). Les crises d’épilepsie viennent interférer avec ces mécanismes de maturation
cérébrale. Selon Delalande et al. (2010), «les fonctions en cours d’élaboration
lorsqu’apparait 1’épilepsie n’ont de chance de récupération que si 1’épilepsie cesse avant la
fin de la maturation de la partie concernée, ou si 1’épilepsie est apparue aprés la fin de
I’élaboration de cette fonction ». Ces observations appuient la notion de période sensible
ou critique pendant laquelle la plasticité cérébrale permet I’acquisition efficiente d’une
fonction cognitive. L’épilepsie pharmacorésistante peut donc avoir un impact progressif,
voire cumulatif sur le développement cognitif. Une chirurgie, surtout si elle est précoce,
faciliterait le développement et la scolarisation et réduirait les déficits
neuropsychologiques. Elle permettrait de prévenir des crises récurrentes et de leurs effets

néfastes sur le développement.

Aprés 1’échec de deux antiépileptiques appropriés et bien tolérés, une pharmacorésistance
doit donc étre suspectée et une éventuelle intervention chirurgicale envisagée (Berg et al.,
2003). Le traitement curatif des épilepsies partielles pharmaco-résistantes, dont 1’objectif
est la disparition des crises avec ou sans poursuite du traitement médicamenteux, repose
essentiellement sur la résection ou la déconnexion chirurgicale de la zone épileptogéene.
Toutefois, cette définition ne prend en compte que ’arrét des crises et non les déficits
neuropsychologiques associés, lesquels peuvent persister ou s’aggraver aprés la guérison
des crises. Chez ’enfant, la chirurgie de 1’épilepsie est plus fréquente depuis que Davidson
et Falconer (1975) ont montré un bon contréle des crises chez 40 enfants avec résection
temporale. Les enfants tolerent habituellement bien la chirurgie et le contréle des crises
apres chirurgie chez I’enfant est similaire a celui obtenu chez I’adulte. Les crises vont étre
contr6lées chez environ 70% des patients apres résection temporale et chez environ 60%
des patients apres résection frontale (Guénot, 2004). La localisation et 1’étendue de la
résection ainsi que 1’a4ge au moment de la chirurgie peuvent influencer son impact sur le
fonctionnement cognitif. De nombreuses études ont porté sur les effets de la chirurgie sur
le fonctionnement cognitif chez les patients épileptiques adultes, mais peu chez 1’enfant.
Par ailleurs, ces études ont dans 1’ensemble essentiellement porté sur ’impact de la

chirurgie sur les performances mnésiques.

Chez I’adulte, les études ont montré un meilleur pronostic neuropsychologique associé¢ a

un age plus jeune au moment de la chirurgie et une plus courte durée de I’épilepsie
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(Helmsaedter et Helger, 1996, 1998 ; Hermann et al., 1995). Concernant le langage, les
chercheurs se sont essentiellement intéressés aux troubles de la dénomination et a leurs
causes possibles. En effet, une résection temporale du coté de 1I’hémisphére dominant
entrainerait un declin des performances en dénomination chez les adultes avec ELT (Bell,
Davies, Hermann & Walters, 2000). Ruff et al. (2007) ont montré chez 120 sujets avec
ELT droite ou gauche que ce déclin significatif des performances en dénomination ne
s’accompagnait pas de perte des représentations sémantiques et la description de 1’objet par
I’usage restait possible. A I’inverse, Schwarz et Pauli (2009) se sont intéressé€s aux déficits
sémantiques ou phonologiques de 58 adultes avec ELT droite ou gauche pouvant étre a
I’origine de ce déclin en postopératoire. La régression en dénomination chez les sujets avec
ELT gauche était corrélée aux troubles sémantiques (difficultés pour différencier des objets
appartenant a la méme catégorie sémantique) et non a des troubles phonologiques. En
outre, ’4ge d’acquisition des mots entre en jeu dans les performances postopératoires en
dénomination. Les mots acquis les plus tardivement sont davantage susceptibles d’étre

perdus aprés résection du c6té de I’hémisphere dominant (Ruff et al., 2007).

Ainsi, il y aurait un risque de déficits langagiers, ou plus exactement d’acces au lexique,
apres résection focale chez 1’adulte épileptique. Toutefois, la littérature concernant la
plasticité cérébrale suggere une plus grande récupération apres lésion cérébrale chez
I’enfant que chez I’adulte. Ainsi, Gleissner (2005) a montré que le pronostic cognitif
(capacités d’apprentissage verbal et attention) était de meilleur qualité chez des enfants que
chez des adultes. Les changements maturationnels et la plasticité physiologique peuvent

effectivement jouer un rdle significatif dans le pronostic cognitif de ces enfants.

2.2. Pronostic intellectuel apreés la chirurgie

Chez I’enfant, la plupart des études ne mettent pas en évidence de changement dans le
fonctionnement intellectuel général en postopératoire dans les épilepsies temporales (Lah,
2004). Toutefois, Westerveld et al. (2000) et Miranda et Smith (2001) ont trouvé un
progres significatif dans les competences non-verbales (QIP). A I’inverse, dans ces deux
¢tudes, la proportion d’enfants ayant progressé dans leurs compétences verbales (QIV)

était similaire a celle des enfants ayant régressé. Robinson et al. (2000) ont, quant a eux,
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montré que 1’amélioration du QIV était plus fréquente que la régression. Mais les enfants
de cette derniére étude avaient eu une amygdalo-hippocampectomie sélective sans
résection plus étendue du cortex temporal. L’étude de Jambaqué et al. (2007) va toutefois
dans ce sens. Les auteurs ont mis en évidence des progrés en postopératoire chez 20
enfants agés de 7 a 14 ans avec ELT en attention, mémoire de travail, certaines
compétences mnésiques verbales (rappel immédiat d’histoire, rappel immédiat d’une liste

de mots et reconnaissance de phrases) et en dénomination.

Tres peu d’études portent sur les performances intellectuelles ou développementales des
enfants ayant eu des résections extra-temporales. Whittle, Ellis et Simpson (1981),
Lindsay, Glaser, Richards et Ounsted (1984) et Bjornaes, Stabell, Heminghyt, Roste et
Bakke (2004) n’ont pas distingué¢ dans leur étude les résultats des enfants aprés résection
temporale et ceux obtenus apres résection extra-temporale. Toutefois, quelques études de
groupes ont mis en évidence qu’il n’y avait pas de détérioration significative du QI ou QD
apres résection extra-temporale (Kuehn, Keene, Richards & Ventueyra, 2002 ; Lah, Joy,
Bakker & Miller, 2002 ; Smith, Elliott & Lach, 2004). A partir de cas individuels, il a été
montré une amelioration du QIT apreés résection frontale (Sherman, Slick & Connolly,
2003). Une régression du QIV a été mise en évidence apres résection frontale gauche,
toutefois, un an apres la chirurgie, le patient avait retrouvé son niveau antérieur et a ensuite
continué son développement de facon appropriée, ce qui atteste d’une réorganisation
possible du langage (Lah, Joy, Bakker & Miller, 2002). Cependant, Westerveld (2000) a
montré que ’intervalle de suivi postopératoire ne prédisait pas le devenir cognitif. A
I’inverse, Miranda et Smith (2001) ont montré qu’un suivi plus long en postopératoire était
associé¢ a un déclin dans I’intelligence verbale et non-verbale apres résection temporale.
Gilliam, Wylie, Kasden et al., 1997 ont observé une amelioration du QIV apres résection
frontale droite chez un sujet pouvant étre expliqué par une amélioration de 1’efficience des

régions corticales controlatérales liée a la réduction de la fréquence des crises.

Les résultats concernant I’impact de la chirurgie sur le fonctionnement intellectuel sont
donc contradictoires et peuvent étre reliés a plusieurs facteurs dont le contréle des crises.
Celui-ci préviendrait d’un déclin cognitif. L’age au moment de la chirurgie est également
une variable qui peut influencer le développement ultérieur. Loddenkemper et al. (2007) se
sont intéressés aux effets de la chirurgie focale ou hémisphérique sur le quotient de

développement de 24 enfants agés de moins de 3 ans. 71% des enfants ont leur QD qui
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progresse apres la chirurgie. Ces progres peuvent étre expliqués a nouveau par I’arrét des
crises (71% des enfants ne font plus de crises) et par la diminution ou I’arrét des
traitements antiépileptiques. Les patients opérés les plus jeunes et ayant eu des spasmes
infantiles ont eu une meilleure progression de leur QD en postopératoire, ce qui pourrait
étre expliqué par le fait que, pour ces patients, la durée de 1’épilepsie a été moins longue et
a moins retenti sur le développement. Les résultats de 1’étude de Jambaqué et al. (2007)
¢tayent cette idée selon laquelle 1’age au moment de la chirurgie joue un rble dans le
pronostic cognitif de ces enfants. Les enfants avec ELT les plus jeunes au moment de la
chirurgie sont en effet ceux dont les progres sont les plus importants tant au niveau de leur
QIT que de leur QIV (Informations).

2.3. Pronostic langagier apreés la chirurgie

L’impact de la chirurgie sur les fonctions langagiéres a été encore peu étudié chez 1’enfant

et, a nouveau, d’autant moins dans les épilepsies extra-temporales.

Un déclin du langage a été décrit chez des enfants apres résection temporale (Duglos,
1999). Les auteurs se sont intéressés aux compétences en compréhension de 8 enfants avec
ELT gauche et droite. Les enfants avec épilepsie gauche présentaient un déclin significatif
apres résection. Toutefois, ce déficit n’était mesuré qu’a partir de tiches mettant peu en jeu
d’autres fonctions, telles que la tiche d’apprentissage verbal. Lendt, Helmstaedter et Elger
(1999) ont montré, chez 20 enfants avec ELT, une amélioration significative de la
comprehension syntaxique évaluée a 1’aide du Token Test a 3 et 12 mois postopératoires.
En revanche, chez ces mémes enfants, les performances en fluence verbale phonologique
restaient inchangées. Ces auteurs ont comparé le groupe d’enfants ayant progressé et celui
ayant régresse apres la chirurgie. Ces deux groupes différaient sur un point : ’arrét des
crises apres la chirurgie. Les patients dont les performances s’étaient détériorées n’étaient
pas guéris de leur épilepsie alors que la plupart des patients ayant de meilleures
performances en postopératoire n’avaient plus de crises. Ces progrés significatifs de
certaines fonctions langagiéres peuvent étre interprétés en terme de plasticité du fait de la
libération des crises et de développement en cours chez I’enfant. Plus récemment, de

Koening et al (2009) se sont intéressés aux compétences lexicales et syntaxiques de 24
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enfants agés de 5 a 15 ans présentant une épilepsie temporale en comparant leurs
performances pré et postopératoires. Seul le retard en compréhension syntaxique observé
en préopératoire n’évoluait pas apres la résection. A I’inverse, il existait une régression du
lexique actif et passif ainsi que de 1I’expression syntaxique a 6 et 12 mois postopératoires.
Les auteurs ne mettaient pas en évidence de différences majeures selon la latéralité de la
résection mais selon la latéralisation du langage mise en évidence par un test de Wada.
Effectivement, une résection temporale de I’hémisphére gauche chez des enfants avec
réorganisation du langage a droite ne s’accompagnait pas d’une régression de certaines
composantes langagiéres. Il existe toutefois une limite majeure a cette étude. Les auteurs
ont utilisé différents tests pour un méme enfant au stade pré puis postopératoire et entre les
enfants selon 1’dge de ceux-Ci. Les observations faites peuvent étre le reflet d’une

variabilité dans le degré de difficultés des tests utilisés.

Les répercussions d’une résection frontale sur le langage restent encore peu connues.
Blanchette et Smith (2002) ont comparé les performances en en pré et postopératoire de 19
enfants, présentant une ELT ou une ELF, droite ou gauche, et ayant une représentation du
langage a gauche. Il n’y avait pas de différence entre les deux groupes (ELT versus ELF)
en pré et postopératoire aux performances langagiéres. En revanche, il existait un effet de
la latéralité¢ de 1’épilepsie sur la fluence verbale et les performances en compréhension
(Token Test), les enfants avec épilepsie gauche ayant des performances moindres que ceux
avec epilepsie droite. Notons toutefois que, dans cette étude, n’ont pas été évalués les
processus phonologiques, ni les capacités d’¢laboration morphosyntaxique ou encore
I’acces au lexique par dénomination. Par ailleurs, les performances au Token Test peuvent

étre largement influencées par les capacités en mémoire de travail.

On aurait pu penser que, chez I’enfant, il n’y aurait pas de changement significatif
des compétences neuropsychologiques aprés la chirurgie. En effet, la plus grande
plasticité cérébrale possible chez I’enfant aurait pu permettre une meilleure
préservation des compétences que chez I’adulte. Toutefois, les données issues de la
littérature montrent que les facteurs entrant en jeu dans les répercussions d’une
résection sont plus complexes qu’on aurait pu imaginer au préalable et que, plus
encore que la latéralité de la lésion, la réorganisation fonctionnelle du langage en

preopératoire semble étre déterminante dans les capacités de récupérations
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postopératoires. A cet escient, nous nous proposons d’enrichir les observations
concernant les répercussions des résections temporales et, a fortiori, extra-temporales
puisque celles-ci restent encore tres peu documentées et d’approfondir pour certains
enfants le rb6le fondamental que semble jouer la réorganisation fonctionnelle

preopératoire dans la récupération postopératoire.
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charitre 1. METHODOLOGIE GENERALE

1. SUJETS PARTICIPANTS

Les études de ce travail de recherche ont concerné 53 sujets agés de 5 a 16 ans présentant
une épilepsie frontale ou temporale sévére, ou ayant eu une résection de la zone
épileptogene frontale ou temporale, ou encore ayant eu une déconnexion hémisphérique de
leur hémisphere dominant pour le langage. Tous les sujets sont suivis a la Fondation
Ophtalmologique Rothschild (Paris, France). La population de chacune de ces études est

décrite au sein du chapitre correspondant.

Les trajectoires développementales des enfants sont variables et sont soumis a des facteurs
environnementaux. La catégorie socioprofessionnelle (CSP) de la mere est un facteur
déterminant dans le développement des compétences intellectuelles et langagiéres chez
I’enfant sain pendant I’enfance (Bradley & Corwyn, 2002 ; Brooks-Gunn & Ducan, 1997 ;
Karmiloff & Karmiloff-Smith, 2001; MacLoyd, 1998 ; Pan, Rowe, Spier & Tamis-
Lemonda, 2004 ; Turkheimer, Haley, Waldron, D’Onofrio et Gottesman, 2003) et méme
I’adolescence (Nippold, 1998). Chez I’enfant épileptique, 1’influence de la CSP a été moins
¢tudiée, mais les études tendent a montrer qu’elle n’est pas négligeable tant sur la réussite
scolaire (Mitchell et al., 1991), le niveau langagier (Koening et al., 2009) que sur
I’adaptation comportementale (Rodenburg, Stams, Meijer, Aldenkamp & Dekovic, 2005).
Dans notre étude, la CSP de la mére a été pris en compte afin de mettre en évidence son
éventuel impact sur le développement du lexique et syntaxique de I’enfant épileptique. Les
sujets ont été répartis selon trois catégories socioprofessionnelles correspondant a celles

utilisées par le Ministére de I’Education Nationale.
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Elles sont réparties ainsi :
- CSP 1: ouvriers, chémeurs, sans activité
- CSP 2: agriculteurs, artisans, commercants, employés

- CSP 3: cadres, chefs d’entreprises, professions intellectuelles.

2. METHODE

Le bilan neuropsychologique a comporté I’examen de la latéralité manuelle, une mesure de
I’efficience intellectuelle, un examen approfondi du langage oral et un questionnaire
d’adaptation du comportement. Ce bilan a été réalisé pour chaque enfant au sein d’une
évaluation cognitive exhaustive (en sus: évaluation de la mémoire, des compétences
visuoconstructives, des fonctions exécutives et du langage écrit) dans le cadre d’une
convention de collaboration scientifique entre I’Université Paris Descartes (Pr Jambaqué)

et la Fondation Ophtalmologique Rothschild (Dr Delalande).

2.1. Evaluation de la latéralité manuelle

Chez le sujet sain, le taux de représentation atypique du langage est plus éleve en cas de
latéralité manuelle gauche (Satz, 1979). Chez le sujet épileptique, ce taux est plus
important quelque soit la latéralit¢ manuelle, mais d’autant plus chez le sujet gaucher
(Gaillard et al. 2007 ; Saltzman-Benaiah, Scott & Smith, 2002). L’épreuve de latéralité
manuelle de De Agostini et Dellatolas (1988, 2001) consiste en I’utilisation successive de
huit objets usuels (couteau, cuillere, brosse a dents, peigne, ciseau, marteau, crayon,
gomme). En observant de quelle main 1’enfant se sert de chacun de ces objets, une note de
préférence manuelle peut lui étre attribuée. Pour chaque item, la note 1 est attribuée a
I’utilisation de la main droite exclusivement, 2 des deux mains successivement ou
simultanément et 3 de la main gauche exclusivement. Au total, les notes 8 - 9
correspondent a un droitier fort, 10 a 15 a un droitier faible, 16 a 22 a un gaucher faible et
23 - 24 a un gaucher fort.
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2.2. Evaluation de P’efficience intellectuelle

La mesure de I’efficience intellectuelle a été réalisée a partir de 1’échelle de Weschler,
WISC IV (2005), comportant 4 indices :

- Indice de Compréhension Verbale (ICV)qui comprend 3 subtests principaux,
Similitudes (évaluation du raisonnement catégoriel verbal), Vocabulaire (épreuve de
définition de mots isolés), Compréhension (évaluation des connaissances générales)

- Indice de Raisonnement perceptif (IRP) qui comprend 3 subtests principaux, Cubes
(évaluation des capacités visuo-constructives), Identification de Concepts (évaluation du
raisonnement catégoriel non-verbal), Matrices (évaluation du raisonnement analogique
non-verbal)

- Indice de Mémoire de Travail (IMT) qui comprend les subtests principaux Mémoire
des chiffres et Séquences chiffres-lettres (évaluation de la mémoire auditive a court terme
et de travail)

- Indice Vitesse de Traitement (IVT) qui comprend 2 subtests principaux, Code et
Symbole (évaluation de la vitesse de traitement et de la coordination visuo-motrice).

2.3. Evaluation du langage

2.3.1. Discrimination phonémique

L'acquisition du langage repose sur plusieurs prérequis dont I'intégrité de I'entrée auditive,
a savoir les processus allant de la réception des stimuli sonores, phénomeéne concernant
I'oreille, a leur intégration ou identification dans les centres supérieurs (Autesserre, Deltour
& Lacert, 1993). Plus spécifiquement, la discrimination perceptive des contrastes
phonologiques est indispensable au décodage de la parole. Le bébé possede d'ores et déja
des compétences innées pour distinguer certains contrastes phonétiques. L'enfant va peu a
peu affiner ses compétences jusqu'a I'age de 6 ans, qui dépassent méme celles d'un adulte
apres 8 ans (Chevrier-Muller & Narbona, 2007).

L’Epreuve de discrimination phonémique pour enfants de 4 a 8 ans (EDP 4-8) (Autesserre,

Deltour & Lacert, 1993) permet d’évaluer les capacités de discrimination phonémique
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auditive d'oppositions consonantiques. Cette épreuve comprend une liste de 32 paires de
mots ou de logatomes bisyllabiques, dont 16 identiques et 16 différents. La différence ne
porte que sur un seul phoneme dont on fait varier soit le mode d'articulation, soit le lieu
d'articulation. Le sujet doit indiquer, sans répéter, si les deux mots entendus sont "pareils”
ou "pas pareils”. Une bonne réponse est cotée 1, un mauvaise 0. Le score maximum étant
de 32.

L'étalonnage a été effectué aupres de 364 sujets 4gés de 4 a 8 ans. On observe dans cette
population une évolution des performances entre 4 et 6 ans puis une saturation de I'épreuve
entre 6 et 8 ans 1/2. Il existe de fait un effet plafond des I'age de 6 ans: les performances a

partir de cet age restent stables jusqu'a 8 ans 1/2.

L'utilisation de cette épreuve dans notre recherche avait pour but de rechercher tout trouble
de discrimination auditive (conséquence d'un trouble auditif plus large, ou d'un déficit au
niveau des premiéres étapes d'identification perceptive) qui aurait pu interférer avec
I'interprétation des résultats concernant les profils langagiers observés. Autesserre, Deltour
et Lacert (1993) ont en effet décrit des troubles de discrimination auditive chez des enfants
ayant présenté des convulsions fébriles. Parmi les 40 enfants évalués, environ 3/4 d'entre
eux présentaient des résultats inférieurs aux contréles a I'EDP 4-8 et pour 40% d'entre eux,

il existait un trouble de la parole et du langage associé.

2.3.2. Phonologie, lexique et syntaxe

La batterie Informatisée de Langage Oral pour le cycle 3 et le college (BILO) (Khomsi A.,
Khmosi J., Pasquet & Parbeau-Guéno, 2007) permet d’évaluer le langage oral dans ses
différentes composantes sur les versants réceptifs et expressifs, en tenant compte de la
spécificité du langage oral selon les ages. L’étalonnage a été effectué entre 2003 et 2004
aupres de 782 enfants. L’étalonnage existant pour les ages de 6 a 15 ans a été complété par
la passation auprés de deux groupes contrdles d’enfants : 20 enfants agées de 5 ans et 20
agés de 16 ans. Un des intéréts majeurs de cette batterie est la prise en compte du temps de
traitement a certaines épreuves grace a l’informatisation de la batterie. Le temps de
traitement correspond effectivement a un enjeu de réussite scolaire, et peut étre ralenti dans
I’épilepsie, soit du fait de la pathologie, soit des traitements ou encore des deux combinés.
Un autre bénéfice de I’informatisation de cette batterie est la standardisation de la

passation. L’utilisation de la BILO pour une évaluation exhaustive du langage a d’ores et
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déja montré son intérét chez I’enfant sourd (Delage & Tuller, 2007), chez I’enfant né grand
prématuré (Charollais et al., 2010), mais également chez I’enfant avec épilepsie
(Monjauze, Tuller, Hommet, Barthez & Khomsi, 2005 ; Monjauze, Hommet, Khomsi &
Tuller, 2007).

Six épreuves permettent d’évaluer la phonologie, le lexique et la morphosyntaxe.

- Compreéhension Orale (CO). Cette épreuve vise a évaluer les stratégies globales
utilisées a la compréhension orale de 22 énoncés. La désignation d’une image parmi 4 a
partir d’un énoncé proposé oralement se fait en fonction du traitement des variables
linguistiques ainsi qu’en fonction du contexte imagé proposé et des connaissances
pragmatiques. Deux stratégies de compréhension sont nécessaires pour traiter les
énoncés : une stratégie imagée, lorsque 1’énoncé correspond a une image mentale a partir
de laquelle peut se faire le choix, et une stratégie inférentielle, ou le sujet doit faire une
inférence reposant sur un traitement de temps ou de causalité. Le score maximum est 22.
Les temps de traitement sont pris en compte a cette épreuve.

- Jugement Lexical (JL). Une exploration du vocabulaire est permise par cette épreuve de
jugement d’acceptabilité. 44 images sont proposees (26 représentant des substantifs, 18 des
verbes), accompagnés de mots congruents ou pas, mais dans un champ sémantique proche
dans le deuxiéme cas. Le sujet doit apporter un jugement sur ces paires, les accepter ou les
refuser. Le choix est fondé sur la connaissance du mot. L’originalité de cette épreuve tient
au fait qu’elle évalue la connaissance de noms, comme de verbes, imageables. Quatre types
d’items sont proposés : les mots congruents avec 1’image (noms et verbes) et les mots non-
congruents avec lI’image (noms et verbes). Le score maximum est 44. Les temps de
traitements sont pris en compte a cette épreuve.

- Jugement Grammatical (JG). Le but de cette épreuve est d’évaluer la capacité a juger
de la correction grammaticale de 23 énoncés produits oralement et accompagnes d’un
support imagé. Deux types d’items sont présentés : les énoncés Grammaticaux (exemple :
«Je lave la poupée la plus sale que j’ai trouvée ») et les énoncés Non Grammaticaux
(exemple : « Les filles ont prendu des fleurs »). Les premiers comportent des structures
morphosyntaxiques correctes, de complexité et de familiarité variables. Les seconds
correspondent soit a des productions erronées de jeunes enfants ou des cas de pathologies
du langage, soit a des productions usitées dans le langage courant mais qui ne sont pas
correctes dans un langage plus soutenu. Le score maximum est 23. Les temps de

traitements sont pris en compte a cette épreuve.
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- Répétition de Mots (RépM). Cette épreuve consiste en la répétition de 33 mots dont la
forme phonologique est de complexité et de longueur variables. Une note unique est
calculée et correspond a la somme des réponses correctes. Le score maximum est 33.

- Lexique en Production (LexP). Il s’agit d’évaluer le stock lexical actif, c’est-a-dire la
disponibilité du vocabulaire, en dénommant 39 images correspondant a 24 noms et 15
verbes. Toutes les réponses du sujet sont acceptées si le mot cible est reconnaissable
puisqu’il s’agit d’une épreuve de vocabulaire et non d’articulation ou de phonologie. Le
score maximum est 39.

- Production d’Enoncés (ProdE). Cette épreuve de completement de 25 phrases permet
d’évaluer les compétences d’élaboration morphosyntaxique du sujet. En s’appuyant sur des
images et sur un premier modéle de phrase pour chacune de ces images, le sujet doit
compléter la fin des phrases laissée en suspens par une structure morphosyntaxique cible.
Par exemple, le sujet entend « La, le chien boit son lait. Et ici, les chiens... ? » et doit

poursuivre « boivent leur lait ». Le score maximum est de 25.

2.3.3. Fluences verbales

Les fluences verbales permettent d’évaluer 1’accés au lexique selon un critére donné, soit
sémantique ou catégoriel, soit phonologique ou littéral. Les performances varient
également en fonction de I’étendue du stock lexical, dont il faut tenir compte lors de
I’interprétation des résultats. Selon Troyer, Moscovitch et Winocur (1997), deux processus
interviendraient dans ce type de tache, le « clustering » ou regroupement, i.e. production
d’items appartenant a une méme sous-catégorie sémantique ou phonologique et le
« switching », i.e. capacité de passer d’un regroupement a 1’autre. Le premier processus
fait intervenir la mémoire sémantique et le lexique phonologique, sous-tendus par des
régions temporales, quant au second processus, il impliquerait la flexibilité mentale et les

stratégies de recherche, sous-tendues par les régions frontales.

Ces ¢épreuves sont parfaitement adaptées a I’évaluation du langage chez 1’enfant
épileptique (Jambaqué & Chmura, 2006), et ont d’ores et déja été utilisées pour décrire les
troubles présents dans les épilepsies temporales de ’enfant (Chaix et al., 2006 ; Lendt,
Helmstaedter et Elger, 1999). Le test utilise (Jambaqué & Dellatolas, 2000) comprend une
épreuve de fluence verbale catégorielle (animaux) et une épreuve de fluence verbale

phonologique (lettre m). Pour chacune d’entre elles, le sujet doit produire un maximum de
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mots en une minute. De nouvelles données normatives chez les enfants de 5, 15 et 16 ans

ont complété I’étalonnage existant.

2.3.4. Meétaphonologie

Deux épreuves de métaphonologie ont permis d’évaluer le niveau de conscience
phonologique. Ces deux épreuves sont issues de la batterie d’évaluation de la dyslexie
(ODEDYS, Jacquier-Roux, Valdois & Zorman, 2002). Des troubles métaphonologiques
peuvent étre présents dans les épilepsies frontales comme temporales (Grosmaitre et al., in-
press), or la capacité a segmenter les mots en phonemes et a les manipuler est un des
prérequis essentiel au langage écrit (Best et al., 1993 ; Content et al., 1982 ; Lundberg et
al., 1987). Il y a une forte relation de causalité entre la conscience phonologique et la
maitrise du code orthographique, ainsi qu’une relation de réciprocité (Jacquier-Roux,
Valdois & Zorman, 2002), puisque chacune de ces compétences en se développant enrichit

[’autre.

- Epreuve de suppression du phonéme initial. Un mot est énoncé oralement par
I’examinateur. L enfant doit supprimer le premier phoneme et produire oralement le mot
résultant (ex. ouvert — vert, brame —rame).

- Epreuve de fusion de phonémes. Deux mots sont énoncés oralement par 1’examinateur
(ex. chien accroupi). L’enfant doit isoler le premier phonéme de chaque mot puis produire
la syllabe résultant de leur fusion (« cha » dans I’exemple précédent).

Chacune des deux épreuves comporte 10 items et est notée sur 10.

A nouveau, ’étalonnage existant chez les enfants de 6 a 10 ans a été complété par les

données normatives des enfants de 5 ans et de 11 a 16 ans.

2.4. Evaluation du comportement

Le fonctionnement cognitif de I’enfant, et plus spécifiquement langagier, joue un role
majeur dans 1’adaptation comportementale et sociale de 1’enfant sain. Effectivement, les
enfants avec déficits cognitifs ou langagiers Iégers a modérés ont un plus grand risque de

troubles du comportement que les enfants ne présentant pas de déficits (Beitchman al.,
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1996; Beitchman et al., 2001 ; Bonica, Arnold, Fisher, Zeljo, & Yershova, 2003 ; Brownlie
et al., 2004; Cantwell & Baker, 1991 ; Conti-Ramsden & Botting, 2008; Snowling, Bishop,
Stothard, Chipchase, & Kaplan, 2006). A fortiori, I’impact de 1’épilepsie sur la cognition
et le langage pourrait ainsi s’étendre au fonctionnement social et comportemental de ces
enfants. Dans notre étude, nous nous proposons de mettre en évidence les éventuelles
répercussions des déficits langagiers sur le comportement par le biais du questionnaire des
comportements d’Achenbach (1991).

Il s'agit d'un questionnaire rempli par I'un des parents ayant pour but de mettre en évidence
les comportements déviants de l'enfant de 4 a 18 ans. Il a été étalonné auprés de 1753

enfants.

Ce questionnaire comprend 20 questions générales sur la vie quotidienne de I'enfant, son
implication dans sa vie scolaire, familiale et sociale, puis 120 questions sur le
comportement de I'enfant permettant de mesuré le degré de gravité d'un comportement
ou sa fréquence d'apparition au quotidien. Pour chacun des 120 comportements décrits, le
parent doit donner un score de O (pas présent), 1 (peu fréquent, peu intense) ou 2 (tres
présent). Les comportements évalués sont regroupés en 8 échelles: Retrait, Plaintes
somatiques, Anxiété/dépression, Problémes sociaux, Troubles de la pensée, Problemes
attentionnels, Comportements délinquants, Comportements agressifs. Par ailleurs, deux
types de comportements sont distingués: les comportements internalisés (Retrait, Plaintes
somatiques, Anxiété/dépression) et ceux externalisés (Problemes attentionnels,
Comportements délinquants, Comportements agressifs). Chacune des échelles permet le

calcul d’une note T, dont la moyenne est 50 et I’écart-type 10.

Le questionnaire d’Achenbach est largement utilisé en recherche pour décrire les troubles
comportementaux des sujets épileptiques (Golouboff, Fiori, Delalande, Fohlen, Dellatolas
& Jambaqué, 2008 ; Hoie, Sommerfelt, Waaler, Alsaker, Skeidsvoll & Mykletun, 2008 ;
Lippé, Roy, Arcand, Scantlebury, Carmant & Lassonde, 2009 ; Sbarra, Rimm-Kaufman &
Pianta, 2002) et évaluer I’impact des traitements antiépileptiques sur le comportement (de
la Loge, Hunter, Schiemann & Yang, 2010 ; Willis, Nelson, Black, Borges, An & Rice,
1997 ; Kolfen, Edrich, Konig & Formanski, 2001). Cet outil s’avére étre également
pertinent pour une évaluation cliniqgue du comportement de I’enfant présentant une

épilepsie pharmacorésistante (Lippé & Lassonde, 2004).
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3. RECUEIL DE DONNEES NORMATIVES

Les différentes épreuves utilisées ne comportent pas toutes un étalonnage suffisamment
¢tendu pour servir de référence entre 5 et 16 ans. Dans 1’objectif de pouvoir comparer les
performances de tous les sujets épileptiques &gés de 5 a 16 ans aux mémes épreuves
décrites ci-dessus, nous avons constitué différents groupes contréles pour compléter
I’étalonnage existant de la BILO (6 a 15 ans), de ’TODEDYS (6 a 10 ans) et des fluences
verbales (6 a 14 ans). Ainsi, 112 sujets sains agés de 5 ans et de 11 a 16 ans ont été évalués
(tableau 3.1.). Pour la BILO, 40 de ces sujets contrdles, dont 20 pour la tranche d’age 5 ans
et 20 pour la tranche d’age 16 ans ont participé. Par ailleurs, I’ensemble des 112 sujets de 5
et 6 ans et de 11 a 16 ans ont constitué la population contrdle pour les épreuves de
métaphonologie de ’ODEDYS, soit 12 sujets par tranches d’age (hormis 20 pour la
tranche d’age 5 ans et celle de 16 ans). Enfin, 52 de ces sujets dont 40 agés de 5 et de 16
ans et 12 agés de 15 ans ont constitué la population contrdle en fluence verbale. Les sujets
retenus pour participer devaient étre de langue maternelle francaise, ne devaient pas avoir
redoublé une année scolaire ou étre suivi en orthophonie et ne pas présenter de pathologie
auditive et/ou neurodéveloppementale. L’ensemble des sujets et de leurs parents a donné

son consentement éclairé pour la participation a cette recherche.

Tableau 3.1.1. : Description du groupe controle

5ans 6 ans 11 ans 12 ans 13 ans 14 ans 15 ans 16 ans
n=20 n=12 n=12 n=12 n=12 n=12 n=12 n=20
3M/17F* 6M/6F 6M/6F 6M/6F 6M/6F 6M/6F 6M/6F 10M/10F

m=5,45** m=6,58 m=11,43 m=12,46 m=13,48 m=14,43 m=15,39 m=16,49
DS=0,35 DS=0,24 DS=0,27 DS=0,32 DS=0,34 DS=0,29 DS=0,22 DS=0,31

*Sex ratio : Masculin/Féminin. **Age en années
Les résultats des sujets sains n’ont pas fait I’objet d’une analyse, outre celle nécessaire a la

constitution de données normatives. En effet, le développement langagier de 1’enfant sain

est largement décrit dans la littérature et n’a pas fait 1’objet de notre étude.
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A la BILO, on observe une nette amélioration des performances moyennes avec 1’age,

ainsi qu’une diminution de la variabilité interindividuelle (baisse des écarts-type) (tableau

3.1.2,, figure 3.1.1.). Parallélement, il existe une baisse du temps de traitement (tableau

3.1.3., figure 3.1.2.), reflétant I’automatisation des processus de traitement langagier.

Tableau 3.1.2. : Moyennes et écarts-type du groupe contréle aux épreuves de la BILO

coO JL JG RepM LexP ProdE
5 ans 3,95 34,75 14 28,35 22,35 9,90
n=20 (3,10) (2,53) (3,19) (3,08) (4,84) (3,75)
16 ans 17,75 40,30 21,15 31,95 36,00 23,30
n=20 (2,00) (1,98) (0,99) (0,22) (1,89) (1,26)

Tableau 3.1.3. : Temps moyens et écarts-type du groupe contrdle aux épreuves de la BILO

CO JL JG
5ans 5,09 311 3,33
n=20 (1,39) (2,53) (1,36)
16 ans 2,16 0,89 0,81
n=20 (0,76) (0,25) (0,26)
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Figure 3.1.1. : Scores bruts et écarts-type du groupe contrdle (en rouge)

et de la population de référence de la BILO (en gris)
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Aux épreuves de fluence phonologique et de métaphonologie, on observe un effet plancher
pour les plus jeunes (tableau 3.1.4., figure 3.1.3.). En effet, la conscience phonologique
nécessaire a la réalisation de ces deux taches ne se développe que parallelement a
I’apprentissage de la lecture. A I’inverse, il existe un effet plafond a I’épreuve de
métaphonologie pour les sujets les plus 4gés. Dés 12 ans, I’enfant maitrise la segmentation
et la manipulation des phonémes d’un mot, lui permettant de réussir les tiches proposées.
En revanche, un effet de 1’age est relevé a I’épreuve de fluence sémantique pour la totalité

de 1’échantillon.

Tableau 3.1.4. : Moyennes et écarts-type du groupe contréle aux épreuves de FVp, FVs

et MTPH
FVp FVs MTPH

5 ans (n=20) 1,20 (1,06) 10,35 (2,87) 1,62 (1,85)
6 ans (n=12) 4,85 (1,71)
11 ans (n=12) 8,70 (1,49)
12 ans (n=12) 9,37 (0 71)
13 ans (n=12) 9,41 (0,71)
14 ans (n=12) 9,5 (0,79)

15 ans (n=12) 11,42 (3,07) 19,75 (4,21) 9,40 (0,70)
16 ans (n=20) 14,25 (2,86) 23,95 (4,77) 9,50 (0,66)
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chapitre 2. ETUDE 1. IMPACT DE L’EPILEPSIE
GAUCHE ET DROITE, ET DE LA CHIRURGIE
SUR LE DEVELOPPEMENT INTELLECTUEL,

LANGAGIER ET COMPORTEMENTAL

1. OBJECTIFS DE L’ETUDE

Il existe une spécialisation hémisphérique précoce, qui S’affine progressivement durant
I’enfance. Parallé¢lement, le cerveau du jeune enfant présente une grande plasticité lui
permettant, lors d’une 1ésion précoce, de se réorganiser. Qu’en est-il dans le contexte de la
chirurgie de 1’épilepsie de 1’enfant ? Est-ce que seules I’épilepsie et la résection de la zone
épileptogene du coté gauche, et non droit, perturbent le développement langagier traduisant
ainsi la dominance hémisphérique gauche pour le langage et la vulnérabilité du cerveau du
jeune enfant ? Ou les compétences langagiéres sont-elles similaires en cas d’épilepsie et de

chirurgie gauches et droites, traduisant, dans ce cas, les capacités de réorganisation ?

Les données actuelles a ce sujet sont contradictoires (de Koening et al., 2009 ; Jambaqué,
2007 ; Lendt, Helmstaedter & Elger, 1999). Dans le premier volet de cette étude, notre
attention se focalisera sur I’effet du coté de 1’épilepsie sur les compétences intellectuelles,
langagieres et comportementales chez 20 enfants avec épilepsie pharmacoreésistante gauche
ou droite (frontale ou temporale). 1l s’agira dans un premier temps de décrire les profils
langagiers de ces enfants selon le c6té de 1’épilepsie. Par ailleurs, lorsqu’on observe
simultanément des troubles langagiers et un dysfonctionnement intellectuel, il est
nécessaire de s’intéresser aux liens qui les unissent : sont-ils co-occurrents ou liés par une
corrélation forte voire par un lien de causalité (Plaza, 2008) ? Le niveau intellectuel

préopératoire de 1’enfant (déficience ou non) sera donc évalué en lien avec les profils
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langagiers établis. Un troisieme axe concernera les liens potentiels entre les déficits

langagiers et le comportement ou 1’adaptation sociale de ces enfants.

Le deuxiéme volet de cette étude concernera 1I’impact de la chirurgie sur le fonctionnement
sociocognitif de ces enfants. Concernant le langage, on observe, chez 1’adulte, des déficits
langagiers, tels que des troubles d’acces au lexique, 3 mois apres la chirurgie (Davies et al.,
2005). Les études sur les effets de la chirurgie sur les fonctions cognitives et en particulier
sur le langage tendent a montrer qu’il n’en est pas de méme chez I’enfant et que les
répercussions sont minimes (Blanchette & Smith, 2002). Certains auteurs ont tout de méme
mis en évidence des déficits mnésiques verbaux a 3 mois postopératoire chez des enfants,
avec une récupération ultérieure (Gleissner, 2002, 2005). Peu d’études ont été réalisées sur

ce sujet, et de nouvelles investigations sont donc nécessaires.

A travers ces deux volets, un intérét particulier sera par ailleurs porté aux éventuels
facteurs prédictifs liés a 1’épilepsie (dge d’apparition et durée de 1’épilepsie, age a la
chirurgie, convulsions fébriles, lésion, traitements), et a I’environnement (CSP mére) sur le

fonctionnement intellectuel, langagier et comportemental.

2. SUJETS PARTICIPANTS

Vingt sujets ont participé a cette recherche. Tous présentaient une épilepsie frontale ou
temporale gauche ou droite pharmacorésistante et ont bénéfici¢ d’une résection focale au
sein du service de neurochirurgie pédiatrique de la Fondation Ophtalmologique Rothschild
(Paris, France). Les critéres d’inclusion étaient des sujets de langue francaise et &gés de 5 a

16 ans.

L’ensemble des enfants et des parents a donné son consentement éclairé pour la

participation a cette recherche.
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2.1. Variables démographiques

Cette recherche porte ainsi sur 20 sujets (10 filles et 10 garcons) agés de 5 ans a 15,8 ans
(m=9,8 ans; DS=3,42 ans). L.’age moyen ne différe pas significativement entre les deux
groupes (mf=9,9 ans ; DS#=3,61 ans; my=9,8 ans ; DSy=3,35) (Z=0; ns). Par ailleurs, il
n’existe pas de différence de répartition fille/gar¢on entre les sujets avec epilepsie droite et

ceux avec épilepsie gauche (Chi’= 0,83 ; ns).

Seize sujets (soit 80 %) sont scolarisés dans des classes ordinaires, 3 (1 sujet avec épilepsie
gauche, 2 avec épilepsie droite, soit 15%) dans une classe adaptée au sein d’une école

ordinaire et 1 (avec épilepsie gauche, soit 5%) dans une institution spécialisée.

Neuf meéres (soit 45%) font partie de la catégorie socioprofessionnelle de niveau 1, cing
meres (soit 25%) de niveau 2 et six méres de niveau 3 (soit 30%). Il n’existe pas de
différence de répartition CSP 1/ CSP 2/ CSP 3 entre selon le coté de D’épilepsie
(Chi’*=1,11 ; ns).

Quinze sujets sont droitiers (soit 75%) dont 14 droitiers forts et 1 droitier faible et cing sont
gauchers (soit 25%) dont 1 gaucher fort et 4 gauchers faibles. Il n’existe pas de différence
de répartition droitier/gaucher entre les sujets avec résection frontale et ceux avec résection
temporale (Chi?=0,83 ; ns).

2.2. Histoire de la maladie

Les donnees relatives a la maladie sont présentées dans le tableau 3.2.1. Parmi les sujets de
cette étude, 12 ont présenté une épilepsie gauche (soit 60%), dont un sujet une épilepsie
frontale et 11 une épilepsie temporale, et 8 sujets ont présenté une épilepsie droite (soit
40%), dont 2 sujets une épilepsie frontale et 6 une épilepsie temporale. L’age d’apparition
des crises est de 4,9 ans (DS=3,9 ans; Min-Max=[0,5 an; 13,1 ans]). L’age de début des
crises ne varie pas selon la le coté de 1’épilepsie, droite ou gauche (U de Mann-Withney :
Z=-1,85; ns). Quatre sujets (soit 20%) ont présenté des crises fébriles pendant 1’enfance,

tous ayant une épilepsie temporale gauche. La durée moyenne de 1’épilepsie active était de
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5,6 ans (DS=3,1 ans ; Min-Max=[1 an ; 13,8 ans]), avec des crises partielles pour tous, et
secondairement genéralisées pour deux enfants avec épilepsie gauche (soit 10%). La durée
de 1’épilepsie était plus longue chez les sujets avec épilepsie gauche (m=6,7 ans; DS=3,3
ans ; Min-Max=[1,6 ans; 13,8 ans]) que chez ceux avec épilepsie droite (m=3,9 ans;
DS=1,6 ans ; Min-Max=[1 an ; 6,6 ans]) (U de Mann-Withney : Z=2,23 ; p=,025). Tous les
sujets étaient traités soit par monothérapie (2 sujets avec épilepsie gauche, 1 avec épilepsie
droite) soit par polythérapie, avec deux ou trois médicaments antiépileptiques (10 sujets
avec épilepsie gauche, 7 avec épilepsie droite). Il n’existe pas de différence de répartition

mono versus polythérapie selon le coté de 1’épilepsie (Chi2:0,15 ; NS).

Tableau 3.2.1. : Histoire de la maladie selon le cété de I’épilepsie

Age Crises Mono vs
. Durée de I’épilepsie ] ) ]

apparition fébriles plurithérapie
Gauche m=3,83 m=6,67* 30% des sujets  16,67% vs 83,33%
n=12 DS=3,85 DS=3,33

[05;11,11** [1,6;13,8]
Droite m=6,62 m=3,90 0% des sujets  12,5% vs 87,5%
n=8 DS=3,63 DS=1,61

[2,1;13,1] [1;6,6]
TOTAL m=4,94 m=5,65 20% des sujets  15% vs 85%
n=20 DS=3,93 DS=3,05

[0,5;13,1] [1;13,8]

*p<,05. **[Min ; Max]

2.3. Données concernant I’étiologie et la chirurgie

L’age moyen au moment de la chirurgie est de 10,5 ans (DS=3,4 ans; Min-Max=[5,4 ans ;
16,2 ans]). Il n’existe pas d’effet du coté de I’épilepsie sur 1’age a la chirurgie (U de Mann-
Withney : Z=0 ; ns). Le délai postopératoire était pour tous de 4 mois. On distingue quatre
différents groupes ¢étiologiques de patients a partir des imageries et de [’analyse
anatomopathologique : dysplasie corticale (7 enfants, soit 35%), dysplasie et sclérose
hippocampique associée (6 enfants, soit 30%), tumeurs (6 enfants, soit 30%), sans lésion
apparente (1 enfant, soit 5%) (annexe 1). Depuis la chirurgie, 16 sujets (soit 80%) sont
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gueéris de leur épilepsie (Classe | de Engel) (tableau 3.2.2.). Parmi eux, seul un sujet ne
prend plus de traitement (a arrété de lui-méme sans prendre en compte 1’avis médical), les
15 autres continuent leur traitement (13 avec le méme nombre de molécules et 2 avec une
molécule en moins). Quatre sujets (soit 20%) continuent de faire des crises fréquentes avec
une amélioration valable pour deux sujets (Classe Il de Engel) et aucun changement pour
deux autres (Classe IV de Engel). Pour ces sujets, le traitement apres la chirurgie reste
inchangé. Selon 1’¢tiologie, on observe des résultats différents de la chirurgie (figure
3.2.1.). En regroupant les classes II, 111 et IV de Engel, on retrouve 3 sujets avec dysplasie

et un sujet avec épilepsie cryptogénique.

Tableau 3.2.2. : Données sur la chirurgie et le devenir de la maladie selon le coté de I’épilepsie

Age a lachirurgie Classe de Engel* Nombre AE pré Nombre AE post

Gauche m=10,5 1:75% m= 2,08 m= 2,00
n=12 DS=3,61 I, 11, 1V : 25% DS=0,67 DS=0,74
[6;16,1]* [1:3] [1;3]
Droite  m=10,52 |:87,5% m=2,00 m=1,75
n=8 DS=3,32 I, 11,1V:125% DS=0,53 DS=0,89
[54;16,2] [1:3] [0:3]
TOTAL m=10,51 I : 80% m=2,05 m=1,90
n=20 DS=3,41 I, 11, 1V : 20% DS=0,60 DS=0,79
[54;16,2] [1:3] [0:3]

AE : Antiépileptiques. *% de sujets. **[Min-Max]
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Figure 3.2.1. : Devenir postopératoire de I’épilepsie selon le type lésion

chez ’ensemble des sujets
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Il a été montré que les sujets avec épilepsie associée a une sclérose hippocampique (SH)
étaient plus a risque de troubles langagiers et en particulier lexicaux (Bigel & Smith,
2001). Nous avons donc regroupé les sujets avec SH (6 sujets) et ceux sans SH (14 sujets)
pour I’analyse ultérieure. L’age d’apparition et la durée de 1’épilepsie ne différent pas

significativement entre ces deux groupes (tous les ps >,05).

3. METHODOLOGIE

La méthodologie décrite dans le chapitre 1 a été suivie. Ainsi, une évaluation du
fonctionnement intellectuel, langagier et comportemental a été effectuée pour chaque sujet
dans le cadre d’un bilan neuropsychologique complet. Dans un premier temps, cette
évaluation a été effectuée dans 1’année qui précédait la chirurgie (dge des sujets : Mp=9,8
ans ; DSps=3,42 ans) et s’intégrait a I’exploration médicale préchirurgicale, puis, a 4 mois
postoperatoire (age des sujets: Mps=10,9 ans; DSpes=3,43 ans). Ainsi, cette étude
comprend deux volets : la description du profil cognitif et comportemental en préopératoire

et I’évolution de ce profil en postopératoire.

4. METHODES D’ANALYSES STATISTIQUES

Compte-tenu des effectifs réduits et de la variabilité des distributions des performances,
nous avons utilise des tests non-paramétriques afin de s’affranchir de la condition de
normalite des distributions. Les performances a toutes les épreuves de langage
correspondent a des z-scores (=(score individuel-moyenne du groupe de référence)/DS du
groupe de référence), permettant ainsi de comparer les sujets avec épilepsie a la norme.
Dans D’objectif de mettre en évidence des différences entre des groupes indépendants
(sujets avec épilepsie gauche versus droite, sujets avec ICV dans la norme versus
déficitaire) ainsi que ’effet des variables catégorielles démographiques (sexe, CSP,
latéralité manuelle) et médicales (convulsions fébriles, type de lésion (SH versus absence

de SH), classe d’Engel, traitement (mono versus polythérapie)), nous avons recouru au test
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U de Mann-Withney. Nous avons également utilisé le test de Wilcoxon pour échantillons
appariés afin de comparer deux variables mesurées sur un méme groupe, notamment pour
les comparaisons des scores en pré et postopératoire. Lorsque les variables étaient de
nature qualitative dichotomique, le test du Chi2 de McNemar a été utilisé. Par ailleurs,
pour exprimer une relation entre deux variables telles que les variables médicales continues
(age d’apparition et durée de 1’épilepsie, age a la chirurgie) et les scores a toutes les
épreuves, nous avons calculé des coefficients de corrélations non-paramétriques, le Rho de

Spearman.

5. RESULTATS

5.1. Profils sociocognitifs des sujets en préopératoire

5.1.1. Fonctionnement intellectuel des sujets en préopératoire

5.1.1.1.  Description du fonctionnement intellectuel

Chez DI’ensemble des sujets en préopératoire, il existe une hétérogénéité entre les
compétences au profit des compétences verbales. En effet, I’'Indice de Compréhension
Verbale moyen (m=91,65 ; DS=21,78 ; Min-Max=[45 ; 120]) est supéricur a 1’Indice de
Raisonnement Perceptif (m=83,15; DS=21,25; Min-Max=[52 ;126]), a I’Indice de
Mémoire de Travail (m=80,39 ; DS=20,41 ; Min-Max=[50 ; 124]) et I'Indice de Vitesse de
Traitement (m=81,79 ; DS=20,11 ; Min-Max=[50 ; 123]). Il existe une dissociation entre
ces quatre indices. En comparant deux a deux les indices, on retrouve que I'ICV est
effectivement significativement plus élevé que I'IRP (Z=2,07 ; p=,038) et que 'IMT
(Z=2,24 ; p=,024).

Lorsqu’il existe une hétérogénéité voire une dissociation entre les indices de la WISC 1V,
le Quotient Intellectuel Total n’a que peu de valeur. L’indice le plus élevé, dans ce cas

I’ICV, est alors considéré comme représentatif du niveau de raisonnement du sujet. Chez
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ces sujets avec épilepsie active, on observe une baisse générale de I’'ICV. Douze sujets
(soit 60%) ont un indice inférieur a 100. Par ailleurs, 14 sujets (soit 70%) ont des
compétences verbales dans la norme, soit a moins de 1,65 écart-type de la norme
(ICV>75), a Iinverse, 6 sujets (soit 30%) ont des compétences verbales déficitaires
(ICV<T75). La repartition des sujets selon cet indice apparait ainsi décalée par rapport a la

population générale (figure 3.2.2).

_— IV

populationnormale

courbe tendance
\ sujets avec épilepsie

40-54  55-69 70-84 85-99 100-114 115-129 130-144

Figure 3.2.2. : Répartition de I’ensemble des sujets selon I’Indice de Compréhension Verbale
(ICV) comparativement a la population normale

51.1.2. Influence des variables démographiques sur le fonctionnement intellectuel

Chez I’ensemble des sujets en préopératoire, on ne retrouve pas d’effet du sexe, ni de la
catégorie socioprofessionnelle de la mére sur les indices de la WISC 1V (tous les ps >,05)
(annexe 1). Les compétences intellectuelles des sujets avec épilepsie active ne sont pas

influencées par ces variables déemographiques.

Pour I’ensemble des sujets, on retrouve une influence de la latéralité manuelle sur les
performances verbales au WISC 1V, les gauchers déficitaires étant proportionnellement
plus nombreux que les droitiers déficitaires (tableau 3.2.3.). Toutefois, cette différence

n’apparait pas significative (Chi’=,32 ; ns).
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Tableau 3.2.3. : Répartition des sujets selon leur latéralité et I’Indice de Compréhension Verbale

ICV < norme ICV = norme TOTAL
Droitiers n=4 (20%) n=11 (55%) n=15 (75%)
Gauchers n=2 (10%) n=3 (15%) n=5 (25%)
TOTAL n=6 (30%) n=14 (70%) n=20 (100%)

Par ailleurs, les gauchers ont, en moyenne, des indices a la WISC 1V plus faibles que les
sujets droitiers (annexe 1). A nouveau, cette différence n’est pas significative (tous les ps
>,05).

5.1.1.3. Influence des variables médicales sur le fonctionnement intellectuel

Il existe des corrélations positives, fortes et significatives entre 1’dge d’apparition de
I’épilepsie et trois indices de la WISC IV : Indice de Compréhension Verbale (rho=,56 ;
p=,010), Indice de Raisonnement Perceptif (rho=,57 ; p=,008), et Indice de Vitesse de
Traitement (rho=,55; p=,013). La corrélation entre 1’age d’apparition et 1’Indice de
Mémoire de Travail est également positive et forte, mais non significative (rho=,43, ns).
L’age d’apparition de 1’épilepsie apparait comme un facteur prédictif du développement
intellectuel ultérieur : plus I’épilepsie est apparue tard, meilleures sont les compétences
intellectuelles.

On retrouve par ailleurs des corrélations négatives entre la durée de 1’épilepsie et les quatre
indices de la WISC 1V (annexe 1). Plus la durée de 1’épilepsie est courte, meilleurs sont les
indices. Toutefois, aucune corrélation n’est significative (tous les ps >,05).

Les sujets présentant une sclérose hippocampique ont des indices de la WISC IV plus
faibles que ceux ne présentant pas de SH. De méme, on observe des indices plus faibles
lorsque le sujet a présenté des convulsions fébriles (annexe 1). Toutefois, ’effet de ces
deux variables n’est pas significatif (tous les ps >,05).

On n’observe pas de différence aux indices de la WISC IV entre les sujets avec
monothérapie et ceux avec polythérapie (tous les ps >,05).

Parmi les variables médicales, 1’age d’apparition des crises apparait donc comme le

principal prédicteur du fonctionnement intellectuel.
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5.1.1.4. Effet du c6té de I’épilepsie sur le fonctionnement intellectuel

Douze sujets présentent une épilepsie frontale ou temporale gauche alors que les 8 autres
sujets présentent une épilepsie frontale ou temporale droite. Les épilepsies gauches sont
associees a des indices a la WISC 1V plus faibles que les épilepsies droites, sans toutefois

que cet écart soit significatif (tous les ps >,05) (tableau 3.2.4.).

Tableau 3.2.4. : Ensemble des indices obtenus a la WISC IV selon le coté de I’épilepsie

ICV IRP IMT IVvT
Gauche m=89,83 m=79,08 m=79,00 m=78,64
n=12 DS=24,21 DS=21,77 DS=23,23 DS=24,80

[45 ; 120]* [52 ; 126] [50 ; 124] [50 ; 123]
Droite m=94,37 m=89,25 m=82,57 m=86,12
n=8 DS=18,73 DS=20,23 DS=16,50 DS=11,17

[53; 112] [56 ; 126] [50 ; 97] [63 ; 100]

ICV : Indice de Compréhension Verbale, IRP : Indice de Raisonnement Perceptif, IMT : Indice de Mémoire

de Travail, IVT : Indice de Vitesse de Traitement. *[Min ; max]

Lorsqu’on s’intéresse plus spécifiquement au profil cognitif intragroupe, aucune
dissociation n’apparait chez les sujets avec épilepsie droite (tous les ps >,05). A I'inverse,
les sujets avec épilepsie gauche présentent une dissociation visuo-verbale, au profit des
compétences verbales (Z=1,80 ; p=,041). L’écart entre I'ICV et les deux autres indices,
IMT et IVT, n’apparait pas significatif (respectivement, Z=1,79 ; ns et Z=1,15 ; ns) (figure
3.2.3)).

120



Partie 3. Chapitre 2. Etude 1. Impact de 1’épilepsie et de la chirurgie sur le langage

105 -

95

85 -
MEpilepsie G
75 Epilepsie D

65 -

55 -

ICV IRP IMT IVT

Figure 3.2.3. : Profil intellectuel selon le coté de I’épilepsie

5.1.1.5. Comparaison intergroupe des sujets avec IVC dans la norme versus inférieur

a la norme

Les profils a la WISC 1V des sujets avec ICV dans la norme différent de ceux avec un ICV
inférieur & la norme (figure 3.2.4.). Les sujets déficitaires ont un profil « plat », avec une
déficience globale, comparativement aux sujets avec ICV dans la norme qui présentent,
pour leur part, une dissociation cognitive significative. En comparant les indices deux a
deux chez ces derniers, on retrouve en effet une supériorité de I’ICV sur I’IRP (Z=2,13 ;
p=,032), sur 'IMT (Z=2,15 ; p=,031) et sur 'IVT (Z=2,48 ; p=,013).

Profil intellectuel des sujets Profil intellectuel des sujets
avecICV=norme avecICV < norme
115 115
105 105
95 4 95
85 85
75 | 75
5 N N - "N
55 - 35
T ev IMT IcvV IMT  IVT

Figure 3.2.4. : Profil intellectuel des sujets selon le niveau de ’'ICV
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5.1.2. Profil langagier des sujets en préopératoire

NB : Les performances a I’EDP 4-8 des sujets sont maximales (ou dans la norme pour les
plus jeunes), mettant en évidence la préservation, dans le contexte de I’épilepsie, des
processus élementaires de discrimination phonologique, permettant au sujet de déterminer
si deux mots sont identiques ou non. De ce fait, ces scores ne présentent pas la variabilité

nécessaire a une analyse statistique.

5.1.2.1. Description du profil langagier

Chez I’ensemble des sujets, les performances obtenues aux épreuves de langage sont certes
toutes inférieures a la moyenne (i.e. z-score inférieur a 0), mais également toutes

supérieures au seuil pathologique (i.e. z-score supérieur a -1,65) (tableaux 3.2.5. et 3.2.6.).

Tableau 3.2.5. : Performances obtenues a la BILO en préopératoire selon le coté de ’épilepsie

COo JL JG RepM LexP ProdE

Gauche m=-1,07 m=-0,85 m=-1,27 m=-1,16 m=-0,89 m=-1,52
n=12 DS=1,61 DS=1,12 DS=1,85 DS=2,34 DS=1,21 DS=1,77
[-4,09;1,03]* [-3,28;086] [580;125 [6,62;082] [299;138] [-6,72;0,54]
Droite m=-1,11 m=-1,15 m=-0,47 m=-0,86 m=-0,44 m=-0,26
n=8 DS=1,12 DS=1,32 DS=2,03 DS=2,12 DS=1,12 DS=2,15
[-2,94;085  [429;001] [515;138] [547;065] [225;1,66] [-4,94;1,96]
TOTAL m=-1,08 m=-0,97 m=-0,93 m=-1,04 m=-0,71 m=-1,02
n=20 DS=1,40 DS=1,18 DS=1,91 DS=2,20 DS=1,69 DS=1,98
[-4,09;1,03] [429;086] [580;138] [6,62;082] [299;166] [-6,72;1,96]

CO : Compréhension Orale, JL : Jugement Lexical, JG : Jugement Grammatical, RepM : Répétition de Mots,

LexP : Lexique en Production, ProdE : Production d’Enoncé. *[Min ; Max]
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Tableau 3.2.6. : Performances obtenues aux épreuves de fluence verbale

et de métaphonologie en préopératoire selon le coté de I’épilepsie

FVp FVs MTPH
Gauche m=-0,70 m=-0,85 m=-2,01
n=12 DS=1,19 DS=1,69 DS=3,40

[-2,62;1,18]* [-3,26;2,67] [-11,90; 0,63]
Droite m=-0,09 m=-0,65 m=-0,75
n=8 DS=0,98 DS=0,87 DS=1,11

[-1,13; 1,49] [-2,02 ; 0,56] [-3,22; 0,14]
TOTAL m=-0,46 m=-0,77 m=-1,51
n=20 DS=1,12 DS=1,39 DS=2,75

[-2,62; 1,49] [-3,26 ; 2,67] [-11,90; 0,63]
FVp : Fluence Verbale phonologique, FVs : Fluence Verbale sémantique,
MTPH : métaphonologie. *[Min ; Max]

5.1.2.2. Influence des variables démographiques sur le profil langagier

I n’existe pas d’effet du sexe, de la latéralit¢ manuelle, ni de la catégorie
socioprofessionnelle de la mere sur les performances aux épreuves de langage chez

I’ensemble des sujets en préopératoire (tous les ps >, 05) (annexe 1).

5.1.2.3. Influence des variables médicales sur le profil langagier

On retrouve des corrélations positives et fortes entre 1’age d’apparition de 1’épilepsie et les
performances langagiéres hormis a I’épreuve de Fluence Verbale sémantique pour laquelle
la corrélation avec cette variable est nulle. Toutefois, seule une corrélation apparait
significative : entre 1’dge d’apparition et I’épreuve de Compréhension Orale (rho=,69 ;
p=,001). Ainsi, plus D’épilepsic est apparue tard, meilleures sont les capacités de
compréhension des énoncés oraux.

Concernant la durée de 1’épilepsie, les corrélations entre cette variable et les performances
aux epreuves de langage sont toutes négatives, sauf a nouveau a 1’épreuve de Fluence
Verbale sémantique pour laquelle la corrélation est positive et faible (rho=,21 ; ns). Deux
corrélations apparaissent significatives : entre la durée de I’épilepsie et le Jugement

Grammatical (rho=-,65 ; p=,002) et entre cette méme variable et la Production d’Enoncés
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(rho=-,53 ; p=,017). Ainsi, plus la durée de 1’épilepsie est courte, meilleures sont les
compétences syntaxiques sur le versant expressif comme réceptif.

Dans I’ensemble, les sujets présentant une sclérose hippocampique ont de moins bonnes
performances langagi¢res que les autres. L’effet du type de 1ésion n’est significatif qu’a la
Production d’Enoncés (msp+=-2,24 ; DSsy+=2,22 ; Min-Max=[-6,72; -0,99] et mgy.=-
0,50 ; DSsy-=1,69 ; Min-Max=[-4,94 ; 1,96]) (Z=-2,31 ; p=,021) (tous les autres ps >,05).
Les performances des sujets ayant eu des convulsions fébriles sont inférieures a celles des
sujets n’ayant pas eu de CF (annexe 1), toutefois cette différence n’est pas significative
(tous les ps >,05).

On n’observe pas dans notre étude de différence entre mono versus polythérapie sur les
performances langagiéres (tous les ps >,05).

5.1.2.4. Effet du coté de I’épilepsie sur le profil langagier

De facon descriptive, les performances langagieres des sujets avec épilepsie gauche sont
inférieures a celles des sujets avec épilepsie droite a toutes les épreuves de langage hormis
Jugement Lexical et, dans une moindre mesure, a Compréhension Orale (figure 3.2.5.).
Toutefois, cette différence n’apparait significative qu’a 1I’épreuve de Production d’Enoncés
(ProdE) (Z=-2,35; p=,018) (tous les autres ps >,05). Les processus morphosyntaxiques

sont plus a risque dans 1’épilepsie frontale ou temporale gauche que droite.
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Figure 3.2.5. : Performances aux epreuves de langage selon le c6té de I’épilepsie
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Etant donné que la durée de 1’épilepsie et 1’age d’apparition différent dans les groupes avec
épilepsie droite et gauche, une analyse multifactorielle a été conduite pour déterminer le
poids des variables « coté de 1’épilepsie », « age d’apparition » et « &ge a la chirurgie » sur
les performances a Production d’Enoncés (ProdE). Aucune de ces trois variables ne se
dégage en tant que facteur prédictif specifique des variations des performances a ProdE :
coté de 1’épilepsie (F(1/16)<1; ns), age d’apparition (F(1/16)<1; ns) et durée de
I’épilepsie (F(1/16)=4,27 ; ns). Ces résultats suggerent que I’impact des ces trois variables
sur les performances syntaxiques se confond. Dans notre étude, les épilepsies gauches
apparaissent étre installées sur le long terme et les plus a risque de présenter des troubles

syntaxiques.

e Profil langagier des sujets avec épilepsie gauche :

Certes, la moyenne du groupe de sujets avec épilepsie gauche est dans la norme, mais un
examen plus détaillé des performances des sujets permet de mettre en évidence un nombre
¢levé de sujets avec scores pathologiques en cas d’épilepsie gauche. En effet, entre 25% et
42% des sujets ont des scores pathologiques aux épreuves de langage hormis a Jugement
Lexical (16,67%) (figure 3.2.6.).
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Figure 3.2.6. : Pourcentage de sujets ayant des performances déficitaires

aux épreuves de langage selon le cété de I’épilepsie
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Chez les sujets avec epilepsie gauche, toutes les performances sont inférieures a -1 écart-
type hormis aux épreuves lexicales (JL, LexP, FVp et FVs). Celles obtenues en
morphosyntaxe sur les versants expressif (Mproge=-1,52 ; DSproge=1,77) et réceptif (m;c=-
1,27; DS;c=1,85), ainsi qu’en Métaphonologic (mmtpe=-2,01; DSmtpr=3,40),
apparaissent trés faibles, voire pathologiques pour cette derniere épreuve. La différence
entre les performances langagic¢res n’est toutefois pas significative. Afin de pouvoir
comparer les performances langagicres au niveau de raisonnement verbal, 1’indice ICV a
été transformé en note z (z-ICV=(ICV-100)/15). Aucun score langagier ne differe du z-
ICV (tous les ps >,05).

e Profil langagier des sujets avec épilepsie droite :

Chez les sujets avec épilepsie droite, les z-scores sont supérieurs a -1 écart-type hormis a
Compréhension Orale (CO) et Jugement Lexical (JL). Le stock lexical passif apparait
fragilisé en cas d’épilepsie droite. Par ailleurs, seules les performances a JL différent
significativement de z-ICV (Z=2,52 ; p=,011). Il est donc possible de retrouver un trouble
lexical isolé, malgré un bon niveau de raisonnement verbal, chez les sujets avec épilepsie
droite. En comparant les performances des épreuves deux a deux, on observe une
différence significative entre CO et FVp (Z=2,52, p=,011). En effet, le pourcentage élevé
de sujets déficitaires a CO (25%) et la moyenne générale du groupe (Mmco=-1,11;
DSco=1,12), met en exergue la fragilit¢ de la compréhension orale en cas d’épilepsie
droite. A I’inverse, la Fluence Verbale phonologique apparait totalement préservée

(pourcentage de sujets déficitaires nul et mgyp=-0,09 ; DSgyp=0,98).

5.1.25. Comparaison intergroupe des sujets avec ICV dans la norme versus

inférieur a la norme

Chez les sujets présentant un ICV dans la norme, il existe des différences significatives
entre le z-ICV et les performances a trois épreuves : Compréhension Orale (Z=2,23;
p=,025), Jugement Lexical (Z=3,17 ; p=,001) et Métaphonologie (Z=2,42 ; p=,015), au
profit du z-ICV. 1l est donc possible d’observer des troubles « spécifiques » ou isolés de
langage avec une dissociation entre des compétences de raisonnement verbal préservées et

des compétences langagieres déficitaires.

126



Partie 3. Chapitre 2. Etude 1. Impact de 1’épilepsie et de la chirurgie sur le langage

A TDinverse, on ne retrouve aucune différence significative entre le z-ICV et les
performances langagiéres chez les sujets avec ICV déficitaire (tous les ps >,05). Un niveau

intellectuel bas s’associe a des compétences langagiéres faibles, sans dissociation majeure.

5.1.2.6. Corrélations entre performances langagieres et mémoire de travail

Les corrélations entre ’indice de Mémoire de Travail (IMT) et les performances
langagiéres sont toutes positives. Toutefois, seules trois sont significatives, les corrélations
entre IMT et Répétition de mots (rho=,53; p=,024), Fluence Verbale phonologique
(rho=,62 ; p=,006) et Métaphonologie (rho=,70 ; p=,001). Les compétences phonologiques
(répétition, acces au lexique a partir d’'un son et métaphonologie) apparaissent liées a la

capacite a retenir une information tout en la manipulant.

5.1.2.7. Temps de traitement de ’information verbale

Chez I’ensemble des sujets, les temps de traitement de 1’information verbale apparaissent
plus longs que la moyenne (i.e. z-temps supérieurs a 0), mais inférieurs au seuil
pathologique (i.e. z-temps inférieurs a 1,65) aux épreuves de Compréhension Orale (CO),
Jugement Lexical (JL) et Jugement Grammatical (JG) (tableau 3.2.7.). A ces trois épreuves
chronométrées de langage, les sujets avec épilepsie gauche présentent des temps plus longs
que ceux avec €pilepsie droite, notamment a I’épreuve JG, pour laquelle ils obtiennent un
temps pathologique (figure 3.2.7.). Toutefois, aucune différence entre les deux groupes

n’apparait significative (tous les ps>,05).
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Figure 3.2.7. : Temps de traitement aux épreuves de langage selon le cété de I’épilepsie
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Tableau 3.2.7. : Temps aux épreuves de langage chronométrées de la BILO

selon le coté de I’épilepsie

COT JLT JGT
Gauche m=0,11 m=1,07 m=1,92
n=12 DS=1,15 DS=1,59 DS=2,39
[-1,35; 2,73]* [-0,68 ; 4,28] [-0,57 ; 7,91]
Droite m=-0,18 m=0,47 m=0,91
n=8 DS=0,64 DS=1,39 DS=1,51
[-0,76 ; 0,76] [-1,15; 1,55] [-1,65; 2,87]
TOTAL m=-0,01 m=0,83 m=1,49
n=20 DS=1,27 DS=1,78 DS=2,08
[-1,35; 2,73] [-1,15; 4,28] [-1,65; 7,91]

*[Min ; Max]

Chez I’ensemble des sujets, il existe des corrélations négatives entre I’indice de Vitesse de
Traitement de la WISC IV et les trois épreuves chronométrées de langage : CO (rho=-,31 ;
ns), JL (rho=-,64 ; p=,003) et JG (rho=,71 ; p<,001). Ainsi, plus la vitesse de traitement de
I’information visuo-spatiale et visuo-motrice est élevée, plus les temps de traitement de

I’information verbale sont courts.

5.1.3. Comportement des sujets en préopératoire

NB : L’analyse porte sur 19 sujets, une famille n’ayant pas rempli le questionnaire
d’Achenbach.

5.1.3.1. Description du comportement

Comparativement a la norme, les notes moyennes obtenues au questionnaire d’ Achenbach
chez les sujets avec résection frontale ou temporale, gauche ou droite, sont inférieures au
seuil pathologique (i.e. Notes T<65) (tableau 3.2.8.). Toutefois, un examen détaillé des
notes montre un pourcentage élevé de sujets ayant une note pathologique et, ce, a toutes les
échelles hormis Comportement délinquant et Comportement agressif (figure 3.2.8.). Prés
d’un sujet sur deux présentent des problémes sociaux, des troubles de la pensée, des

problémes attentionnels ou un comportement globalement inadapté. Prés d’un enfant sur
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trois présentent des plaintes somatiques, de 1’anxiété ou des ¢léments dépressifs. Ainsi,

I’épilepsie active a des répercussions directes sur le comportement de I’enfant.

Tableau 3.2.8. : Notes obtenues au questionnaire d’Achenbach selon le coté de épilepsie

Retrait Pl Som Anx/dep Pb soc Tr pens Pb att
Gauche  m=56,18 m=63,00 m=58,45 m=64,36 m=60,82 m=66,91
n=11 DS=6,94 DS=10,01 DS=8,64 DS=9,83 DS=10,35 DS=11,31
[50; 70]* [51; 85] [50; 75] [50; 80] [50; 85] [51;89]
Droite m=58,87 m=57,81 m=60,87 m=60,05 m=61,75 m=61,00
n=8 DS=9,82 DS=10,12 DS=11,25 DS=12,21 DS=8,51 DS=9,58
[50-73] [50; 83] [50; 82] [50; 77] [50; 73] [50; 73]
TOTAL m=57,31 m=62,21 m=59,47 m=62,74 m=61,21 m=64,42
n=19 DS=8,13 DS=8,78 DS=9,60 DS=10,75 DS=9,38 DS=10,76
[50; 73] [50; 85] [50; 82] [50; 80] [50; 85] [50; 89]
Cpt del Cpt agr Pbint Pb ext TOTAL
Gauche m=54,54 m=57,54 m=58,36 m=56,54 m=61,91
n=11 DS=6,01 DS=7,65 DS=8,58 DS=9,31 DS=9,43
[50; 67] [50; 72] [47 ; 72] [42; 71] [46 ; 80]
Droite m=57,25 m=54,25 m=60,27 m=53,50 m=60,50
n=8 DS=7,42 DS=7,19 DS=12,73 DS=8,73 DS=12,59
[50; 70] [50; 70] [39; 76] [46 ; 71] [39; 73]
TOTAL m=55,68 m=56,16 m=59,21 m=55,26 m=61,31
n=19 DS=6,58 DS=7,44 DS=10,24 DS=8,95 DS=10,56
[50; 70] [50; 72] [39; 76] [42; 71] [39; 80]

PI Som : Plaintes somatiques, Anx/dep : Anxiété/dépression, Pb soc : Problémes sociaux, Tr pens : Troubles

de la pensée, Pb att : Problémes attentionnels, Cpt del : Comportement délinquant, Cpt agr : Comportement

agressif, Pb int : Problémes internalisés, Pb ext : Problémes externalisés. *[Min ; Max]
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Figure 3.2.8. : Pourcentage de sujets ayant des notes pathologiques a I’Achenbach

selon le coté de I’épilepsie

5.1.3.2. Influence des variables démographiques sur le comportement

Il n’existe pas d’effet des variables sexe, latéralit¢ manuelle et catégorie

socioprofessionnelle de la mére sur les notes au questionnaire d’Achenbach (tous les ps

> 05) (annexe 1).

5.1.3.3. Influence des variables médicales sur le comportement

On n’observe pas de corrélation entre 1’age d’apparition de I’épilepsie et les notes au
questionnaire d’ Achencbach chez les sujets de notre étude (tous les ps >,05) (annexe 1). En
revanche, il existe des corrélations positives et significatives entre la durée de 1’épilepsie et
les notes obtenues a plusieurs échelles : Problémes attentionnels (rho=0,51; p=,026),
Comportement agressifs (rho=,48 ; p=,038), Probléemes externalisés (rho=,63; p=,004).
Ainsi, plus la durée de 1’épilepsie est courte, plus élevées sont les notes a ces échelles,

c’est-a-dire plus les sujets présentent des troubles comportementaux.

Enfin, on ne retrouve pas d’effet des convulsions fébriles, du type de leésion (SH versus
sans SH) et du nombre de MAE (mono versus polythérapie) sur les notes au questionnaire
d’Achenbach (tous les ps >,05) (annexe 1).
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5.1.3.4. Effet du coté de I’épilepsie sur le comportement

Les scores de I’Achenbach des sujets avec épilepsie gauche ou droite ne different pas
significativement (tous les ps >,05). Toutefois, I’examen des taux de sujets ayant des notes
pathologiques a 1’Achenbach met en évidence des profils différents selon le coté de
I’épilepsie (figure 3.2.8.). Les sujets avec ¢épilepsie droite ont davantage de notes
pathologiques aux échelles Retrait, Anxiété/dépression, Troubles de la pensée, Problemes
attentionnels et Troubles internalisés que les sujets avec épilepsie gauche (entre 37% et
62% avec épilepsie droite et entre 9% et 45% avec épilepsie gauche). A I’inverse, les sujets
avec épilepsie gauche sont plus a risque aux échelles Plaintes somatiques, Problemes
sociaux, Comportement agressif, Comportement délinquant et Troubles externalisés (entre

18% et 54% avec épilepsie gauche et entre 12% et 37% avec épilepsie droite).

5.1.3.5. Comparaison intergroupe des sujets avec ICV dans la norme versus inférieur

a la norme

On n’observe pas de différence au niveau comportemental chez les sujets présentant un
ICV déficitaire comparativement a ceux présentant un ICV dans la norme (tous les ps >,
05) (annexe 1).

5.1.3.6. Corrélations entre performances langagieres et comportement

Concernant le lien entre les compétences langagiéres et le comportement, on reléve des
corrélations négatives et significatives entre certaines performances a la BILO et des notes
a I’Achenbach : entre Jugement Lexical et Probléemes sociaux (rho=-,51; p=,027), entre
Jugement Grammatical et Problemes attentionnels (rho=-,56 ; p=,015) et entre Lexique en
Production et Comportement délinquant (rho=-,54 ; p=,048). Ainsi, plus les compétences
lexicales et syntaxiques sont élevees, plus les interactions sociales (Problemes sociaux et

Comportement agressif) et I’attention sont de bonne qualité.
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5.2. Evolution du fonctionnement intellectuel, langagier et comportemental apres la

chirurgie

5.2.1. Evolution du fonctionnement intellectuel en postopératoire

NB : Le sujet n°7 a été exclu de cette analyse car l’évaluation a la WISC IV n’a pu étre

menée a terme.

5.2.1.1. Description de I’évolution du fonctionnement intellectuel

Chez I’ensemble des sujets, on observe en postopératoire une progression significative des
compétences verbales (ICV, +8,79 points) (Z=3,08 ; p=,002) et, dans une moindre mesure,
des compétences non-verbales (IRP, +3,95 points) (Z=2,46 ; p=,014). A I’inverse, il existe
une faible régression de I’indice de Mémoire de Travail (IMT, -1,68 points) et de I’indice
de Vitesse de Traitement (IVT, -0,85 points). Ces régressions en postopératoire ne sont
toutefois pas significatives (IMT : Z=0,03; ns, IVT : Z=0,14 ; ns) (tableau 3.2.9., figure
3.2.9).

Tableau 3.2.9. : Indices obtenus en pré versus postopératoire par I’ensemble des sujets

ICV IRP IMT VT
Préopératoire  m=91,26 m=83,68 m=80,29 m=81,17
DS=22,29 DS=21,69 DS=21,04 DS=20,51
[45; 120]* [52 ; 126] [50 ; 124] [50; 123]
Postopératoire  m=100,05 m=87,63 m=78,61 m=80,32
DS=23,76 DS=23,27 DS=15,34 DS=20,06
[50 ; 146] [50; 132] [50 ; 106] [40; 118]

*[Min-Max]
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Figure 3.2.9. : Evolution pré versus postopératoire des indices a la WISC IV

Un examen détaillé de 1’évolution individuelle montre que, méme si en moyenne le groupe
régressent de facon non significative a deux indices, le pourcentage de sujets présentant
une régression n’est pas négligeable : 10,52% a I'IMT (versus gain pour 15,79%) et

21,05% a I’'IVT (versus gain pour 26,31%)".

5.2.1.2. Influence des variables démographiques et liées a la chirurgie sur I’évolution

du fonctionnement intellectuel

On n’observe pas d’effet du sexe, de la latéralit¢ manuelle et de la catégorie
socioprofessionnelle de la mére sur 1’évolution des indices a la WISC IV en postopératoire

(tous les ps>,05) (annexe 1).

De méme, les différentes variables liées a la chirurgie (type de lésion, classe de Engel,
mono versus polythérapie) n’influencent pas 1’évolution du fonctionnement intellectuel des
sujets de notre etude (tous les ps >,05) (annexe 1). Seule la corrélation entre I’age a la
chirurgie et I’évolution de I'IVT est négative, forte et significative (rho=-0,61 ; p=,005).
Plus le sujet s’est fait opéré tot, plus 1’indice de vitesse de traitement évolue positivement

en postopératoire.

! Sont considérées comme une régression les différences entre score postopératoire — score préopératoire
inférieures ou égales a -1 DS. Sont considérées comme un gain les différences entre score postopératoire — score
préopératoire supérieures ou égales a +1 DS. Ce seuil a été appliqué lors de précédentes études (Blanchette &
Smith, 2002 ; Duglos, Moss, Duhaime & Brook-Kaya, 1999 ; Lendt et al., 2002 ; Smith, Elliott & Lah, 2004).
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5.2.1.4. Effet du coté de I’épilepsie sur le fonctionnement intellectuel

Il n’existe pas d’effet du c6té de 1’épilepsie sur 1’évolution postopératoire des indices a la
WISC IV (tous les ps >,05). En s’intéressant aux taux de sujets présentant une régression
ou un gain des indices en postopératoire, on a pu mettre en évidence que les sujets avec
épilepsie droite de notre étude étaient plus a risque de régression que les sujets avec
épilepsie gauche a deux indices : IMT et IVT (figure 3.2.10.). Toutefois, cette différence

n’est pas significative (tous les ps >, 05).

Evolution ICV Evolution IRP
80 80
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Figure 3.2.10. : Taux de sujets présentant une perte ou un gain (< ou >a 1 DS)

aux indices de la WISC IV en postopératoire selon le coté de I’épilepsie

5.2.1.3. Comparaison intergroupe des sujets avec ICV dans la norme versus ICV
déficitaire
On n’observe pas de différence dans 1’évolution postopératoire du fonctionnement

intellectuel entre les sujets avec des compétences de raisonnement verbal initialement dans

la norme et ceux avec des compétences déficitaires (tous les ps >,05) (annexe 1).
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5.2.2. Evolution des profils langagiers en postopératoire

5.2.2.1. Description de I’évolution des performances langagiéres

Dans I’ensemble, les sujets ont de meilleures performances langagiéres en postopératoire
qu’en préopératoire, leur écart a la norme s’est réduit hormis a I’épreuve de fluence verbale
phonologique (tableaux 3.2.10., 3.2.11. et figure 3.2.11.). L’amélioration concerne les
compétences phonologiques, lexicales et syntaxiques. Toutefois, seuls les progrés observés
en métaphonologie sont significatifs (Z=2,67 ; p=,008). Par ailleurs, un examen détaille
des évolutions individuelles met en évidence un taux faible de sujets présentant une
régression postopératoire, et ce, a toutes les épreuves hormis a Jugement Grammatical pour
laquelle 25% des sujets régressent. Pour ’ensemble du groupe, on observe davantage de
sujets présentant un gain qu’une régressionda une majorité d’épreuves de langage:
Compréhension orale (régression chez 15% des sujets versus gain chez 20% des sujets),
Jugement Lexical (15% vs 40%), Répétition de Mots (5% vs 20%), Lexique en Production
(15% vs 20%), Production d’Enoncés (5% vs 25%), Fluence Verbale sémantique (5% vs
35%) et Métaphonologie (10 vs 65%). En revanche, les sujets apparaissent plus a risque de
régression a Jugement Grammatical (25% vs 15%) et Fluence Verbale phonologique (10%
vs 5%).

Tableau 3.2.10. : Evolution moyenne des performances langagiéres a la BILO en postopératoire

de I’ensemble des sujets (z-score en postopératoire - z-score en préopératoire)

CO JL JG RepM LexP ProdE
Gauche m=-0,10 m=0,33 m=0,45 m=0,27 m=-0,10 m=0,44
n=12 DS=0,89 DS=1,22 DS=1,58 DS=1,38 DS=1,04 DS=0,86
Droite m=0,62 m=0,27 m=-0,17 m=0,70 m=0,65 m=0,09
n=8 DS=0,95 DS=1,13 DS=0,89 DS=1,08 DS=0,69 DS=1,10
TOTAL m=0,19 m=0,31 m=0,20 m=0,44 m=0,20 m=0,30

n=20 DS=0,96 DS=1,15 DS=1,36 DS=1,25 DS=0,97 DS=0,95
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Tableau 3.2.11. : Evolution moyenne des performances obtenues aux épreuves

de fluence verbale et de métaphonologie de I’ensemble des sujets

(z-score en postopératoire - z-score en préopératoire)

FVp FVs MTPH
Gauche m=-0,03 m=0,52 m=0,74
n=12 DS=0,79 DS=1,63 DS=1,59
Droite m=-0,46 m=0,15 m=0,77
n=8 DS=0,58 DS=0,74 DS=0,77
TOTAL m=-0,20 M=0,37 m=0,75
n=20 DS=0,73 DS=1,33 DS=1,30
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Figure 3.2.11. : Evolution pré versus postopératoire des performances langagieres

5.2.2.2. Influence des variables démographiques sur I’évolution des performances

langagieres

On n’observe pas d’influence de la latéralité manuelle et du sexe sur 1’évolution des
performances des sujets en postopératoire (tous les ps >,05) (annexe 1). En revanche, la
catégorie socioprofessionnelle de la mére a un impact sur I’évolution des compétences
lexicales et syntaxiques. Les sujets de la catégorie la plus élevée (i.e. CSP 3) progressent
davantage que ceux de la catégorie 1 en Jugement lexical (Z=-2,00 ; p=,045) et que ceux

de la catégorie 2 en Productions d’énoncés (Z=-2,01 ; p=,044).
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5.2.2.3. Influence des variables liées a la chirurgie sur I’évolution des performances

langagiéres

Concernant I’influence de I’age a la chirurgie, seule 1’évolution des performances en
Répétition de mots apparait reliée de facon significative a cette variable (r=-,46 ; p=,040).

Ainsi, plus le sujet est opéré tot, meilleure est la progression postopératoire a cette epreuve.

Par ailleurs, les sujets guéris de leur épilepsie (classe Engel 1) ne progressent pas davantage
que ceux pour qui la chirurgie n’a pas permis un contr6le complet des crises (classe Engel
IL, 11, IV). Seules 1’évolution aux épreuves Jugement grammatical, Fluence sémantique et
Métaphonologie different entre les deux groupes au profit des sujets guéris pour FV
sémantique (Z=2,07 ; p=,038) et au profit des sujets non gueéris pour JG (Z=-2,45 ; p=,014)
et MTPH (Z=-2,17 ; p=,029).

Concernant le type de lésion, les sujets avec sclérose hippocampique présentent une
régression postopératoire a six épreuves de langage sur neuf: Compréhension Orale
(Mco=-0,29 ; DSc0=0,90), Jugement Grammatical (m;s=-0,25 ; DS;s=1,03), Répétition de
Mots (Mgrepm=-0,39 ; DSrepm=1,20), Lexique en Production (Miexp=-0,28 ; DSiexp=1,09),
Production d’énoncés (mproge=-0,10; DSproqe=0,80) et Métaphonologie (mmrpr=-0,08 ;
DSwmtrn=1,07). Leurs performances en fluence phonologique stagnent (mgy,=0,05;
DSrp=1,01). Seules leurs performances lexicales & Jugement lexical (m;=0,21;
DS;.=1,30) et en Fluence verbale sémantique (Mmgys=1,08 ; DSk/s=1,75) sont améliorées en
postopératoire. A I’inverse, les sujets sans SH progressent a toutes les épreuves hormis FV
phonologique : CO (Mco=0,39 ; DSc0=0,94), JL (mJL=0,35 ; DS, =1,13), JG (m;c=0,39;
DS;6=1,47), RepM (Mgepm=0,80 ; DSrepm=1,14), LexP (M exp=0,41 ; DS exp=0,88), ProdE
(Mproge=0,48 ;  DSproge=0,99), FVp (Mpyp=-0,31; DSgp=0,58), FVs (Mgys=0,07;
DSkvs=1,03) et MTPH (mytpu=1,11 : DSmtpy=1,25). La différence entre les deux groupes
apparait significative pour 1’évolution des performances en Métaphonologie (Z=-2,23;
p=,025) (tous les autres ps >,05). Ainsi, les compeétences langagiéres apparaissent dans
I’ensemble plus a risque lors de la chirurgie de 1’épilepsie lorsque le sujet présente au

préalable une sclérose hippocampique.

Enfin, on ne retrouve pas d’effet de du nombre de MAE (mono versus polythérapie) sur

I’évolution des performances langagiéres en postopératoire (tous les ps >,05) (annexe 1).
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5.2.2.4. Influence du coté de I’épilepsie sur I’évolution des performances langagiéres

Les sujets avec épilepsie droite progressent davantage aux épreuves de Compréhension
orale, Lexique production et Répétition de mots que ceux avec épilepsie gauche. A
I’inverse, les sujets avec épilepsie gauche progressent davantage aux épreuves syntaxiques
(JG et ProdE) et de fluence verbale (FV phonologique et FV sémantique) que ceux avec
épilepsie droite. Toutefois, ces différences entre ces deux groupes n’apparaissent pas

significatives (tous les ps >,05) (tableau 3.2.11.).

Un examen détaillé des évolutions individuelles met néanmoins en évidence un risque
faible de régression en postopératoire hormis a I’épreuve de Jugement Grammatical ou un
quart sujets régresse (figure 3.2.12.). Si ce n’est a I’épreuve de Production d’Enoncés, le
risque de régression est plus élevé chez les sujets avec épilepsie gauche que droite. Aucune

différence entre les deux groupes n’apparait significative (tous les ps >,05).
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Figure 3.2.12. : Taux de sujets présentant une perte ou un gain aux épreuves de langage

(<ou>alDS) selon le coté de I’épilepsie

5.2.2.4. Comparaison intergroupe des sujets avec ICV dans la norme versus ICV
déficitaire
L’évolution postopératoire des compétences langagieres des sujets avec ICV déficitaire,
apparait faible voire négative a 5 épreuves de langage sur 9 : Jugement Lexical (m;_=-
0,17 ; DS;=0,84), Jugement Grammatical (m;s=-0,29; DS,;s=1,03), Lexique en
Production  (Miexp=-0,11; DSLexp=0,98), Production d’Enoncés (mproge=-0,13;
DSprode=0,92), Fluence Verbale phonologique (mpyp=-0,20 ; DSEyp=0,98). A T’inverse, les
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sujets avec ICV dans la norme progressent a toutes les épreuves hormis FV phonologique
(Mrvp=-0,20 ; DSkp=0,74). Toutefois, I’écart de progression entre les deux groupes n’est

significatif & aucune des épreuves (tous les ps >,05).

5.2.2.6. Liens entre I’évolution du fonctionnement intellectuel et celle du langage

Les corrélations entre 1’évolution postopératoire a 1I’'ICV et celle des performances
langagieres apparaissent toutes faibles (tous les ps >,05) (annexe 1). On n’observe pas de
paralléle entre 1’évolution des compétences de raisonnement verbal et celle des

performances langagiéres.

On ne retrouve aucune corrélation entre 1’évolution des compétences en mémoire de travail

(IMT) et celles des performances langagiéres (tous les ps >,05).

En revanche, des corrélations apparaissent négatives, fortes et significatives entre
I’évolution a I’'IRP et celle a deux épreuves de langage : Jugement Lexical (rho=-,52;
p=,023) et Production d’Enoncés (rho=-,48 ; p=,036). Une progression des compétences
langagiéres, et plus spécifiquement du stock lexical et des compétences syntaxiques sur le
versant expressif, s’accompagne d’une régression des compétences non-verbales en

postopératoire chez les sujets de notre étude.

5.2.2.7. Evolution des temps de traitement de I’information verbale

Chez I’ensemble des sujets, les temps observés apreés la chirurgie aux trois épreuves
chronométrées de la BILO sont - comme en préopératoire - plus longs que la moyenne,
tout en restant dans la norme, soit inférieurs a 1,65 écart-type : Compréhension Orale
(mco=0,20; DSco=1,03; Min-Max=[-1,05; 3,02]), Jugement Lexical (m;=0,63;
DS, =1,39 ; Min-Max=[-1,29; 3,41]), Jugement Grammatical (m;s=0,93; DS;s=1,88;
Min-Max=[-1,39 ; 5,07]). Les sujets se montrent plus rapides aux épreuves lexicales et
syntaxiques, et, a I’inverse, plus lent a I’épreuve de Compréhension Orale. L’évolution

postopératoire n’est toutefois pas significative (tous les ps >,05).

Les corrélations entre 1’évolution de 'IMT et celle des temps a ces trois épreuves sont
faibles voire nulles (tous les ps>,05). Ainsi, on ne retrouve pas de paralléle entre
I’évolution des temps de traitement de l’information verbale et celle des temps de

traitement de I’information visuospatiale.
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5.2.2.8. Liens entre latéralisation du langage et performances langagiéres

Nous nous sommes intéressés a travers une étude de cas multiples aux liens potentiels entre
la latéralisation du langage et les performances lexicales et syntaxiques sur le versant
réceptif.

Trois sujets droitiers avec épilepsie temporale gauche ou droite ont eu une IRMf de
langage préopératoire lors de laquelle une tache de génération de phrases (Hertz-Pannier et
al., 2002) a été proposée dans le cadre de leurs investigations préopératoires. Les index de
latéralisation (LI) a cette tiche concernaient deux régions d’intérét, le lobe frontal et le
lobe temporal (annexe 1). Nous avons comparé leurs performances obtenues en Jugement
grammatical (JG) et Jugement Lexical (JL) en pré et postopératoire selon la latéralisation
gauche, droite ou bilatérale dans les régions frontales et temporales relevés a la tache de

génération de phrases (tableau 3.2.13. et annexe 1).

Tableau 3.2.13. : Scores bruts et normalisés aux épreuves JL et JG selon l’index de latéralisation
du langage a la tache de génération de phrases

Préopératoire Préopératoire Postopératoire

Sujet Epilepsie LI ICV IRP Epreuve SB z-score SB z-score
N°8 ELT G frontal -0,08 116 96 JG 18 -0,57 10 -5,72
temporal -0,04 JL 35 1,74 35 -2,57

N°10 ELTG frontal -0,46 120 126 JG 21 0,89 22 0,86
temporal -0,22 JL 41 0,38 44 2,15

N°18 ELTD frontal -0,46 110 94 JG 21 0,89 21 0,15
temporal -0,36 JL 40 -0,01 43 1,37

LI=0 : bilatérale, LI=-1 : gauche, LI1=1 droite, (Wilke & Liedzba, 2007)
SB : score brut

De fagon descriptive, on observe que le sujet n°8 avec ELT gauche présente une
représentation bilatérale du langage. Sur le plan comportemental, en préopératoire, on
observe chez ce sujet une dissociation visuo-verbale (20 points) au profit des compétences
verbales ainsi qu’un déficit lexical. En postopératoire, ce sujet régresse a I’épreuve de
jugement grammatical tant dans ses scores bruts (de 18 a 10) que d’un point de vue

normatif (régression supérieure a 1 écart-type), qui conduit a un écart a la norme important
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(-5,72 DS). Il existe parallelement une stagnation des performances lexicales en
postopératoire chez ce sujet.

Les deux autres sujets, avec épilepsie temporale gauche et droite, présentent pour leur part
une dominance gauche du langage. Le profil intellectuel du sujet n°10, avec ELT gauche,
est homogene. A I’inverse, le sujet n°18, avec ELT droite, présente une dissociation visuo-
verbale (16 points) avec de plus faibles compétences visuospatiales. Sur le plan langagier,
ces sujets avec dominance typique du langage ont des scores normatifs aux deux épreuves
en préopératoire. Les performances sont stables en postopératoire en jugement
grammatical et s’améliorent en jugement lexical (amélioration supérieure a 1 écart-type).
La présentation de ces cas met en évidence des profils d’évolution langagiére différents

selon la latéralisation du langage.

5.2.3. Evolution du comportement apres la chirurgie

5.2.3.1. Description de I’évolution du comportement

Dans 1I’ensemble, les sujets ont des notes plus faibles au questionnaire d’Achenbach en
postopératoire qu’en préopératoire, traduisant un comportement plus adapté et une
régression des troubles observés (tableau 3.2.14. et figure 3.2.13.). Cette évolution est
significative aux échelles Plaintes somatiques (Z=2,17 ; p=,029), Troubles de la pensée
(Z=2,67 ; p=,007), Problemes attentionnels (Z=2,84 ; p=,004), Comportement délinquant
(Z=2,55; p=,011), Comportement agressif (Z=2,04 ; p=,041), Probléemes internalisés
(Z=2,12 ; p=,034), Problémes externalisés (Z=3,29 ; p=,001) et Total (Z=3,2 ; p=,001).

Tableau 3.2.14. : Evolution moyenne des notes obtenues au questionnaire d’Achenbach

chez I’ensemble des sujets (z-score en postopératoire-z-score en préopératoire)

Retrait Pl som Anx/dep Pb soc Tr pens Pb att
TOTAL m=-0,65 m=-0,48 m=-0,46 m=-0,18 m=-0,31 m=-0,14
n=19 DS=0,81 DS=1,41 DS=1,47 DS=1,19 DS=1,18 DS=0,21
Cpt del Cpt agr Pb int Pb ext TOTAL
TOTAL m=-0,36 m=-0,48 m=-0,46 m=-0,18 m=-0,31
n=19 DS=0,81 DS=1,41 DS=1,47 DS=1,19 DS=1,18
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Figure 3.2.13. : Evolution du comportement aprés la chirurgie chez I’ensemble des sujets

Un examen détaillé des évolutions individuelles met en évidence une probabilité de

présenter davantage de troubles en postopératoire relativement faible, si ce n’est aux

échelles Comportement agressif et Troubles externes, pour lesquels environ un cinquieme

des sujets présentent une accentuation des troubles aprés la chirurgie (figure 3.2.14.).

100

I R e e e
560+ ———
by EPlus de troubles
= 40,8 % % § §® &% N B B B BN
£

20 ‘_————————I—I —  EMoinsdetroubles

0 4
& &L & &S & & &

Figure 3.2.14. : Taux de sujets présentant davantage ou moins de troubles comportementaux

en postopératoire
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5.2.3.2. Effet des variables démographiques sur I’évolution du comportement

On n’observe pas d’influence de la catégorie socioprofessionnelle de la mére, ni de la
latéralité manuelle du sujet sur I’évolution des notes au questionnaire d’Achenbach (tous

les ps >,05) (annexe 1).

En revanche, on retrouve un effet du sexe sur 1’évolution des notes aux échelles Plaintes
somatiques (Z=1,96 ; p=,049) et Comportement delinquant (Z=2,12 ; p=,034), au profit des
filles. Ce sont en effet les filles qui présentent une évolution du comportement la plus

favorable en postopératoire (tous les autres ps >,05).

5.2.3.3. Effet des variables liées a la chirurgie sur I’évolution du comportement

L’age a la chirurgie ne corréle pas avec I’évolution des notes au questionnaire
d’Achenbach. Ainsi, chez les sujets de notre étude, I’évolution du comportement observée

en postopératoire n’est pas reliée a cette variable médicale (tous les ps >,05) (annexe 1).

En revanche, les sujets guéris de leur épilepsie (classe Engel 1) ont une meilleure évolution
a I’échelle Problémes sociaux en postopératoire que les sujets pour lesquels la chirurgie n’a
pas permis un controle complet des crises (classe Engel 11, 111, 1V) (Mgnger 1=-4,5 ; DSengel
1=8,79 et Mengel 11, 11, v=5 ; DSgngel n, 1, v=4,40) (Z=-2,03 ; p=,042) (tous les autres ps >,05).
On observe des différences d’évolution des notes a 1’ Achenbach selon le type de 1ésion.
Dans I’ensemble, les troubles comportementaux régressent davantage chez les sujets sans
sclérose hippocampique que chez ceux avec SH, hormis a I’échelle Comportement
agressif. Cet effet du type de lésion sur I’évolution des notes a 1’Achenbach n’est pas
significatif, si ce n’est une tendance a 1’échelle Troubles de la pensée (mgn.=-6,64 ; DSgp.

=5,81 et Msp+=-0,83 ; DSs1+=5,71) (Z=1,90 ; p=,057).

5.2.3.4. Effet du coté de I’épilepsie sur I’évolution du comportement

On ne retrouve pas d’effet du coté de 1’épilepsie sur I’évolution du comportement en

postopératoire (tous les ps>,05) (annexe 1).
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5.2.3.5. Comparaison intergroupe des sujets avec ICV dans la norme versus ICV

déficitaire

L’évolution du comportement en postopératoire ne dépend pas du niveau préopératoire de
I’ICV dans notre étude. En effet, on n’observe pas d’évolution différente des troubles
comportementaux chez les sujets avec ICV dans la norme comparativement a ceux avec

ICV déficitaire (tous les ps >,05) (annexe 1).

5.2.3.1. Liens entre évolution du comportement et des performances langagieres

Aucune corrélation significative n’est retrouvée entre I’évolution des notes a I’ Achenbach
et celle des performances aux épreuves de langage (tous les ps>,05) (annexe 1). La
régression des troubles comportementaux apres la chirurgie ne peut étre reliée a

I’amélioration des performances langagiéres.

6. SYNTHESE DES RESULTATS

Cette premicre étude s’est articulée autour de deux objectifs : d’une part étudier les
répercussions de 1’épilepsie active gauche et droite (frontale ou temporale) sur le
développement sociocognitif et plus spécifiquement langagier et, d’autre part, évaluer
I’impact direct de la chirurgie de I’épilepsie sur le fonctionnement sociocognitif de
I’enfant. A cet escient, nous avons réalisé une évaluation du fonctionnement intellectuel,
langagier et comportemental en pré et postopératoire auprés de 20 sujets agés de 5 a 16

ans, présentant une épilepsie gauche ou droite (frontale ou temporale) pharmacorésistante.

Au stade préopératoire, I’épilepsie active apparait comme un facteur de risque pour le
développement sociocognitif. En effet, 1’épilepsie gauche ou droite est associée a une
baisse de rendement intellectuel chez les sujets de notre étude. Trente pour cent des sujets
présentent un Indice de Compréhension Verbale déficitaire et 60% un ICV inférieur a 100.
Les gauchers apparaissent surreprésentés parmi les sujets déficitaires. On observe ainsi un
décalage du rendement intellectuel par rapport a la population normale. L’ensemble des
processus langagiers, phonologiques, lexicaux et syntaxiques, apparaissent également

fragilisés, avec des performances a toutes les épreuves de langage proches de -1 écart-type

145



Partie 3. Chapitre 2. Etude 1. Impact de 1’épilepsie et de la chirurgie sur le langage

de la norme. Chez I’ensemble des sujets, la mémoire de travail apparait dans une zone
limite. Or, ce systeme mnésique est résolument nécessaire & la réalisation de taches
langagiéres complexes telles que la compréhension de consignes, ’apprentissage de
nouveaux mots ou de nouvelles formes phonologiques et la métaphonologie. Chez les
sujets de notre étude, les processus phonologiques, a savoir la répétition de mots de
complexité croissante, la métaphonologie et la fluence verbale phonologique, apparaissent

liés de fagon significative a la capacité a retenir une information tout en la manipulant.

L’analyse des résultats a permis de distinguer deux patterns neuropsychologiques selon le
niveau intellectuel (ICV supérieur ou inférieur a 75). Un niveau intellectuel dans la norme
est associé a une dissociation cognitive significative au profit des compétences verbales.
Les fonctions non verbales, la mémoire de travail et la vitesse de traitement apparaissent
plus faibles. Des déficits langagiers portant sur les stratégies générales de compréhension
d’énoncés, la richesse du stock lexical et les compétences en métaphonologie, peuvent étre
retrouves isolément, malgré un bon niveau de raisonnement verbal. A I’inverse, les sujets
avec un ICV inférieur a 75, présentent un pattern de déficits plus globaux, sans dissociation
intellectuelle. Les performances langagiéres de ces sujets ne se différencient pas du niveau
de raisonnement verbal (z-ICV). Les déficits cognitifs apparaissent plus diffus chez ces

sujets.

Cette étude a également permis de mettre en évidence les répercussions de 1’épilepsie
active sur 1’adaptation sociale et comportementale de ces enfants. Certes, les moyennes
observées au questionnaire d’Achenbach par 1’ensemble du groupe ne laissent pas
transparaitre de difficultés dans ce domaine, mais I’examen détaillé des notes, en
I’occurrence des taux de notes déficitaires, a permis de mettre en évidence un pourcentage
élevé de sujets avec troubles du comportement. Des problémes sociaux, des troubles de la
pensee, des déficits attentionnels ou un comportement genéral inadapté sont observés dans
prés de la moitié des cas. Des plaintes somatiques ou des éléments anxio-dépressifs sont
retrouvés dans un tiers des cas. L’originalité de cette étude repose également sur la
recherche du lien entre déficits langagiers et troubles comportementaux. Comme chez
I’enfant sain (Carlson et al., 1998 ; Law, 1991), il existe des corrélations significatives
entre certaines performances aux épreuves de langage et certaines notes au questionnaire

d’Achenbach. Dans notre étude, la qualité des interactions sociales et de I’attention des
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sujets avec épilepsie active peut effectivement étre reliée aux compétences lexicales et

syntaxiques.

La multiplicité des variables médicales et leur probable intrication rend 1’analyse de cette
étude complexe. Toutefois, certaines variables se dégagent comme facteurs prédictifs du
fonctionnement sociocognitif. L’age d’apparition de 1’épilepsie apparait clairement comme
ayant un impact sur le développement et refléte la vulnérabilité du cerveau du jeune enfant.
Plus D’épilepsie est apparue tot, plus on observe des répercussions négatives sur le
fonctionnement neurocognitif de I’enfant, tant intellectuel que langagier. La durée de
I’épilepsie influe également largement sur le langage. La perturbation du réseau périsylvien
par I’épilepsie active pendant une longue durée, et, a fortiori, pendant la période sensible
du développement langagier, altére les compétences syntaxiques. Par ailleurs, il apparait
que seule cette variable joue un role dans I’émergence des troubles comportementaux.
Concernant la lésion sous-jacente, nos résultats sont en faveur d’une plus grande fragilité
du fonctionnement cognitif lorsque 1’épilepsie est associée a une sclérose hippocampique
(SH). Les indices a la WISC 1V et les performances langagieres apparaissent effectivement
plus faibles quand le sujet présente une SH. Ce sont les compétences syntaxiques sur le
versant expressif qui apparaissent le plus a risque face a cette Iésion. En lien avec la
sclérose hippocampique, nos résultats sont par ailleurs en faveur d’une tendance, non
significative, de répercussions négatives des convulsions fébriles dans la petite enfance sur
le développement neurocognitif ultérieur. Enfin, dans notre étude, I’effet des médicaments
en mono versus polythérapie ne permet pas d’expliquer les différences observées chez ces
sujets avec épilepsie pharmacorésistante. Une analyse plus fine, portant sur les effets des
différents médicaments antiépileptiques, aurait permis d’apporter davantage d’informations
mais n’était pas réalisable avec ce nombre de sujets. Quant aux variables démographiques
(sexe et CSP), leur retentissement possible sur le fonctionnement sociocognitif est masqué

par celui plus important de la sévérité de 1’épilepsie.

L’effet potentiel du coté de 1’épilepsie a constitué un axe central dans cette recherche. Les
sujets avec épilepsie gauche présentent des compétences intellectuelles plus faibles que les
sujets avec épilepsie droite, sans toutefois que cet écart soit significatif. Cette différence
peut étre expliquée par la plus grande séverité des épilepsies gauches de notre étude (age
d’apparition et durée de 1’épilepsie). Néanmoins, on retrouve un effet du coté de 1’épilepsie

sur les profils intellectuels: la dissociation visuo-verbale est significativement plus
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marqueée chez les sujets avec épilepsie gauche. Les fragilités au niveau du langage sont
présentes dans les épilepsies droites, comme gauches, mais elles sont nettement plus
accentuées lorsque le dysfonctionnement frontal ou temporal est localisé a gauche. Les
performances a toutes les épreuves de langage, hormis celle évaluant la richesse du stock
lexical, sont plus faibles en cas d’épilepsie gauche que droite, et ce de fagon significative
lorsqu’elles concernent les compétences syntaxiques sur le versant expressif. Des analyses
intragroupes ont contribué a dégager des patterns de déficits ou de limitations selon le coté
de I’épilepsie. Les sujets avec épilepsie frontale ou temporale gauche sont plus a risque de
troubles phonologiques (répétition de mots et métaphonologie) et syntaxiques sur le
versant expressif et réceptif. Dans ces deux domaines, les performances moyennes du
groupe apparaissent limites voire en deca de la norme et le pourcentage de sujets
déficitaires se révele éleve, entre 25 et 42%. Les temps de traitement de ’information
verbale observés aux épreuves chronométrées illustrent également ces difficultés. En effet,
seuls les sujets avec épilepsie gauche obtiennent un temps déficitaire a 1’épreuve de
Jugement Grammatical. En revanche, les processus lexicaux apparaissent tout juste
fragilisés en cas d’épilepsie gauche. Ces déficits langagiers refléteraient la spécialisation
hémisphérique gauche pour le langage et, plus spécifiguement, pour les compétences
morphosyntaxiques et phonologiques de haut niveau. A I’inverse, dans 1’épilepsie frontale
ou temporale droite, les compétences phonologiques et syntaxiques sont préservées et la
richesse du stock lexical touchée. C’est d’ailleurs 1’'unique performance qui se différencie
du niveau des compétences de raisonnement verbal (z-ICV), indiquant qu’il est possible de
retrouver un trouble lexical isolé en cas d’épilepsie droite. Cette derniére observation nous
conduit a s’interroger sur la possible implication des deux hémispheres dans les processus
lexico-sémantiques. On retrouve également des profils comportementaux distincts selon le
coté de 1’épilepsie. Les sujets avec une atteinte gauche sont plus & risque de troubles
externalisés, c¢’est-a-dire dirigés vers autrui, qui concernent les relations sociales, tels que
des problémes sociaux, un comportement agressif et délinquant. A I’inverse, les sujets avec
une atteinte droite présentent davantage de fragilités sur les comportements
internalisés (retrait, éléments anxio-dépressifs, troubles de la pensée) ainsi que de troubles

attentionnels.

Le second volet de notre recherche a porté sur I’'impact de la chirurgie de 1’épilepsie sur le
fonctionnement sociocognitif et plus particulierement sur le langage. La premiére

constatation est que, en moyenne, les sujets agés de 5,9 a 16,7 ans au moment de la
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chirurgie ne présentent pas de déficit postopératoire intellectuel, langagier ou
comportemental. Ainsi, le pronostic apparait plus favorable chez I’enfant que chez 1’adulte,
pour qui I’on a décrit des déficits langagiers apres résection temporale. Cette constatation
apparait majeure sur le plan clinique puisqu’elle contribue aux recherches en
neuropsychologie du développement, qui elles-mémes fournissent des arguments en faveur
d’une chirurgie de 1’épilepsie chez les enfants. Par ailleurs, cette constatation a un intérét
théorique et va dans le sens d’une plus grande plasticité cérébrale chez I’enfant que chez
I’adulte. La zone épileptogéne n’est certes pas fonctionnelle, néanmoins on aurait pu
s’attendre a ce que sa résection perturbe les réseaux neuronaux et ainsi le fonctionnement
neurocognitif sous-tendu par ceux-ci. Méme s’il est fort probable que 1’épilepsie ait
interféré avec les processus de plasticité lors de la phase active de la maladie, une
réorganisation fonctionnelle a tres certainement été possible en préopératoire et, a fortiori,
des les premiers mois qui ont suivi la chirurgie, permettant par la-méme 1’absence de
déficit 4 mois apres la chirurgie. Toutefois, il s’agit de I’évolution moyenne de 1’ensemble
du groupe. Un examen plus détaillé des performances laisse apparaitre un pourcentage non
négligeable de sujets présentant des déficits a 4 mois postopératoires et certains facteurs

peuvent étre considérés comme a risque pour 1’évolution sociocognitive postopératoire.

L’¢évolution du profil intellectuel n’apparait pas homogene. Alors que les compétences de
raisonnement verbal et non-verbal progressent significativement, la mémoire de travail et
la vitesse de traitement de I’information visuo-spatiale régressent de fagon non
significative. Un effet test-retest ne permet pas d’expliquer cette évolution. Non seulement
le délai moyen entre les deux évaluations (1,1 an) apparait suffisant pour éviter cet effet, a
plus forte raison chez les sujets déficitaires (I’effet étant essentiellement décrit chez les
sujets avec de bonnes capacités d’apprentissage, notamment les sujets précoces), mais
I’effet test-retest attendu aux echelles de Weschler concerne principalement les subtests
Cubes (IRP), Complétement d’Images (subtest optionnel de I’IRP, non réalis¢ dans cette
¢tude), Code (IVT) et Symboles (IVT), ce qui n’explique ni la progression de I’'ICV, ni la
régression de I’IVT. Les variables démographiques et médicales ne permettent pas
d’expliquer 1’évolution du profil intellectuel, hormis I’age a la chirurgie pour ’IVT. Plus le

sujet s’est fait opéré tot, plus cet indice évolue positivement.

Concernant le langage, les performances moyennes des sujets se sont améliorées a toutes

les épreuves hormis en fluence verbale phonologique. Néanmoins, seule 1’amélioration des
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compétences en métaphonologie apparait significative. On ne peut relier ces progres en
langage a I’évolution des compétences en raisonnement verbal, ni a celle de la mémoire de
travail. Les corrélations entre les performances langagicres et I’'ICV ou I’IMT sont toutes
faibles. En revanche, chez les sujets de notre étude, la progression des compétences
lexicales, comme syntaxiques, s’accompagne d’une régression des compétences non-
verbales (IRP). Ce résultat peut étre le reflet de la réorganisation qui se poursuit et de
I’effet crowding qui en résulte. Certaines régions, initialement dévolues aux fonctions non-
verbales, prennent en charge le langage au détriment de ces fonctions. Par ailleurs,
I’évolution des compétences langagieres n’apparait pas identique selon le niveau
intellectuel initial. Les sujets avec un ICV dans la norme progressent a toutes les épreuves
de langage, hormis en fluence verbale phonologique. A I’inverse, ceux avec un ICV
déficitaire régressent a plus de la moitié de ces épreuves. Les processus lexicaux et
syntaxiques apparaissent ainsi a risque lors de la chirurgie de 1’épilepsie lorsque le niveau

intellectuel initial est faible.

Certaines variables démographiques et médicales se dégagent également comme facteurs
prédictifs de 1’évolution postopératoire des performances langagicres. Ainsi, la catégorie
socioprofessionnelle de la mére joue un réle sur I’évolution observée, ce qui n’est pas le
cas du sexe et de la latéralité manuelle. Les sujets issus de milieux favorisés (CSP 3)
progressent davantage que ceux issus de milieux moins favorisés (CSP 1 et 2). On ne peut
attribuer cette différence au bain de langage recu par 1’enfant au cours du développement,
certes différent selon le milieu de I’enfant, puisque cet effet n’est visible qu’apres la
chirurgie et non au stade préopératoire. Ce sont probablement les exigences parentales et
les stimulations plus intensives qui s’y associent apres la chirurgie qui sont a 1’origine de
cette évolution plus favorable. Ce résultat va dans le méme sens que de précédentes études
qui ont montré que le niveau socioéconomique de la famille était un facteur prédictif des
compétences langagieres de I’enfant aprés un traumatisme crinien (Anderson, Godfrey,
Rosenfeld & Catroppa, 2012 ; Catroppa & Anderson, 2004). A notre connaissance, aucune
étude n’a porté sur le pronostic cognitif selon la CSP apres la chirurgie de I’épilepsie. En
revanche, dans le contexte de I’épilepsie temporale, il a été établi qu’un niveau
socioéconomique bas était associé a des déficits intellectuels et mnésiques plus importants
en préoperatoire (Baxendale & Heaney, 2011) ainsi qu’a un plus mauvais contrdle des
crises en postopératoire (Adderley, 2009). L’effet de la CSP observé dans note étude

démontre que des stimulations adaptées peuvent étre bénéfiques dés les premiers mois
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postopératoires, qui constituent trés certainement une période de véritable réorganisation
des réseaux neuronaux tant sur le plan anatomique que fonctionnel. Cette période apparait
ainsi parfaitement propice & une intensification des rééducations orthophoniques souvent
déja en place. Il est largement démontré que les thérapies intensives du langage peuvent
conduire a des progres spectaculaires chez les patients aphasiques aprés un AVC (Berthier
& Pulvermdiller, 2011), et méme sur de trés courtes périodes (3 mois) (Bhogal, Teasell &
Speechley, 2003). La CSP n’explique qu’une part des progrés observés. Le poids de
certaines variables médicales sur 1’évolution postopératoire, a savoir 1’dge a la chirurgie, le
contréle des crises apres la chirurgie (classe Engel I versus I, IlI, 1V) et le traitement
antiépileptique (mono versus polythérapie), apparait tres faible chez les sujets de notre
étude. En revanche, deux variables médicales semblent clairement interférer avec
I’évolution des compétences langagiéres aprés la chirurgie : le type de lésion et les
convulsions fébriles. Les sujets présentant une sclérose hippocampique régressent en
postopératoire a une majorité des épreuves, celles évaluant les processus phonologiques et
syntaxiques, tandis que ceux sans SH progressent a toutes les épreuves sauf en fluence
verbale phonologique. Seule I’évolution en métaphonologie différe significativement entre
les deux groupes. Ainsi, les compétences phonologiques et syntaxiques apparaissent plus a
risque de déficits aprés la chirurgie lorsque 1’épilepsie s’associe a une sclérose
hippocampique. Il existe enfin des différences non significatives dans le pattern
d’évolution selon le coté de I’épilepsie. Les progres en syntaxe et fluence verbale sont plus
importants aprés chirurgie de 1’épilepsie gauche alors que ceux en compréhension orale,

lexique actif et répétition de mots sont plus importants aprés chirurgie droite.

A partir d’une étude de cas multiples, nous avons pu mettre en évidence que la
latéralisation du langage semble également jouer un role dans les performances langagiéres
ainsi que dans leur évolution postopératoire. Les performances langagiéres apparaissent
plus fragiles et leur évolution postopeératoire plus compromise en cas de dominance
atypique du langage et épilepsie gauche. Toutefois, ce résultat obtenu a partir de
I’observation de trois patients reste illustratif et la poursuite des investigations serait
nécessaire pour permettre de conclure sur I’influence d’une dominance hémisphérique
atypique sur les compétences langagiéres dans le cadre de la chirurgie de 1’épilepsie de

I’enfant.
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Le comportement, pour sa part, apparait largement plus adapté apres la chirurgie, et ce, de
facon significative. Ces progres majeurs ne peuvent étre reliés a ceux observés en langage.
Une telle progression, & 4 mois postopératoire, nous conduit a nous interroger sur 1’origine
multiple de ces troubles et de leur évolution. Les troubles du comportement dans
I’épilepsie sont en premier lieu le reflet du dysfonctionnement cérébral. Dans les épilepsies
temporales, le lien entre un dysfonctionnement du systéme limbique, en particulier de
I’amygdale, associé¢ ou non a une réduction de son volume, et la perturbation émotionnelle
et comportementale a été clairement établi (Devinsky, Witt, Cox, Fedio & Theodore,
1991 ; Golouboff et al.,, 2008 ; van Elst et al.,, 2003). Les habilités sociales et
comportementales des enfants avec épilepsie frontale, pour leur part ont été peu étudiées
(Jambaqué & Dulac, 1989 ; Hernandez et al., 2003). Toutefois, des troubles
comportementaux ont largement été décrits apres lésion frontale (Blair, 2001 ; Brower &
Price, 2001). Les lobes frontaux, et plus spécifiquement le cortex orbitofrontal, comportent
des connexions avec les structures limbiques (Rolls, 2000) et sont le siége des fonctions
exécutives qui permettent de réguler et d’adapter le comportement social. Outre ce
dysfonctionnement cérébral, le vécu du sujet face au caractere imprévisible des crises et a
I’impact social qui en découle peut étre a ’origine de troubles comportementaux. Les
difficultés d’adaptation sociale peuvent étre en effet reliées a la faible estime de soi (Bobet,
2002 ; Stevanovic, 2007) ou a I’attitude négative du sujet envers sa maladie (Young et al.,
2002), avec notamment un sentiment de honte fréquemment rapporté chez les enfants
épileptiques (Martiniuk et al., 2007 ; Oostrom et al., 2000). Chez les sujets de notre étude,
I’arrét des crises en postopératoire a un effet significatif sur les problemes sociaux. Les
sujets guéris de leur épilepsie (classe Engel 1) ont une progression significativement
meilleure dans ce domaine que ceux pour lesquels la chirurgie n’a pas permis un arrét des
crises (classe Engel 11, 11, 1V), qui, du reste, présentent une régression a cette échelle. Ce
dernier résultat illustre bien le retentissement non négligeable de la présence de crises sur
la qualité de 1’adaptation sociale et comportementale du sujet avec épilepsie active. Par
ailleurs, aucune variable médicale ne permet d’expliquer I’évolution du comportement si
ce n’est une tendance, non significative, du type de Iésion sur les troubles de la pensée. Les
sujets pour lesquels 1’épilepsie est associée a une sclérose hippocampique ont une

régression de ces troubles en postopératoire moins importante que les sujets sans SH.

Cette étude aurait mérité d’étre menée auprés d’un échantillon plus large. Toutefois, seule

une centaine d’enfants sont opérés chaque année en France dans les dix-sept centres
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spécialisés dans la chirurgie de 1’épilepsie, dont la Fondation Ophtalmologique Rothschild,
et peu d’enfants répondent a nos critéres d’inclusion. Notre population étudiée s’avere par
ailleurs hétérogéne sur le plan clinique (quotients intellectuels notamment) et médical,
néanmoins cette diversité correspond a la réalité clinique des services hospitaliers. Une
autre limitation de cette étude concerne I’absence d’évaluation aprés un plus long délai
postopératoire, qui aurait permis de mettre en évidence une possible évolution. Néanmoins,
notre seconde étude permettra de pallier ce manque, tout du moins chez les enfants ayant

présenté une épilepsie frontale ou temporale gauche.

Cette étude illustre le retentissement de D’épilepsie symptomatique sur le
développement sociocognitif, et notamment langagier. L’impact majeur de la sévérité
de la maladie (précocité de I’épilepsie et longue durée) reflete la vulnérabilité du
cerveau de I’enfant. Des troubles langagiers ont été observes quelque soit le coté de
I’épilepsie, traduisant une possible dominance atypique du langage chez I’enfant. Les
troubles s’avérent néanmoins plus fréquents et plus séveres lorsque le
dysfonctionnement est latéralisé a gauche. Les patterns de déficits langagiers observés
démontrent une probable spécialisation hémisphérique gauche pour les processus
morphosyntaxiques et, a ’inverse, une probable implication des deux hémisphéres
pour les processus lexico-sémantiques au cours du développement. Ces troubles
langagiers ont des répercussions sur le comportement de DP’enfant, et plus

spécifiguement sur la qualité de ses interactions sociales.

Les enfants de notre étude ne présentaient pas en moyenne de déficit postopératoire
en langage, reflétant la réorganisation fonctionnelle intra ou interhémisphérique en
préopératoire et des les premiers mois postopératoires. Il existe tout de méme des
facteurs de risques : un niveau intellectuel préopératoire faible et la présence d’une
sclérose hippocampique, qui sont susceptibles de s’accompagner d’une régression
postopératoire. Ces résultats donnent des arguments supplémentaires pour que la
chirurgie soit envisagée le plus précocement possible dans I’évolution d’une épilepsie
pharmacorésistante compte-tenu du retentissement notable de celle-ci sur le

fonctionnement sociocognitif.
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chariTre 3. ETUDE 2. PROFILS INTELLECTUELS,
LANGAGIERS ET COMPORTEMENTAUX
APRES RESECTION FRONTALE

OU TEMPORALE GAUCHE

1. OBJECTIFS DE LA RECHERCHE

Nous avons mis en évidence dans notre premiere étude un risque plus important de
troubles langagiers en cas d’¢épilepsie gauche, en particulier de troubles
morphosyntaxiques, allant dans le sens d’une spécialisation hémisphérique gauche de
certaines compeétences langagieres. Par ailleurs, la chirurgie de I’épilepsie chez I’enfant
n’entraine pas de déficit langagier supplémentaire, méme s’il existe certains facteurs de
risque tel qu’un niveau intellectuel faible en préopératoire ou la présence d’une sclérose
hippocampique. Quelle évolution des compétences langagiéres est possible apres un

certain délai postopératoire?

Par ailleurs, les études actuelles en neuroimagerie décrivent désormais un fonctionnement
du langage en réseau et non plus modulaire (Etard & Tzourio-Mazoyer, 2002 ; Gold &
Buckner, 2002 ; Vigneau et al., 2006). Aprés une epilepsie puis une resection focale,
I’atteinte langagiere est-elle plus globale que ce qui pourrait étre attendu initialement?

L’objectif central de cette étude est ainsi de réaliser un focus sur les compétences
langagic¢res aprés chirurgie de [’épilepsie frontale et temporale gauche. En effet,

I’exploration des déficits langagiers reste réduite dans 1’épilepsie temporale et d’autant
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plus dans I’épilepsie frontale comparativement aux nombreuses études consacrées aux
dysfonctionnements mnésiques chez 1’enfant (Clussman et al., 2004 ; Gleissner et al.,
2003 ; Gonzalez et al., 2007 ; Jambaqué, Dellatolas, Dulac, Ponsot & Signoret, 1993 ;
Jambaqué, Lassonde & Dulac, 2001 ; Jambaqué et al., 2007 ; Jambaqué et al., 2009 ;
Lendt, Helmstaedter & Elger, 1999 ; Leunen et al., 2009 ; Nolan et al., 2004). Les études
récentes sont par ailleurs largement limitées a 1’évaluation des connaissances lexico-
sémantiques et 1’acces au lexique par le biais d’épreuves de dénomination et de fluence
verbale (Bigel & Smtih, 2001 ; Jambaqué et al., 2007). Peu d’auteurs ont comparé les
patterns de déficits selon la localisation de 1’épilepsie ou de la résection (Hernandez et al.,
2002). Dans cette étude, une évaluation exhaustive des compétences langagieres a été
proposée a 34 enfants avec résection frontale ou temporale gauche afin de dégager des
profils langagiers distincts selon la localisation de la résection, tout en prenant en compte
les variables démographiques et médicales. On s’intéressera aux liens qui unissent le
langage, le raisonnement et la mémoire de travail, ainsi qu’aux répercussions éventuelles

des troubles langagiers sur le comportement.

2. SUJETS PARTICIPANTS

Trente-quatre sujets ont participé a cette recherche, dont 7 sujets font également partie de
I’¢tude 1. Tous avaient bénéficié d’une résection focale frontale (12 sujets) ou temporale
(22 sujets) gauche pour une épilepsie pharmacorésistante au sein du service de
neurochirurgie pédiatrique de la Fondation Ophtalmologique Rothschild (Paris, France).
Les critéres d’inclusion étaient des enfants de langue francaise, agés de 6 a 16 ans et ne
présentant pas de retard intellectuel (Indice de Compréhension Verbale (ICV) supérieur a
70 a la WISC 1V). Nous avons en effet montré dans la premiére étude que les sujets avec
un ICV dans la norme étaient ceux qui étaient susceptibles de présenter un profil langagier
atypique. A I’inverse, les sujets avec un ICV inférieur a la norme présentaient pour leur
part des performances langagieres concordantes avec leurs compétences intellectuelles.

L’ensemble des enfants et des parents a donné son consentement éclairé pour la

participation a cette recherche.
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2.1. Variables démographiques

Cette recherche porte ainsi sur 34 sujets (15 filles et 19 garcons) agés de 6,5 ans a 16,8 ans
(m=12,12 ans; DS=3,31 ans). Il n’existe pas de différence d’age (t(32)=-0,18 ; ns), ni de
répartition fille/garcon (Chi’=0,26 ; ns) entre les sujets avec résection frontale et ceux avec
résection temporale.

Trente-et-un sujets (soit 91,2 %) sont scolarisés dans des classes ordinaires, dont 10 avec
I’accompagnement d’une Aide de Vie Scolaire, 2 sujets (soit 5,9%) dans une classe
adaptée (SEGPA) au sein d’une école ordinaire et 1 sujet (soit 2,9%) dans une institution
spécialisée.

Neuf meres (soit 26,5%) font partie de la catégorie socioprofessionnelle (CSP) de niveau 1,
10 meres (soit 32,3%) de niveau 2 et 14 de niveau 3 (soit 41,2%). Il n’existe pas de
différence de répartition CSP 1/ CSP 2/ CSP 3 entre selon la localisation de la résection
frontale ou temporale (Chi*=1,05 ; ns).

Concernant la latéralité manuelle, 18 sujets sont droitiers (soit 52,9%) dont 16 droitiers
forts et 2 droitiers faibles et 16 sujets sont gauchers (soit 47,1%) dont 9 gauchers forts et 7
gauchers faibles. Il n’existe pas de différence de répartition droitier/gaucher entre les sujets

avec résection frontale et ceux avec résection temporale (Chi®=0,95 ; ns).

2.2. Histoire de la maladie

Les données relatives a la maladie sont présentées dans le tableau 3.3.1. Chez I’ensemble
des sujets, I’age moyen d’apparition des crises est de 3,74 ans (DS=3,83 ans, Min-
Max=[0,1an ; 11,1 ans]). L’age de début des crises ne varie pas selon la localisation de la
résection frontale ou temporale (t(32)=0,39 ; ns). La durée moyenne de 1’épilepsie active
était de 4,61 ans (DS=3,17 ans, Min-Max=[0,8 an; 12,9 ans]), avec des crises partielles
pour tous, et secondairement généralisées pour trois enfants (soit 8,82%). La durée de
I’épilepsie ne varie pas selon la localisation de 1’épilepsie (t(32)=1,30 ; ns). Huit enfants
(soit 23,53%) ont présenté des crises fébriles pendant 1’enfance. Au niveau descriptif, les
crises febriles sont plus fréquentes chez les sujets avec résection temporale. Cependant,
cette différence de répartition des sujets ayant présenté ou non des convulsions fébriles

selon la localisation de la résection n’est pas significative (Ch12:2,38 ; Ns).
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Tableau 3.3.1. : Données sur ’épilepsie selon la localisation de la résection

Age apparition Durée de I’épilepsie Crises fébriles
Frontale m=3,83 m=3,65 8,33% des sujets
n=12 DS=3,27 DS=2,19

Min-Max =[0,2; 11,1] Min-Max =[0,8; 7,6]
Temporale m=3,69 m=5,12 31,82% des sujets
n=22 DS=4,18 DS=3,54

Min-Max =[0,1; 11,1] Min-Max =[1,3; 12,9]
TOTAL m=3,74 m=4,61 23,53% des sujets
n=34 DS=3,83 DS=3,17

Min-Max =[0,1; 11,1] Min-Max =[0,8; 12,9]

2.3. Données concernant I’étiologie et la chirurgie

L’age moyen au moment de la chirurgie est de 8,35 ans (DS = 4,05 ans, Min-

Max=[1,8 ans; 16,1 ans]). Le délai postopératoire moyen est de 3,66 ans (DS = 2,72 ans,

Min-Max=[3 ans; 9,4 ans]). Il n’existe pas d’effet de la localisation de la résection sur

I’age au moment de la chirurgie (t(32)=0,91; ns), ni sur le recul postopératoire

(t(32)=1,61 ; ns) (tableau 3.3.2.).

Tableau 3.3.2. : Données sur la chirurgie et le devenir de I’épilepsie

selon la localisation de la résection

Age a la chirurgie Délai postopératoire  Classe de Engel* Nombre AE*
Frontale m=7,49 m=4,65 1:50% 0:41,67%
n=12 DS=3,52 DS=2,42 I, 11, 1V : 50% 1,2,3:58,33%
[2,6 ; 13,6]** [0,3; 8,6]
Temporale  m=8,81 m=3,12 1:90,91% 0:50%
n=22 DS=4,31 DS=2,77 I, 11, 1V : 9,09% 1,2,3:50%
[1,8;16,1] [0,3;9,4]
TOTAL m=8,35 m=4,61 |:76,47% 0:47,06%
n=34 DS=4,05 DS=3,17 I, 11,1V :2353% 1,2,3:52,94%
[1,8;16,1] [0,3;94]

*% de sujets. **[Min ; Max]
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On distingue six différentes étiologies a partir des imageries et de 1’analyse
anatomopathologique : sclérose hippocampique isolée (SH), dysplasie corticale, dysplasie
et SH associée, tumeur, lésion vasculaire ou aucune lésion retrouvée (tableau 3.3.3.). Sur
I’ensemble du groupe, la dysplasie, associée ou non a une SH, apparait comme étant la
premiére étiologie et touche 55,88% des sujets. Les tumeurs sont la deuxiéme étiologie la

plus fréquente et concernent 29,41% des sujets.

La sclérose hippocampique étant a risque de troubles langagiers (Bigel & Smith, 2001),
nous avons constitué deux groupes de sujets avec résection temporale pour I’analyse
ultérieure : ceux présentant une SH (10 sujets) et ceux n’en présentant pas (12 sujets).
L’age d’apparition, la durée de 1’épilepsie, le délai postopératoire ne différent pas selon la

présence ou non de cette lésion (tous les ps >,05).

Tableau 3.3.3. : Répartition des sujets selon I’étiologie et la localisation de la résection

Dysplasie  SH SH+dysplasie  Tumeur  Vasculaire  Aucune
Frontale 66,67% 0% 0% 25% 0% 8,33%
Temporale  18,18% 13,64%  27,27% 31,82% 4,54% 0%
TOTAL 35,29% 8,82% 20,59% 29,41% 2,94% 2,94%

Depuis la chirurgie, 26 sujets (soit 76,47%) sont guéris de leur épilepsie (Classe | de
Engel). Quatre (soit 11,76%) ne présentent que de trées rares crises (Classe Il de Engel).
Les autres sujets continuent de faire des crises fréquentes avec une amélioration valable
(Classe 111 de Engel) pour 3 sujets (soit 8,82%) et aucun changement (Classe IV de Engel)
pour un sujet (soit 2,94%). Seize sujets (soit 47,06%) ne prennent plus aucun traitement et
18 sujets (soit 52,94%) un ou plusieurs antiépileptiques (de 1 a 3 MAE). Selon la
localisation de la résection on observe des différences : le nombre de sujets guéris aprés
résection temporale (90,91% des sujets) est significativement plus important qu’aprés
résection frontale (50% des sujets) (Chi’=7,22, p=,007). En revanche, les sujets avec
résection frontale ne prennent pas significativement plus de MAE que les sujets avec
résection temporale (F(1,32)<1 ; ns). En ne prenant que la classe | de Engel, soit les sujets

totalement guéris de leur épilepsie, on retrouve 58,33% des sujets avec dysplasie, 100%

158



Partie 3. Chapitre 3. Etude 2. Langage aprés résection frontale ou temporale gauche

des sujets avec SH isolée, 85,71% des sujets avec dysplasie et SH, 90% des sujets avec

tumeurs et 100% des sujets avec lésions vasculaires (figure 3.3.1.).
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Figure 3.3.1. : Devenir de I’épilepsie selon le type de lésion et la localisation de la résection

3. METHODOLOGIE

La méthodologie décrite dans le chapitre 1 a été suivie. Une évaluation du fonctionnement
intellectuel, langagier et comportemental — qui s’intégrait a un bilan neuropsychologique
complet - a été réalisée pour chaque sujet dans le cadre du suivi longitudinal des sujets

apres chirurgie de 1’épilepsie.

4. METHODES D’ANALYSES STATISTIQUES

Des ANOVAs ont été réalisées pour étudier les différences globales au sein de 1’évaluation

du fonctionnement intellectuel.
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Afin de mettre en évidence des différences entre les scores ainsi qu’entre les sujets avec
résection frontale versus temporale en contrélant I’influence de I’ICV, cet indice a été pris
comme covariable aux analyses de 1’évaluation langagiére et comportementale. En effet,
I’ICV est corrélé aux performances langagiéres de 1’ensemble du groupe et peut ainsi
obstruer I’impact de la localisation de la résection sur les scores langagiers et
comportementaux. L’utilisation d’ANCOVAs avec ’ICV comme covariable nous a permis
de réduire la part de variance non expliquée et d’augmenter la puissance de nos analyses.
Dans un deuxiéme temps, des comparaisons planifiées ont été appliquées pour mettre en

évidence les points forts et les points faibles des sujets dans chacun des domaines.

Afin de mettre en évidence les facteurs explicatifs des variations observées, des tests t de
Student pour échantillons indépendants ont été réalisés pour mettre en évidence 1’effet des
variables démographiques (sexe, latéralité, CSP) et médicales catégorielles (convulsions
febriles, type de Iésion (SH versus absence de SH), classe d’Engel, traitement (AE versus
sans AE). Des corrélations de Bravais-Pearson ont été effectuées dans 1’objectif de mesurer
les relations entre les performances ainsi qu’entre celles-Ci et les variables médicales
continues (age d’apparition et durée de [’épilepsie, age a la chirurgie et délai

postopératoire).

5. RESULTATS

5.1. Fonctionnement intellectuel

5.1.1. Description du fonctionnement intellectuel de I’ensemble des sujets

Aprés résection temporale ou frontale gauche, les sujets présentent une dissociation
cognitive génerale, les quatre indices de la WISC IV différant significativement entre eux
(F(3,99)=9,009 ; p<,001) (figure 3.3.2.). Cette hétérogénité est présente au profit des
compétences verbales. L’Indice de Compréhension Verbale moyen (m=103,35;
DS=18,16 ; Min-Max=[76 ; 138]), obtenu a la WISC 1V, est ainsi légrerement supérieur a

100, dans la zone « moyen » et supérieur aux trois autres indices (comparaisons planifiées,
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tous les ps <.005). Ces trois derniers indices sont compris dans la zone « moyen faible »
([80; 89)): Indice de Raisonnement Perceptif (m=89 ; DS=17,45 ; Min-Max=[54 ; 124]),
Indice de Mémoire de Travail (m=86,65 ; DS=19,08 ; Min-Max=[58 ; 138]) et Indice de
Vitesse de Traitement (m=89,44 ; DS=24,12 ; Min-Max=[50 ; 150]).

110

* e ——
100
90 T
70 ; ; ;
IcV IRP

IMT IVT

ICV : Indice de Compréhension Verbale, IRP : Indice de Raisonnement Perceptif,

IMT : Indice de Mémoire de Travail, IVT : Indice de Vitesse de Traitement

Figure 3.3.2. : Profil intellectuel moyen de I’ensemble des sujets avec résection gauche

5.1.2. Effets des variables démographiques sur le fonctionnement intellectuel

Il n’existe pas d’effet du sexe, de la catégorie socioprofessionnelle de la mere et de la
latéralité manuelle sur les performances a la WISC IV chez les sujets avec résection

temporale (RT) ou frontale gauche (RF) (tous les ps >,05) (annexe 2).

5.1.3. Effets des variables médicales sur le fonctionnement intellectuel

5.1.3.1. Age d’apparition de I’épilepsie

Il existe des corrélations positives, fortes et significatives entre 1’dge d’apparition de
I’épilepsie temporale ou frontale gauche et trois indices de la WISC IV chez I’ensemble
des sujets : ICV (r=,48 ; p=,004), IRP (r=,67 ; p<,001) et IVT (r=,43 ; p=,011). Par ailleurs,
la corrélation entre 1’age d’apparition de 1’épilepsie et I'IMT est également positive, mais
non significative (r=,32; ns). Ainsi, plus D’épilepsic est apparue tard dans le

développement de I’enfant, plus le fonctionnement intellectuel général est élevé.
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Lorsqu’on s’intéresse au lien entre 1’age d’apparition de I’épilepsie et le fonctionnement
intellectuel selon la localisation de résection, temporale ou frontale gauche, on observe des
corrélations positives, fortes et significatives chez les sujets avec résection frontale entre
cette variable meédicale et deux indices : IRP (r=,59; p=,046) et IMT (r=,85; p=,001) et,
chez les sujets avec résection temporale, entre cette variable médicale et deux indices :
ICV (r=51; p=,015) et IRP (r=,72; p<,001). Ainsi, les compétences non verbales
apparaissent sensibles a 1’age d’apparition de 1’épilepsie quel que soit la localisation de la
résection. En revanche, il apparait que seules apres résection temporale, les compétences
verbales soient fonction de 1’age d’apparition de 1’épilepsie et que seules aprés résection
frontale, les compétences en mémoire de travail soient fonction de 1’age d’apparition de

I’épilepsie (figure 3.3.3).

Figure 3.3.3. : Corrélation entre I’dge d’apparition de I’épilepsie et les indices de la WISC IV

selon la localisation de la résection frontale (RF) ou temporale (RT)
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5.1.3.2. Durée de I’épilepsie

Concernant la durée de 1’épilepsie chez I’ensemble des sujets, seul ’'ICV corréle avec cette
variable, et ce, de facon négative et significative (r=-,37; p=,033). Plus la durée de
I’épilepsie est courte, meilleures sont les compétences de raisonnement verbal de
I’ensemble des sujets. Les corrélations entre la durée de 1’épilepsie et les trois autres
indices de la WISC IV sont certes également négatives mais pas de facon significative :
IRP (r=,24; ns), IMT (r=-,32; ns) et IVT (r=-,23; ns). Ainsi, la durée de 1’épilepsie

gauche tend a étre une variable prédictive de I’ensemble du fonctionnement intellectuel.

Néanmoins, selon la localisation de la résection, le lien observé entre durée de 1’épilepsie
et fonctionnement intellectuel n’est pas le méme. En effet, chez les sujets avec résection
frontale, aucune corrélation entre cette variable médicale et les indices de la WISC IV
n’apparait significative (tous les ps >,05). A I’inverse, chez les sujets avec résection
temporale, il existe des corrélations négatives, fortes et significatives entre cette variable
médicale et trois indices : ICV (r=-,44; p=,039), IRP (r=-,58 ; p=,005) et IMT (r=-,48;
p=,024). Chez les sujets avec résection temporale, on observe de meilleures compétences

verbales, non-verbales et en mémoire de travail lorsque 1’épilepsie est de plus courte durée.

5.1.3.3. Type de Iésion

Nous nous sommes intéressés a 1’effet du type de Iésion et plus spécifiquement a 1’effet
potentiel de la sclérose hippocampique (SH) sur le fonctionnement intellectuel. Dans cet
objectif, seuls les indices des sujets avec résection temporale ont été analysés. Il existe un
effet du type lésion sur les compétences en raisonnement verbal. En effet, les sujets
présentant une sclérose hippocampique ont un ICV plus faible que ceux sans SH
(msy+=91,9 ; DSsh+=11,68 ; Min-Max=[78; 112] et msy.=109,25; DSsy.=16,54 ; Min-
Max=[76 ; 132]) (t(20)=2,78 ; p=,011), (tous les autres ps >,05).

5.1.3.4. Convulsions fébriles

L’indice de Compréhension Verbale moyen des sujets qui ont fait des convulsions fébriles,
est plus faible que ceux n’ayant pas fait de crises fébriles (mcr+=90 ; DScr+=11,69, Min-
Max=[78; 112] et mcr.=107,46; DScr.=17,96; Min-Max=[76; 138]) (t(32)=-2,57;

p=,015). Ainsi, les convulsions fébriles constituent une variable prédictive dans le

163



Partie 3. Chapitre 3. Etude 2. Langage apres résection frontale ou temporale gauche

développement des compétences de raisonnement verbal chez les sujets avec résection
temporale ou frontale gauche. En revanche, on ne retrouve pas d’effet des convulsions

fébriles sur les trois autres indices (tous les autres ps >,05).

5.1.3.5. Age a la chirurgie

Chez I’ensemble des sujets, aucune corrélation entre 1’age a la chirurgie et les indices de la
WISC IV n’apparait significative (tous les ps >,05). Si on s’intéresse a 1’effet de cette
variable selon la localisation de chirurgie, seules deux corrélations, positives et fortes, chez
les sujets avec résection frontale, sont significatives : entre I’age a la chirurgie et I’IRP
(r=,73; p=,007), entre I’age a la chirurgie et 'IMT (r=,65 ; p=,023). De fagon surprenante,
plus le sujet était agé lors de la résection frontale, meilleures sont les compétences non-
verbales et en mémoire de travail. Toutefois, ce résultat peut étre nuancé. En effet, il existe
chez ces sujets avec RF une corrélation positive et forte entre 1’age d’apparition et I’age a
la chirurgie (r=,79 ; p=,002), les autres corrélations entre les variables médicales n’étant
pas significatives (tous les autres ps >,05). Ainsi, les sujets avec RF opérés les plus tard
sont ceux pour lesquels 1’épilepsie est apparue le plus tard. En effet, a age d’apparition
constant, les corrélations partielles entre I’age a la chirurgie et ces deux indices de la WISC
IV ne sont plus significatives (IRP : r=,54 ; ns) (IMT : r=-,08 ; ns). La corrélation entre les
indices a la WISC IV et I’age a la chirurgie est ainsi le reflet de I’effet de 1’age

d’apparition.

5.1.3.6. Délai postopératoire

Aucune corrélation n’est retrouvée entre le délai postopératoire et les quatre indices de la
WISC IV chez I’ensemble des sujets, de méme, lorsqu’on prend en compte la localisation
de la résection (tous les ps >,05) (annexe 2). Cette variable meédicale ne permet pas de
prédire le fonctionnement intellectuel des sujets de notre étude.

5.1.3.7. Nombre d’antiépileptiques et évolution des crises en postoperatoire
(classification de Engel)

Les sujets prenant un ou plusieurs médicaments antiépileptiques (AE) ont un Indice de
Mémoire de Travail, comme un Indice de Vitesse de Traitement plus faibles que ceux des
sujets ne prenant plus d’AE (IMT : mag+=79,39 ; DSae+=13,65 ; Min-Max=[62 ; 106] et
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mMae-=94,81; DSae.=21,34; Min-Max=[58; 138]) (t(32)=-2,54; p=,016) (IVT:
Mag+=81,22 ; DSae+=20,66 ; Min-Max=[50; 118] et mag+=98,69 ; DSae+=24,99 ; Min-
Max=[64 ; 150]) (t(32)=-2,23 ; p=,033). En revanche, I’Indice de Compréhension Verbale
et I’Indice de Raisonnement Perceptif ne sont pas influencés par cette variable chez les

sujets de notre étude.

Afin de mesurer I’effet de I’évolution des crises en postopératoire, les performances des
sujets ne faisant plus de crises (Classe Engel I : aucune crise) ont été comparées a celles
des sujets pour lesquels la chirurgie n’avait pas permis un arrét total des crises (Classe
Engel Il : rares crises, Il : amélioration valable, IV : pas d’amélioration). L’indice de
Mémoire de Travail apparait significativement plus efficient chez les sujets pour lesquels
la chirurgie a permis un contrle complet des crises (Mgngel 1= 90,38; DSenger 1= 19,89 ; Min-
Max=[58 ; 138] et Mgngel u, m, v=74,50; DSgngel u, m, v=9,09; Min-Max=[62; 85])
(t(32)=2,17 ; p=,037). Plus spécifiquement, le contrdle complet des crises a un impact
significatif sur I’empan envers, a savoir sur la capacité a retenir des informations tout en
les manipulant (Menger 1= -0,20; DSgnger 1= 1,25 ; Min-Max=[-3,43 ; 2,54] et Mgngel 11, 11, v=-
1,28; DSenget u, i, v=1,41 ; Min-Max=[-4,12 ; 0,59]) (1(32)=2,24 ; p=,032). Cette variable

n’a pas d’impact sur les autres indices de la WISC IV (tous les autres ps >,05).

5.1.4. Effet de la localisation de la résection sur le profil intellectuel

Il n’existe pas d’effet du groupe frontal versus temporal pour trois des indices: ICV
(t(32)=-0,86 ; ns), IRP (t(32)=1,64; ns) et IVT (t(32)=0,61 ; ns) (tableau 3.3.4. et figure
3.3.4.).

En revanche, I’Indice de Mémoire de Travail apparait significativement plus efficient chez
les sujets ayant eu une résection temporale que chez ceux avec résection frontale pour qui
I’IMT est dans une zone «limite » (t(31)=2,08; p=,039). Avec I’'ICV pris comme
covariable, les empans verbaux apparaissent meilleurs chez les sujets avec RT que chez les
sujets avec RF (F(1,30)=5,33 ; p=,027). Les comparaisons planifiées mettent en évidence
que seul I’empan envers est significativement plus faible chez les sujets avec RF que les
sujets avec RT (F(1,30)=12,70 ; p=,001).
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Tableau 3.3.4. : Indices obtenus a la WISC 1V selon la localisation de la résection

ICV IRP IMT IVvT
Frontaux m=107,00 m=82,50 m=78,75* m=86,00
n=12 DS=20,81 DS=18,37 DS=16,48 DS=25,11

[78; 138]** [54 ; 116] [62; 115] [50 ; 146]
Temporaux m=101,36 m=92,55 m=90,95 m=91,32
n=22 DS=16,76 DS=16,27 DS=19,36 DS=23,96

[76; 132] [67 ; 124] [58 ; 138] [50 ; 150]

*p<,05. **[Min ; Max]

Empans

0.50

0,00 . |
o endroit envers
g -0,50 —e—Sujetsavec RF
¢ Sujets avec RT

-1.00 ‘“‘K\‘

-1.50

Figure 3.3.4. : Interaction entre les empans de chiffres et la localisation de la résection

Par ailleurs, lorsqu’on s’intéresse plus spécifiquement a la dissociation visuo-verbale, on
observe une interaction entre la localisation de la résection et la différence entre ICV et
IRP (figure 3.3.5.). La dissociation en faveur des compétences verbales est en effet plus

marquée chez les sujets ayant eu résection frontale que temporale (t(32)=2,96 ; p=,006).
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Figure 3.3.5. : Interaction entre la dissociation visuo-verbale et la localisation de résection

5.2. Langage et profil langagier

NB : Les performances a I’EDP 4-8 des sujets sont maximales, mettant en évidence la
préservation, apres résection temporale ou frontale, des processus élémentaires de
discrimination phonologique, permettant au sujet de déterminer si deux mots sont
identiques ou non. De ce fait, ces scores ne présentent pas la variabilité nécessaire a une

analyse statistique.

5.2.1. Ecart a la norme des performances langagiéres

D’un point de vue descriptif, les performances moyennes de 1’ensemble des sujets sont
certes toutes inférieures a la moyenne hormis en Fluence Verbale sémantique (i.e. z-score
inferieur a 0), mais également toutes supérieures au seuil pathologique (i.e. z-score
supérieur a -1,65) a toutes les épreuves de langage (figure 3.3.6., tableaux 3.3.5. et 3.3.6.).
Dans I’ensemble, les compétences langagicres apparaissent faibles mais il n’existe pas de

déficits langagiers.
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CO : Compréhension Orale, JL : Jugement Lexical, JG : Jugement grammatical,
RepM : Répétition de Mots, LexP : Lexique en Production, FVp : Fluence Verbale
phonologique, FVs : Fluence Verbale sémantique, MTPH : Métaphonologie

Figure 3.3.6. : Performances moyennes aux épreuves de langage de I’ensemble des sujets

5.2.2. Effets des variables démographiques sur le langage

Il n’existe pas d’effet du sexe, ni du niveau socioprofessionnel de la mére sur les
performances langagiéres chez les sujets avec résection temporale ou frontale gauche (tous
les ps >,05) (annexe 2).

Il existe en revanche une influence de la latéralité manuelle sur les performances aux
épreuves de langage chez les sujets avec résection temporale ou frontale gauche (annexe
2). En effet, dans I’ensemble, les performances des sujets droitiers sont meilleures que
celles des gauchers aux épreuves lexicales (JL, LexP, FVp) et morphosyntaxiques (CO, JG,

ProdE). Toutefois, cet effet n’est significatif qu’a I’épreuve de Compréhension Orale
(t(32)=2,44 ; p=,020).

5.2.3. Effets des variables médicales sur le langage

5.2.3.1. Age d’apparition de I’épilepsie

Il existe des corrélations positives et significatives entre 1’age d’apparition de 1’épilepsie
gauche et deux épreuves du langage chez I’ensemble des sujets : Compréhension Orale
(r=,44 ; p=,009), et Jugement Lexical (r=,39; p=,022). Par ailleurs, la corrélation entre
I’age d’apparition de 1’épilepsie et les autres épreuves de langage sont également toutes

positives, mais non significatives : Jugement Grammatical (r=,31 ; ns), Répétition de Mots
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(r=,21; ns), Lexique Production (r=,32; ns), Production Enonces (r=,28 ; ns), Fluence
verbale phonologique (r=,19 ; ns) et Métaphonologie (r=,20 ; ns). A nouveau, on observe
que plus 1’épilepsie est apparue tot dans le développement de I’enfant, plus les
compétences langagiéres sont faibles.

Lorsqu’on s’intéresse au lien entre 1’age d’apparition de 1’épilepsie et les performances
langagiéres selon la localisation de la résection, temporale ou frontale gauche, on observe
des corrélations positives, fortes et significatives chez les sujets avec résection frontale
entre cette variable médicale et les performances a deux épreuves de langage: JG (r=,58;
p=,048) et FVs (r=,73; p=,007) et, chez les sujets avec resection temporale, entre cette
variable médicale et CO (r=,50 ; p=,019). Ainsi, les compétences langagiéres, a 1’instar
des compétences intellectuelles, apparaissent sensibles a 1’age d’apparition de 1’épilepsie
quel que soit la localisation de la résection. L’age d’apparition de 1’épilepsie influe sur les
compétences morphosyntaxiques et I’acces au lexique par une entrée catégorielle chez les
sujets avec résection frontale ainsi que sur les capacités de compréhension chez les sujets
avec résection temporale.

Des comparaisons intergroupes entre les sujets traités chirurgicalement et ayant eu une
épilepsie avant 5 ans versus aprés 5 ans ont été réalisées dans 1’objectif d’étudier I’impact
de I’¢épilepsie apparue lors de la période théoriquement critique du développement
langagier. Les sujets pour lesquels 1’épilepsie est apparue tardivement (i.e. apres 5 ans), ont
des performances langagiéres supérieures a la moyenne a toutes les épreuves hormis a
Lexique en Production. A I’inverse, les sujets pour lesquels 1’épilepsie est apparue
précocement (i.e. avant 5 ans), présentent des performances inférieures a la moyenne a
toutes les épreuves hormis en Fluence Verbale sémantique. L’écart entre les deux groupes
n’est significatif qu’a I’épreuve Jugement Grammatical (m>5ans=0,35 ; DS>54ns=0,81 ; Min-
Max=[-1,16; 1,49] et M« ans=-0,85; DS<s ans=1,57 ; Min-Max=[-4,19; 2,16]) (t(32)=-
2,37 ; p=,023).

5.2.3.2. Durée de I’épilepsie

Chez I’ensemble des sujets, il existe des corrélations négatives entre la durée de 1’épilepsie
et certaines performances langagieres. A trois épreuves, ces corrélations sont négatives et
faibles : CO (r=-,16 ; ns), JG (r=,17 ; ns) et LexP (r=-,18; ns). Seules celles entre cette
variable médicale et deux épreuves, JL (r=-,49 ; p=,003) et ProdE (r=-,36; p=,039) sont

significatives. Ainsi, plus la durée de 1’épilepsie gauche est courte, meilleures sont les
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compétences langagieres, en particulier en ce qui concerne la richesse lexicale et
1’¢élaboration morphosyntaxique.

Lorsqu’on s’intéresse au lien observé entre durée de 1’épilepsie et niveau langagier selon la
localisation de résection, on observe des différences selon les groupes. En effet, chez les
sujets avec résection frontale, aucune corrélation entre cette variable médicale et les
performances de langage n’apparait significative. A I’inverse, chez les sujets avec
résection temporale, il existe une corrélation négative, forte et significative entre cette
variable médicale et JL : (r=-,65; p=,001). Chez les sujets avec résection temporale, on

observe un stock lexical passif plus riche lorsque I’épilepsie est de plus courte durée.

5.2.3.3. Type de Iésion

Parmi les sujets avec RT, ceux avec sclérose hippocampique (SH) ont de moins bonnes
performances aux épreuves évaluant le lexique (JL, LexP, FV phonologique) et la
morphosyntaxe (JG, ProdE) que les sujets sans SH: Jugement Lexical (msy+=-0,51;
DSsy+=1,23 ; Min-Max=[-2,57 ; 1] et mgy.=-0,39 ; DSsy.=1,81 ; Min-Max=[-5,03 ; 2,15]),
Lexique en Production (msn+=-0,60 ; DSsh+=1,06 ; Min-Max=[2,64 ; 0,89] et msy.=-0,38 ;
DSsy=1,18 ; Min-Max=[-2,39 ; 0,97]), Fluence Verbale phonologique (msy.+=-0,56;
DSsy+=1,38 ; Min-Max=[-2,44; 2,61] et mgy=0,54; DSsy.=1,90; Min-Max=[-1,83;
5,58]), Jugement Grammatical (msy+=-0,51; DSsy+=1,40; Min-Max=[-3; 0,9] et mgp.
=0,26 ; DSsny.=1,14; Min-Max=[-1,16; 2,16]), Production d’Enoncés (msn+=-0,40;
DSsp+=1,13; Min-Max=[-1,73; 1,17] et msy=0,48; DSsy.=1,11; Min-Max=[-1,16;

1,82]). Toutefois, ces différences n’apparaissent pas significatives (tous les ps >,05).

5.2.3.4. Convulsions fébriles

On n’observe pas d’effet des convulsions fébriles sur les performances langagiéres (tous
les ps >,05) (annexe 2). Les convulsions fébriles ne permettent pas de prédire le
développement ultérieur du développement du langage chez les sujets avec résection

temporale ou frontale gauche de notre étude.
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5.2.3.5. Age a la chirurgie

Chez I’ensemble des sujets avec résection temporale ou frontale gauche, aucune corrélation
entre 1’age a la chirurgie et les performances langagiéres n’apparait significative (tous les
ps >,05) (annexe 2). L’age du sujet au moment de la chirurgie n’apparait pas comme une

variable prédictive des compétences langagiéres chez les sujets de notre étude.

5.2.3.6. Délai postopératoire

A nouveau, aucune corrélation n’est retrouvée entre le délai postopératoire et les
performances langagieres (tous les ps >,05) (annexe 2). Cette variable médicale ne permet
pas de prédire le niveau langagier des sujets de notre étude apres résection temporale ou

frontale gauche.

5.2.3.7. Nombre d’antiépileptiques et évolution des crises en postopératoire

(classification de Engel)

On ne retrouve pas d’effet du traitement antiépileptique (aucun AE versus 1 ou plusieurs
AE) n’est retrouvé sur les performances langagieres chez I’ensemble des sujets, de méme,
lorsqu’on prend en compte la localisation de résection (tous les ps >,05).

Toutefois, les performances en Fluence Verbale sémantique des sujets ne faisant plus de
crises avec un arrét des antiépileptiques (Classe Engel | : aucune crise) sont plus élevées
que celles des sujets pour lesquels la chirurgie n’avait pas permis un arrét total des crises
(Classe Engel 11 : rares crises, 111 : amélioration valable, 1V : pas d’amélioration). Ainsi, le
contrdle des crises apres chirurgie apparait comme une variable prédictive des
performances a 1’épreuve de FV sémantique (Mengel 1= 0,55; DSgngel 1= 1,54 ; Min-Max=[-
2,12; 5,07] et mengel u, m, v=-0,89; DSgngert u, m, wv=1,12; Min-Max=[-2,27 ; 1,06])
(t(32)=2,43 ; p=,021). On ne retrouve pas d’effet de I’évolution des crises en

postopératoire sur les autres performances (tous les autres ps >,05).

5.2.4. Effet de la localisation de la résection sur le profil langagier

Comme pour I’ensemble du groupe, les performances des sujets avec résection frontale
comme celles des sujets avec résection temporale sont dans la norme, c’est-a-dire

supérieures a -1,65 écart-type (tableaux 3.3.5. et 3.3.6.).
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Tableau 3.3.5. : Performances obtenues a la BILO selon la localisation de la résection

Cco JL JG RepM LexP ProdE
Frontale m=-0,25 m=-0,55 m=-1,15 m=-0,31 m=-0,02 m=-0,54
n=12 DS=0,88 DS=1,18 DS=1,58 DS=1,31 DS=1,32 DS=1,30

[-1,95;1,32]* [-3,00;1,88] [4,19;0,90] [-3,85;0,83] [-2,03;1,98] [-2,61;1,38]
Temporale m=-0,42 m=-0,44 m=-0,09 m=-0,03 m=-0,48 m=0,08
n=22 DS=0,77 DS=1,54 DS=1,29 DS=1,14 DS=1,10 DS=1,18

[-1,33;1,20] [-503;2,15] [-3,00;216] [-4,45;083] [2,64;097] [-1,73;1,82]
TOTAL m=-0,36 m=-0,48 m=-0,46 m=-0,18 m=-0,31 m=-0,14
n=34 DS=0,81 DS=1,41 DS=1,47 DS=1,19 DS=1,18 DS=0,21

[1,95;1,32] [-503;2,15] [4,19;216] [-4,45;083] [-2,64;1,98] [-2,61;1,82]

*[Min-Max]

Tableau 3.3.6. : Performances obtenues aux épreuves de fluence verbale et de métaphonologie

selon la localisation de la résection

FVp FVs MTPH
Frontale m=-0,72 m=-0,39 m=-1,00
n=12 DS=1,02 DS=1,09 DS=2,48

[-2,18;1,31]* [-1,87;1,14] [-8,00 ; 0,89]
Temporale m=0,04 m=0,53 m=0,34
n=22 DS=1,74 DS=1,7 DS=0,97

[-2,44 ; 5,58] [-2,27 ; 5,07] [-2,83; 1,26]
TOTAL m=-0,23 m=0,21 m=-0,13
n=34 DS=1,55 DS=1,56 DS=1,75

[244:558] [227:;507] [-8,00;1,26]

*[Min-Max]
Toutefois, ’examen détaillé des performances montre un pourcentage relativement éleve

de sujets ayant des performances pathologiques (i.e. z-score inférieur a -1,65) et, ce, a

toutes les épreuves (figure 3.3.7., annexe 2).
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Figure 3.3.7. : Pourcentage de sujets déficitaires aux épreuves de langage (z-scores < -1,65)

selon la localisation de la résection

i. Comparaison intergroupe des profils langagiers

Il n’existe pas de différence globale a la BILO entre les deux groupes avec résection

frontale versus temporale avec ICV pris comme covariable (F(1,31)=2,7; ns). En

revanche, on observe une interaction significative entre les scores a la BILO et la

localisation de la résection (F(5,155)=2,76 ; p=,020). Les profils langagiers sont donc

différents entre les deux groupes avec ICV pris comme covariable (figure 3.3.8.).
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Figure 3.3.8. : Profil langagier moyen des sujets avec résection frontale et temporale
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Les comparaisons planifiées des performances entre elles confirment un profil langagier a
la BILO différent selon la localisation de la résection. Alors que les temporaux ont des
performances globalement homogeénes, les sujets avec résection frontale présentent un
profil plus atypique, avec des difficultés dans des domaines spécifiques. Les sujets avec RF
réussissent effectivement moins bien que les sujets avec RT a I’épreuve de Jugement
Grammatical (F(1,31)=9,09; p=,005). Cette observation va dans le sens de difficultés
specifiques en morphosyntaxe sur le versant réceptif chez les sujets avec RF. Il existe
également une tendance, non significative, en morphosyntaxe sur le versant expressif, avec
des performances a nouveau plus faibles chez les sujets avec RF (F(1,31)=3,77 ; p=,061).
Les performances aux autres epreuves de la BILO ne différent pas de fagon significative
selon la localisation de la résection (tous les ps >,05).

Par ailleurs, les sujets avec résection frontale obtiennent des performances
significativement plus faibles que les sujets avec résection temporale aux épreuves de
métaphonologie (F(1,31)=9,53 ; p=,004) et de fluence verbale sémantique (F(1,31)=6,16 ;
p=,019). Les performances en fluence verbale phonologique sont également plus faibles
chez ces sujets, comparativement a ceux avec RT, mais pas de facon significative
(F(1,31)=2,58 ; ns).

ii. Description intragroupe du profil langagier

Dans un deuxieme temps, nous avons analysé les profils intragroupes, en comparant deux a
deux les performances aux épreuves de langage pour chacun des groupes afin de mettre en

évidence leurs points forts et leurs points faibles.

e Profil langagier des sujets avec résection frontale (RF)

Chez les sujets avec RF, les scores de Jugement Grammatical (JG) apparaissent
significativement plus faibles que ceux de Lexique en Production (LexP) (t(11)=-3,16;
p=,009). De méme, les scores de Production d’Enoncés (ProdE) sont significativement
inférieurs a ceux de LexP (t(11)=-2,68 ; p=,002). Un tiers des sujets présent des scores
pathologiques a I’épreuve de JG et un quart a celle de ProdE. Ainsi, apres résection
frontale, les processus morphosyntaxiques sur le versant réceptif comme expressif

apparaissent comme un point faible comparativement a 1’acceés au lexique. Un quart sujets
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sont également déficitaires a LexP. Toutefois, 1’acces lexical est sur I’ensemble du groupe
préservé a partir d’une entrée visuelle en dénomination.

Afin de pouvoir comparer les performances langagieres au niveau de raisonnement verbal,
I’indice ICV a été transformé en note z (z-ICV=(ICV-100)/15). Les performances obtenues
a une majorité d’épreuves de langage différent de facon significative du z-ICV : Jugement
Lexical (t(11)=2,74 ; p=,019), Jugement Grammatical (t(11)=3,56 ; p=,004), Répétition de
Mots (t(11)=2,33 ; p=,039), Production d’Enoncés (t(11)=2,26 ; p=,045), Fluence Verbale
phonologique (t(11)=2,86 ; p=,015) et Métaphonologie (t(11)=2,76 ; p=,018). Ainsi, il est
possible d’observer des troubles du langage chez un sujet qui conserve par ailleurs un bon

niveau de raisonnement conceptuel.

e Profil langagier des sujets avec résection temporale (RT)

Comparativement aux sujets avec RF, les sujets avec RT ont un profil langagier plus
homogéne. Toutefois, les comparaisons des performances au sein-méme de ce groupe
permettent a nouveau de mettre en évidence des difficultés et des forces. Les scores en
Métaphonologie (MTPH) et Fluence Verbale (FV) sont positifs en moyenne. De facon
significative, les scores a MTPH sont supérieurs a ceux obtenus en Compréhension Orale
(CO) (t(21)=3,47 ; p=,002), en Jugement Lexical (JL) (t(21)=2,28 ; p=,033), en Répétition
de Mots (RepM) (t(21)=2,36 ; p=,027) et en Lexique Production (LexP) (t(21)=2,98 ;
p=,007). Les scores a FVs sont supérieurs a ceux obtenus a CO (t(21)=-2,25 ; p=,035) et a
LexP (t(21)=2,37 ; p=,027). Les competences en métaphonologie et fluence verbale
apparaissent ainsi préservées aprés une résection temporale. Par ailleurs, on observe une
dissociation entre les compétences lexicales et les compétences en production
morphosyntaxique au profit de ces derniéres. Seul 1’écart entre LexP et ProdE est
significatif (t(21)=-2,39; p=,026). Prés d’un sujet sur cinq avec résection temporale
présente un stock lexical passif déficitaire et/ou des difficultés d’accés a ce stock lexical
par une entrée visuelle (18,18% de sujets déficitaires a JL et 22,73% a LexP). Les

processus lexicaux apparaissent ainsi sensibles aux effets d’une résection temporale.

Par ailleurs, seules les performances a I’épreuve de Lexique en Production différent du z-
ICV (t(21)=2,13 ; p=,044) (tous les autres ps >,05). Il est donc possible de retrouver un
trouble d’accés lexical malgré des compétences verbales préservées aprés résection

temporale.
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5.2. Relation entre la mémoire de travail et les performances langagieres

Chez I’ensemble des 34 sujets, il existe une corrélation positive et forte, et ce de fagon
significative, entre I’Indice de Mémoire de Travail et les performances aux épreuves de
Jugement Lexical (r=,36 ; p=,039), Jugement Grammatical (r=,53 ; p=,001) et Production
d’Enoncés (r=,49 ; p=,003). Ainsi, plus les capacités en mémoire de travail sont élevées, a
savoir la capacité a retenir une information verbale tout en la traitant parallélement,
meilleures sont les compétences observées en morphosyntaxe sur les versants expressif
comme réceptif et en lexique passif. Les corrélations entre 1’Indice de Mémoire de Travail
et les autres performances langagiéres, sont certes toutes positives (annexe 2), mais pas de
fagon significative. Seule la corrélation entre I'IMT et les performances au Lexique en
Production apparait quasi-nulle.

Lorsqu’on s’intéresse plus spécifiquement aux relations entre langage et empan endroit, les
corrélations apparaissent significatives aux mémes épreuves : Jugement Lexical (r=,35;
p=,045), Jugement Grammatical (JG) (r=,37, p=,033) et Production d’Enoncés (ProdE)
(r=49; p=,03). L’empan envers est ¢également corrélé aux deux épreuves
morphosyntaxiques, JG (r=,41 ; p=,015), ProdE (r=,36 ; p=,015) mais on observe aussi une
corrélation positive et forte avec la Fluence Verbale Sémantique (r=,41 ; p=,017).

5.3. Temps de traitement aux épreuves de langage

5.3.1. Description des temps de traitement

Les temps observés aux trois épreuves chronométrées de la BILO sont plus longs que ceux
attendus mais sont inférieur au seuil pathologique (i.e. z-temps supérieur a 1,65) pour
I’ensemble des sujets (tableau 3.3.7.). Le temps le plus long est celui observé a I’épreuve

de Jugement Grammatical, tAiche qui apparait coliteuse pour I’ensemble des sujets.
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Tableau 3.3.7. : Ensemble des temps moyens aux épreuves de langage chronométrées

de la BILO selon la localisation de la résection

COT JLT JGT
m=-0,11 m=0,41 m=0,99
Frontale
1 DS=1,08 DS=2,08 DS=2,13
n=
[-0,96 ; 3,09]* [-1,92; 6,15] [-1,02; 4,88]
m=0,15 m=0,30 m=1,04
Temporale
- DS=1,38 DS=1,64 DS=2,06
n=
[-1,97 ; 4,01] [-1,92; 4,47] [-1,04 ; 5,07]
m=0,06 m=0,37 m=1,03
TOTAL
” DS=1,27 DS=1,78 DS=2,05
n=
[-1,97 ; 4,01] [-1,92 ; 6,15] [-1,04 ; 5,07]

CO T : Temps a Comprehension Orale, JL T : Temps a Jugement Lexical, JG T : Temps a Jugement

Grammatical. *[Min ; Max]

5.3.2. Effet des variables médicales sur les temps de traitement

Il existe une corrélation négative et significative entre 1’age d’apparition de 1’épilepsie et
les temps observés a 1’épreuve de Jugement Lexical (JL) (r=-,36 ; p=,038). Ainsi, plus
I’épilepsie est apparue tard dans le développement du sujet, plus ses temps de traitement
des informations lexicales sont courts. On observe également des corrélations positives,
fortes et significatives entre la durée de 1’épilepsie et les temps de traitement aux épreuves
de Compréhension Orale (r=,60; p<,001) et JL (r=,45; p=,008). Plus la durée de
I’épilepsie est courte plus les temps de traitement sont courts. Aucune corrélation n’est
retrouvée entre les temps et 1’dge au moment de la chirurgie ainsi que le délai
postopératoire (tous les ps >,05). De méme, la présence de sclérose hippocampique chez
les sujets avec RT et de convulsions fébriles chez 1’ensemble des sujets n’a pas d’impact

sur les temps de traitement (tous les ps >,05).

On observe un effet des traitements antiépileptiques (AE) sur tous les temps de traitement,
au profit des sujets ne prenant plus d’AE. Cet effet n’est significatif qu’a 1’épreuve de
Jugement Lexical, les sujets n’ayant plus d’AE étant plus rapides que les sujets ayant un ou
plusieurs AE (Mae-=-0,44; DSae-=0,92; Min-Max=[-1,92; 0,90] et mag+=1,03;
DSae+=2,08 ; Min-Max=[-1,29 ; 6,15]) (t(32)=2,61; p=,013) (tous les autres ps >,05).

Parallélement, il existe un effet du contr6le des crises apres la chirurgie sur les temps. Les
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sujets pour lesquels la chirurgie a permis un contréle complet des crises ont des temps de
traitement plus courts a cette méme épreuve (Mengel 1= -0,11; DSgnger 1= 1,31 ; Min-Max=[-
1,92 ; 4,47] et Menger 1, 1, v=1,78 ; DSenger 1, 1, v=2,37 ; Min-Max=[-0,73 ; 6,15]) (t(32)=-
2,92 ; p=,0006) ainsi qu’a 1’épreuve JG (Mengel 1= 0,46; DSgngel 1= 1,57 ; Min-Max=[-1,04 ;
4,31] et Mengel i, 1, v= 2,87; DSgngel n, 1, v= 2,44 ; Min-Max=[-0,30 ; 5,07]). (t(32)=-3,32;
p=,002) (tous les autres ps >,05).

5.3.3. Effet de la localisation de la résection sur les temps de traitement

Il n’existe pas de différence globale différence globale aux temps a la BILO entre les deux
groupes avec résection frontale versus temporale avec ICV pris comme covariable (F(1,31)
<1; ns) (figure 3.3.9.). Toutefois, il existe proportionnellement davantage de sujets avec
RF présentant des temps déficitaires que de sujets avec RT, et ce, aux trois épreuves de
langage chronométrées : CO (8,33% versus 0%), JL (16,67% versus 4,54%) et JG (25%
versus 22,72%).

1.2
1 /
0.8
2 06 —e—Sujetsavec RF
2 ]
g _/ -
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0.2 Z
0 / .
02 COT LT JGT

Figure 3.3.9. : Temps de traitement moyens aux épreuves de langage

selon la localisation de la résection

5.3.4. Lien entre la vitesse de traitement de I’information visuo-spatiale et langagiére

Les corré¢lations entre 1’Indice de Vitesse de Traitement de la WISC IV et les temps
observés aux épreuves de langage sont négatives (plus I’'IVT est élevé, moins les temps
observés aux épreuves de la BILO sont longs) et significatives pour ’ensemble des sujets a
I’épreuve Compréhension Orale (CO) (r=-,39 ; p=,023), Jugement Lexical (JL) (r=-,53;
p=,001) et JG (r=-,35; p=,041). On observe ainsi chez I’ensemble des sujets un léger
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ralentissement du traitement de [D’information visuelle parallelement a celui du
I’information verbale aprés chirurgie. Toutefois, on ne retrouve ces corrélations négatives
et significatives aux trois épreuves chronométrées que chez les sujets avec RT : CO (r=-
49 ; p=,032), JL (r=-,52 ; p=,013) et JG (r=-,43 ; p=,044). Les sujets avec RF présentent
certes des corrélations négatives, mais non significatives, entre I’IVT et les temps obtenus
a CO (r=-,29; ns), JL (r=-54; ns) et JG (r=-,22; ns). La résection temporale est
susceptible d’entralner un ralentissement cognitif général, alors qu’apres résection frontale,
le ralentissement observé peut étre davantage électif et ne concerner que les fonctions

langagieres ou visuelles.

5.4. Comportement

5.4.1. Description du comportement chez I’ensemble des sujets

Comparativement a la norme, I’ensemble des notes obtenues au questionnaire
d’Achenbach chez les sujets avec résection gauche sont inférieures au seuil pathologique
(i.e. Notes T<65) (tableau 3.3.8.).

5.4.2. Effets des variables démographiques sur le comportement

Il n’existe pas d’effet du sexe, ni du niveau socioprofessionnel de la mére sur les scores
obtenus au questionnaire d’Achenbach chez les sujets avec résection temporale ou frontale

gauche (tous les ps >,05).

5.4.3. Effets des variables médicales sur le comportement

A nouveau, on observe aucun effet des variables médicales (age d’apparition et durée de
I’épilepsie, age de la chirurgie, nombre d’AE, classe d’Engel, convulsions fébriles) sur le
comportement des sujets de notre étude (tous les ps >,05), hormis le type de lésion (annexe
2). En effet, chez les sujets avec RT, la sclérose hippocampique a un effet sur la note
obtenue a 1’échelle Troubles de la pensée (t(19)=-2,17 ; p=,042). Les sujets RT avec
sclérose hippocampique présentent effectivement davantage de troubles que ceux sans SH
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(mgp+=61,11; DSsy+=12,84 ; Min-Max=[50; 88] et msy.=52,41; DSsy.=4,66; Min-
Max=[50 ; 88]).

Tableau 3.3.8. : Notes obtenues a I’Achenbach par I’ensemble des sujets

selon la localisation de la résection

Retrait Pl Som Anx/dep Pb soc Tr pens Pb att
Frontale m=58,50 m=61,33 m=62,25 m=63,58 m=57,08 m=63,08
n=12 DS=10,89 DS=10,20 DS=12,85 DS=8,02 DS=8,02 DS=9,35

[50;87]* [50;81] [50; 85] [50; 80] [50; 73] [50; 79]
Temporale m=55,09 m=57,81 m=57,04 m=60,52 m=56,14 m=61,86
n=22 DS=7,75 DS=10,12 DS=8,19 DS=10,92 DS=9,87 DS=9,64
[50-78] [50; 83] [50; 81] [50; 90] [50; 88] [50 ; 84]
TOTAL m=56,33 m=59,09 m=58,93 m=61,63 m=56,49 m=62,30

n=34 DS=9,00 DS=10,13 DS=10,25 DS=9,94 DS=9,12 DS=9,41
[50; 87] [50; 83] [50; 85] [50; 90] [50; 88] [50; 84]
Cpt del Cpt agr Pb int Pb ext TOTAL

Frontale m=56,83 m=55,17 m=59,50 m=54,75 m=60,17

n=12 DS=6,22 DS=6,87 DS=13,45 DS=9,53 DS=12,17

[50; 68] [50; 72] [37 ; 86] [40; 71] [44 ; 84]
Temporale m=51,14 m=53,05 m=53,23 m=48,47 m=54,47
n=22 DS=2,97 DS=4,91 DS=13,32 DS=9,26 DS=13,47

[50; 63] [50; 63] [33;81] [32; 64] [24 ; 80]
TOTAL m=53,21 m=53,81 m=55,51 m=50,76 m=56,54
n=34 DS=5,15 DS=5,69 DS=12,90 DS=9,71 DS=13,12

[50 ; 68] [50; 72] [33; 86] [32;71] [24 ; 84]

PI Som : Plaintes somatiques, Anx/dep : Anxiété/dépression, Pb soc : Problemes sociaux, Tr pens : Troubles
de la pensée, Pb att : Problemes attentionnels, Cpt del : Comportement délinquant, Cpt agr : Comportement

agressif, Pb int : Problémes internalisés, Pb ext : Problémes externalisés. *[Min ; Max]

5.4.4. Effet de la localisation de la résection sur le comportement

Les sujets avec résection frontale, comme temporale, obtiennent en moyenne des notes

dans la norme des sujets de leur age (figure 3.3.10.).

180



Partie 3. Chapitre 3. Etude 2. Langage apres résection frontale ou temporale gauche

65

61 //\ /\
/T AN
57 \VARAN /
55 - N/

Notes T

—o—Sujetsavec RF

49
47
45 T T T T T T T T T T 1

Figure 3.3.10. : Profil comportemental des sujets apres résection frontale ou temporale

Toutefois, ’examen détaillé des scores montre un pourcentage élevé de sujets ayant des
scores pathologiques (i.e. z-score inférieur a -1,65) et, ce, a toutes les échelles, hormis
Comportement Delinquant, Comportement Agressif et Problemes Externalisés (figure
3.3.11).
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Figure 3.3.11. : Pourcentage de sujets déficitaires a I’Achenbach (Notes T > 65)

Au niveau descriptif, les sujets avec résection frontale ont des scores plus élevés a

I’Achenbach que les sujets avec résection temporale, ils présentent ainsi davantage de
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troubles comportementaux. Cette différence n’est toutefois pas significative avec I’'ICV
pris comme covariable (F(1,30)=1,85; ns), hormis a I’échelle de Comportement
Délinquant (F(1,30)=13,04 ; p=,001).

5.4.5. Relation entre comportement et langage

Les corrélations entre les notes obtenues a 1’ Achenbach et les performances observées aux
épreuves de langage sont faibles pour I’ensemble des sujets. Seule la corrélation entre la
métaphonologie et comportement délinquant apparait négative (plus le score obtenu a
I’échelle Comportement délinquant est élevé, moins les performances en métaphonologie
sont bonnes) et significative pour 1’ensemble des sujets (r=-,36 ; p=,037). En revanche,
lorsqu’on s’intéresse au lien entre performances langagiéres et comportement pour chacun
des deux groupes, on observe des différences. En effet, chez les sujets avec résection
temporale, on ne retrouve pas de corrélation significative entre comportement et langage.
A Pinverse, chez les sujets avec résection frontale, les corrélations apparaissent fortes,
négatives et significatives entre Jugement Lexical et Problémes sociaux (r=-,84, p=,001),
JL et Troubles de la pensée (r=-,60; p=,04), JL et Problémes attentionnels (r=-,76;
p=,004), JL et Total (r=-,59 ; p=,004) et enfin entre Jugement Grammatical et Problemes
sociaux (r=-,74; p=,006). Ainsi, chez les sujets avec résection frontale, plus le lexique
passif et les compétences morphosyntaxiques sont faibles, plus on observe de troubles

comportementaux et attentionnels (figure 3.3.12.).
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Figure 3.3.12. : Corrélation entre les scores aux épreuves de langage, Jugement Lexiacl (JL)
et Jugement Grammatical (JG), et les notes a I’Achenbach

chez les sujets avec résection frontale

SYNTHESE DES RESULTATS

Une premiére étude nous a permis de mettre en évidence des déficits langagiers plus
fréquents et plus séveres dans 1’épilepsie gauche que droite chez I’enfant. L’objectif central
de cette seconde étude était de réaliser un focus sur les compétences langagieres de sujets
ayant bénéfici¢é d’une résection gauche du fait d’une épilepsie pharmacorésistante et de
dégager les profils langagiers selon la localisation de la résection, frontale ou temporale. A
nouveau, NOUS NOUS sommes intéressés aux interactions entre le langage et le niveau
intellectuel général - les capacités de raisonnement comme la mémoire de travail - et le
comportement. Dans cet objectif, nous avons réalisé une évaluation exhaustive des

processus langagiers ainsi qu’une évaluation du fonctionnement intellectuel et
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comportemental chez 34 sujets ayant bénéfici¢ d’une résection frontale ou temporale

gauche pour une épilepsie pharmacorésistante.

Aprés un délai postopératoire moyen de 4,6 ans, les sujets avec résection frontale et
temporale gauche présentent un profil intellectuel dissocié au profit des compétences
normatives de raisonnement verbal. Les compétences non-verbales, la mémoire de travail
et la vitesse de traitement sont, pour leur part, comprises dans une zone « moyen faible ».
Les compétences langagiéres de 1’ensemble des sujets se révélent fragiles tout en étant, en
moyenne, normatives et, en apparence, homogenes. De méme, le comportement apparait
globalement adapté, si ce n’est des fragilités sur le plan attentionnel et social. Dans notre
¢tude, D’efficience neurocognitive est fonction de la sévérité de la maladie, et plus
spécifiquement, de 1’age d’apparition de D’épilepsie (ICV, IRP, IVT, Compréhension
d’énoncés, Jugement Lexical, temps a JL), de la durée de I’épilepsie (ICV, Jugement
Lexical, Production d’énoncés, temps a JL), de la présence de convulsions fébriles dans la
petit enfance (ICV), de la prise d’un traitement antiépileptique (IMT, IVT, temps a JL)
ainsi que du controle des crises (IMT, empan envers, Fluence verbale sémantique, temps a
JL et JG). En revanche, les variables démographiques, 1’dge a la chirurgie et le délai

postopératoire ne permettent pas d’expliquer les performances observées.

Une analyse détaillée des performances ainsi que des comparaisons inter et intragroupes
mettent toutefois en évidence un risque élevé de déficits langagiers aprés résection focale
gauche et des profils sociocognitifs, plus spécifiquement langagiers, propres a chaque
localisation de resection. Par ailleurs, les variables médicales, considérées comme
prédictives du développement sociocognitif, n’interférent pas sur le développement des

mémes processus langagiers selon la localisation de la résection.

Apres une resection frontale (RF), la dissociation visuo-verbale est significativement plus
marquée qu’aprés une résection temporale. Par ailleurs, la mémoire de travail (empan
envers), et non la mémoire a court terme (empan endroit), apparait davantage fragilisée,
avec un IMT dans une zone limite. Ce résultat suggere que, méme si la résection ne
concerne pas directement le cortex préfrontal, siege de la mémoire de travail
(administrateur central) ou 1’aire de Broca (boucle phonologique), une résection focale
frontale perturbe les réseaux neuronaux adjacents et ainsi la mémoire de travail. La

capacité a comprendre et produire des structures syntaxiques complexes, ainsi que celle a
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manipuler des sons, sont largement liées a la mémoire de travail chez ’enfant sain. Or, les
sujets avec RF présentent de réelles difficultés dans ce domaine. Il existe chez les sujets de
notre étude des corrélations positives et fortes entre I’indice de mémoire de travail,
I’empan endroit et envers avec les deux épreuves syntaxiques. Les processus
morphosyntaxiques tant sur le versant expressif que réceptif apparaissent largement a
risque. Entre un quart et un tiers des sujets avec RF présentent de réels déficits dans ce
domaine. On observe également des fragilités en métaphonologie. Le profil langagier des
sujets avec RF apparait ainsi hétérogene avec de réelles faiblesses dans ces domaines, alors
que d’autres compétences apparaissent relativement préservées. En effet, les compétences
lexicales semblent moins a risque, méme si on observe un pourcentage non négligeable de
sujets présentant des déficits en fluence verbale et dénomination. L’intégrité du stock
lexical semble étre indemne apres résection frontale alors que 1’accés au lexique par une
entrée visuelle ou par une entrée phonologique peut étre altéré. Les performances de ces
sujets aux épreuves de langage sont, pour la majorité, indépendantes des compétences de
raisonnement verbal. Il est ainsi possible d’observer des troubles du langage malgré un bon
niveau de raisonnement. De méme, les temps de traitement de 1’information verbale ne
correlent pas avec I’indice de vitesse de traitement révélant qu’il est possible, apres
résection frontale, d’observer un ralentissement ¢lectif, ne touchant que les fonctions

verbales ou visuelles.

Sur le plan comportemental, les sujets avec RF se situent en moyenne dans la norme avec
toutefois des notes limites a plusieurs échelles : Anxiété/dépression, Problémes sociaux et
Troubles attentionnels. Les troubles du comportement se révélent ainsi plus fréquents lors
de résection frontale que temporale. Or, les lobes frontaux sont le siége des fonctions
exécutives, notamment du contréle et de [D’autorégulation tant cognitive que
comportementale. Les troubles externalisés du comportement, c’est-a-dire du
comportement dirigé vers autrui, peuvent étre le reflet d’un dysfonctionnement cognitif, en
I’occurrence d’un déficit en inhibition (Brocki & Bohlin, 2006). L’analyse de nos résultats
a également permis de mettre en évidence un lien étroit entre les compétences lexicales et
syntaxiques de ces sujets et leur comportement. Plus leurs compeétences langagieres sont
faibles, plus ils présentent des difficultés d’adaptation sociale, attentionnelles et de troubles

de la pensée.
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Aprés une résection temporale, le profil intellectuel, comme langagier, apparait plus
homogéne avec toutefois quelques faiblesses. La métaphonologie et les processus
syntaxiques sur les deux versants apparaissent préservés. En revanche, les processus
lexicaux se révelent davantage fragilisés apres une résection temporale. Prés d’un sujet sur
cing presente un stock lexical déficitaire et/ou des difficultés d’accés a ce stock en
dénomination. Seules les performances lexicales sur le versant expressif différent
significativement du z-ICV. Il est donc possible d’observer un déficit d’accés au lexique
malgré des compétences en raisonnement verbal préservées apres résection temporale. Par
ailleurs, il existe des corrélations significatives entre leur vitesse de traitement de
I’information verbale et celle de I'information visuelle. Le ralentissement, lorsqu’il est
présent, apparait diffus apres résection temporale, touchant I’ensemble du fonctionnement

cognitif.

Le comportement des sujets avec RT apparait dans 1’ensemble adapté. On observe
néanmoins un pourcentage ¢levé de sujets ayant des troubles attentionnels (pres d’un sujet
sur deux) ou des probléemes sociaux (plus d’un tiers). Aucun lien n’a pu étre mis en
évidence chez ces sujets entre les performances aux épreuves de langage et la qualité du

comportement.

Concernant les variables médicales, 1’age d’apparition de 1’épilepsie apparait comme un
facteur prédictif de I’efficience intellectuelle chez les sujets avec résection frontale (IRP,
IMT) comme temporale (ICV, IRP). Sur le plan langagier, les performances syntaxiques
sur le versant réceptif ainsi que les performances en fluence verbale sémantique,
apparaissent particuliérement sensibles a 1’age d’apparition de 1’épilepsie chez les sujets
avec résection frontale (RF). Apres résection temporale (RT), seule la compréhension
globale d’énoncés apparait sensible a 1’age d’apparition chez ces sujets. Deux stratégies
permettent de traiter ces énoncés a cette épreuve: la premiére qualifiée d’imagée, puisque
I’énoncé correspond a une image mentale a partir de laquelle peut se faire la réponse. Lors
de la seconde stratégie inférentielle, le sujet doit faire une inférence, ce qui nécessite un
bon niveau de raisonnement. Or, les performances aux épreuves de langage de ces sujets ne
différent pas significativement de 1’Indice de Compréhension Verbal, qui correle
¢galement avec 1’dge d’apparition de 1’épilepsie. Le lien entre les performances a
Compréhension Orale et age d’apparition peut étre expliqué par celui observé entre cette

variable médicale et le niveau de raisonnement verbal.
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Par ailleurs, chez les sujets avec RT, les capacités de raisonnement verbal et non-verbal, la
mémoire de travail et la richesse des connaissances lexico-sémantiques sont corrélées a la
durée de 1’épilepsie. Les difficultés sont d’autant plus marquées que l’épilepsie était
longue. A I’inverse, on ne retrouve pas de corrélation entre 1’efficience intellectuelle ou
I’intensité des troubles langagiers et la durée de 1’épilepsie chez les sujets avec RF. Il
semblerait que les réseaux frontaux puissent étre plus vulnérables aux crises. Des troubles
intellectuels et langagiers peuvent ainsi étre présents méme apres une courte durée de la

maladie.

Dans le groupe de sujets avec résection temporale, nous nous sommes également intéressés
a I’impact du type de 1ésion et plus précisément de la sclérose hippocampique sur le
fonctionnement sociocognitif. La sclérose hippocampique s’associe a de plus faibles
compétences lexicales et syntaxiques et, de facon significative, & un moins bon niveau de
raisonnement verbal, ainsi qu’a davantage de troubles de la pensée. Cette 1ésion apparait

ainsi comme un facteur de risque non négligeable pour le développement sociocognitif.

Le choix des outils et de la méthodologie utilisés apparait pertinent puisqu’ils ont permis
de mettre en évidence des profils langagiers propres a chaque type de résection. Toutefois,
il aurait été judicieux d’enrichir ce protocole par un examen des fonctions exécutives afin
d’étudier le lien entre celles-ci, le langage et le comportement dans les épilepsies partielles
frontales.

Par ailleurs, il aurait été pertinent d’évaluer davantage de sujets avec résection frontale afin
d’équilibrer nos groupes et ainsi de mettre davantage en évidence les spécificités de
chacun. La prévalence des épilepsies partielles a fait ’objet de peu d’études. Parmi les
épilepsies partielles, le taux d’épilepsie temporale apparait proche de 75% et celui des
épilepsies extra-temporales, dont frontales, proche de 25% (Daniel & Chandy, 1999 ;
Rougier, Dartigues, Commenges, Claverie, Loiseau & Cohadon, 1992 ; Wass, Rajala,
Hugues & Sharbrough, 1996). Toutefois, ces données sont pour la plupart issues de
services hospitaliers de neurochirurgie. Le taux élevé de patients avec épilepsie temporale
pourrait étre relié a leur meilleur pronostic chirurgical comparativement a celui des patients
avec épilepsie extra-temporale. De ce fait, il est probable que les neurologues réferent
davantage ces sujets aux centres hospitaliers pour une chirurgie. Le déséquilibre des

échantillons de notre étude (65% RT versus 35% RF) reflete possiblement ce phénomene.
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Les répercussions de I’épilepsie et de la chirurgie chez I’enfant sont complexes a
appréhender dans la mesure ou il s’agit d’un cerveau en cours de développement. Les
déficits sont plus marqués lorsque I’apparition de I’épilepsie est précoce. Ce résultat
suggére que I’épilepsie pourrait retarder I’émergence de certaines fonctions et
perturber leur développement ultérieur, méme une fois les crises contr6lées. Ces
observations constituent un argument supplémentaire en faveur d’une période
sensible du développement langagier. Il existerait une fenétre temporelle au-dela de
laquelle le développement de certains processus langagiers semble compromis ou du
moins n’étre pas totalement efficient. Par ailleurs, des profils langagiers distincts
selon la localisation de la résection, frontale (fragilités sur le plan morphosyntaxique
et métaphonologique) ou temporale (fragilités sur le plan lexico-sémantique), ont pu
étre dégagés. Malgré une possible perturbation diffuse des réseaux neuronaux, les
troubles restent circonscrits aux fonctions langagieres sous-tendues par les régions
frontales ou temporales. Les déficits observés refletent ainsi la spécialisation
fonctionnelle des aires cérébrales sous-tendant le langage et les limites de leur
réorganisation dans le contexte de I’épilepsie. Avec cette étude, nous avons démontré
I’enjeu crucial d’une évaluation détaillée des troubles langagiers afin d’affiner la

prise en charge rééducative et scolaire de ces enfants.
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cnapiTre 4. ETUDE 3. REORGANISATION
FONCTIONNELLE DU LANGAGE

ET DECONNEXION HEMISPHERIQUE GAUCHE

1. OBJECTIFS DE L’ETUDE

Les deux premieres études ont porté sur le développement atypique du langage dans le
contexte de 1’épilepsie frontale et temporale. L’intérét de cette troisieme recherche réside
dans 1’é¢tude des capacités de suppléance de I’hémisphere droit pour le langage, dans la
situation extréme de déconnexion de I’hémisphére gauche. Cette intervention
neurochirurgicale de déconnexion hémisphérique (DH) est recommandée chez des sujets
présentant une épilepsie lésionnelle hémisphérique pharmacorésistante. Elle permet de
guérir I’épilepsie dans 60 a 80% des cas selon 1’étiologie (Cross et al., 2006). Le suivi
postopératoire a long terme de ces enfants aprés DH montre que 1’hémisphere droit, apres
DH gauche, peut prendre en charge le langage, méme tardivement au cours de I’enfance et
de I’adolescence (Hertz-Pannier et al., 2002 ; Telfeian et al., 2002). Le langage developpé
par ces sujets est fonctionnel. Toutefois, certaines compétences langagiéres se développent

de fagon optimale et d’autres non (Dennis, 1976 ; Vargha-Khadem, 1997 ; Bulteau, 2008).

L’objectif est d’étudier le profil langagier dans une condition homogéne, a savoir chez des
sujets avec la méme pathologie et opérés d’une DH gauche. Une évaluation détaillée du
langage a ainsi été proposée a des patients opérés de DH gauche pour une Encéphalite de
Rasmussen (ER). Cet examen approfondi du langage en postopératoire permettra de mettre
en évidence les capacités mais aussi les limites de ’hémisphere droit dans la récupération

des habiletés langagiéres aprés une aphasie acquise au cours de 1’enfance. Nous tenterons
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d’identifier des facteurs pronostics de récupération de langage en analysant les relations
entre ces compétences et celles observées en mémoire de travail. Par ailleurs, on
s’intéressera aux retentissements éventuels des troubles langagiers observés sur le
comportement. L’ensemble sera analysé en fonction de facteurs considérés comme
prédictifs (age d’apparition de 1’épilepsie et de 1’hémisphérotomie, durée de 1’épilepsie,

délai postopératoire).

2. SUJETS PARTICIPANTS

Six sujets ont participé a cette recherche. Tous ont présenté une encéphalite de Rasmussen
(ER) avec une atteinte de 1’hémisphére gauche, dominant pour le langage, et ont été opéré
d’une déconnexion hémisphérique (DH) gauche au sein du service de neurochirurgie
pédiatrique de la Fondation Ophtalmologique Rothschild (Paris, France) selon la technique
d’hémisphérotomie développée par le Dr Delalande (Delalande et al., 1992, 2007) (figure
3.4.1.). L’encéphalite de Rasmussen est une encéphalopathie épileptique et inflammatoire
rare et sévere du cortex cérébral, touchant un seul hémisphere et entrainant une épilepsie
partielle pharmacorésistante (figure 3.4.2.). Les crises sont partielles motrices, rebelles,
avec dans 69% des cas une épilepsie partielle continue (Bahi-Buisson, Nabbout, Plouin,
Bulteau, Delalande, Hertz-Pannier, Dulac & Chiron, 2005). L’ER apparait avant 1’age de
10 ans dans 85% des cas, chez des enfants ayant eu un développement normal auparavant.
Elle est responsable d’un déficit progressif neurologique (Hart & Andermann, 2000),
moteur et cognitif (Bulteau, 2008) associé a des troubles phasiques si la maladie survient
sur ’hémisphere gauche. Le traitement chirurgical de I’encéphalite de Rasmussen consiste
en une hémisphérotomie, qui a pour objectif une déconnexion compléte de I’hémisphere
pathologique tout en laissant en place une grande partie de cet hémisphere, afin d’assurer
le méme résultat fonctionnel qu’une hémispherectomie anatomique, tout en réduisant le
risque laissé par 1’espace-mort (Bahi-Buisson et al., 2005 ; Delalande et al., 1992), tel
qu’une hémosidérose cérébrale (Oppenheimer & Griffith, 1966; Rasmussen, 1983) ou un
saignement intra-opératoire important (Cook et al., 2004).
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Figure 3.4.1. : Evolution de I’atrophie hémisphérique

au cours de ’évolution de I’encéphalite de Rasmussen

Les critéres d’inclusion étaient des enfants de langue frangaise, agés de 5 a 16 ans vus a
distance de la déconnexion hémisphérique et ayant récupéré de bonnes compétences
verbales (quotient intellectuel verbal supérieur a 70).

L’ensemble des enfants et des parents a donné son consentement éclairé pour la

participation a cette recherche.

2.1. Variables démographiques

Cette étude porte sur six sujets (6 filles) agés de 7 ans a 14,6 ans (m = 11,7 ans, DS=2,6
ans). Deux sujets sont scolarisés dans des classes ordinaires, trois dans une classe adaptée
au sein d’une école ordinaire et un dans une institution spécialisée. Deux méres font partie
de la catégorie socioprofessionnelle de niveau 1, trois meres de niveau 2 et une de niveau
3.

2.2. Histoire de la maladie

L’age moyen d’apparition des crises est de 4,9 ans (DS=1,6 ans; Min-Max =[2,7 ; 7,3]).
Tous les sujets présentaient des crises partielles et quatre d’entre eux ont présenté une
épilepsie partielle continue et un des crises genéralisees associées. La duréee moyenne de
I’épilepsie active était de 1,2 ans (DS=0,4 ; Min-Max=[0,8 ; 2]) (tableau 3.4.1).

2.3. Données concernant la chirurgie et I’évolution postopératoire
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L’age moyen au moment de la chirurgie est de 6,1 ans (DS=1,9 ans ; Min-Max=[3,4 ;
8,4]). Le délai postopératoire moyen est de 5,6 ans (DS=1,9 ans ; Min-Max=[3; 8,3])
(tableau 3.4.1.). Apres la déconnexion hémispherique, les six sujets sont guéris de leur
épilepsie (Classe | de Engel) et ne prennent plus aucun traitement antiépileptique. Tous les
enfants présentent une hémianopsie latérale homonyme droite et une hémiparésie droite

plus importante au membre supérieur qu’inférieur avec une marche autonome.

Tableau 3.4.1. : Données médicales de chacun des sujets

Sujet Age debut Durée Age Délai Age Classification
épilepsie épilepsie chirurgie postopératoire  évaluation Engel
1, PR 4,1 1,3 54 3 8,4 |
2, ML 4 11 51 3,6 8,7 |
3, IK 2,6 0,8 3,4 8,3 11,7 |
4, 0G 51 11 6,2 6,3 12,5 |
5 LF 6,1 2 8,1 6 14,1 |
6,PRe 7,2 1,2 8,4 6,2 14,6 |
GROUPE 4,8 (1,6) 1,2 (0,4) 6,1 (1,9) 5,6 (1,9) 11,7 (2,6) |

2.4. Données concernant les compétences cognitives associées a I’évolution médicale

Chacun des profils neuropsychologiques et langagiers de ces sujets et leur évolution, en
lien avec I’évolution de la maladie et la chirurgie, sont décrits ci-dessous de fagon
détaillée. Tous les sujets ont présenté une régression du langage parallelement a
I’augmentation de la fréquence des crises et tous ont eu une aphasie plus ou moins

compléte en préopératoire, aggravée par la déconnexion de leur hémisphere gauche.

Sujet 1, PR : PR est née au terme d’une grossesse et d’un accouchement sans particularité,
avec 1’acquisition d’une marche a 10 mois et d’un langage a 2 ans. Elle a toujours été
gauchére (antécédents de gaucherie manuelle chez deux grands-parents). Elle a présenté
ses premiéres crises a 1’adge de 4,1 ans sous forme de crises partielles secondairement
généralisées, initialement d’allure pariétale gauche, s’accompagnant d’une dégradation
motrice (hémiparésie droite), sans répercussion cognitive dans un premier temps. Une
¢évaluation neuropsychologique effectuée a I’age de 4,9 ans mettait effectivement en

¢vidence une préservation du langage expressif, comme réceptif. Seule 1’articulation
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semblait fragile. Le diagnostic d’encéphalite de Rasmussen a été posé. La dégradation
motrice s’est ensuite aggravée avec perte de la propreté et de la station debout, puis assise,
accompagnée d’une perte du langage a 1’age de 5,2 ans. Le langage en préopératoire se
réduisait a quelques mots en spontané avec la possibilité de répéter quelques mots simples
en situation dirigée. PR n’était alors plus scolarisée. Une hémisphérotomie gauche a été
effectuée a 1’age de 5,4 ans permettant un arrét des crises. La chirurgie a été suivie par une
aggravation de son hémiplégie droite associée a son mutisme deja présent en préopératoire.
Deux mois aprées la déconnexion hémisphérique, PR recommencait a produire de courtes
phrases, bien adaptées. Il persistait a ce stade une importante hypospontanéité verbale. A 6
mois postopératoire (agée de 5,9 ans), ses progrés sont objectivés par une évaluation
neuropsychologique. Son profil cognitif est alors dissocié au profit des compétences non-
verbales (WPPSI 111 : QIV=76, QIP=85). L’ensemble des compétences langagicres, certes
en progres, demeuraient déficitaires dans toutes les composantes (stock lexical, acces au
lexique, compréhension, construction syntaxique, articulation). A 18 mois postopératoire
(Agée de 7 ans), on a observé une homogénéisation des compétences cognitives, qui
apparaissaient désormais dans la norme des enfants du méme age (WISC IV : ICV=96,
IRP=90). Si ce n’est les compétences en métaphonologie, I’ensemble des compétences
langagieres se sont normalisées. En 1’absence de crise depuis la chirurgie, le traitement
antiépileptique est arrété. L’évolution favorable depuis la chirurgie a permis la reprise
d’une scolarisation normale.

PR est évaluée dans le cadre de cette étude a 8,4 ans, soit a 3 ans postopératoire.

Sujet 2, ML : ML est une enfant sans antécédent particulier, droitiere, qui a eu des
premieres crises a 1’age de 4 ans. Progressivement, une épilepsie partielle continue s’est
installée, avec I’apparition d’un déficit moteur hémicorporel droit et une régression du
langage. Lors d’une évaluation neuropsychologique effectuée a 4,9 ans, le profil cognitif
apparaissait ainsi hétérogene avec des compeétences non verbales normales faibles et des
compétences verbales trés réduites (WPPSI I11: QIV=58, QIP=82). Le diagnostic
d’encéphalite de Rasmussen a été posé et, malgré le traitement médical bien conduit, 1’état
de ML s’est aggravé et I’intervention de DH a été décidée. En préopératoire, son langage
était réduit a des mots isolés ou parfois a la production d’association de deux mots simples
avec, par ailleurs, une marche conservée. A 1’age de 5,1 ans, une hémisphérotomie est
réalisée et est suivie d’un déficit moteur droit complet ainsi que d’une hémianopsie latérale

homonyme droite. ML n’a pas refait de crise et le traitement antiépileptique a été
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interrompu. A 18 mois postopératoire (agée de 6,7 ans), des troubles langagiers persistaient
(manque du mot, vocabulaire pauvre, difficultés d’élaboration syntaxique et troubles
d’articulation), associés a une dissociation visuo-verbale au profit des compétences non-
verbales normatives (WPPSI 1ll: QIV=66, QIP=94). Depuis la chirurgie, ML est
scolarisée dans une classe ordinaire en maternelle, puis primaire, avec I’accompagnement
d’une AVS a mi-temps.

ML est évaluée dans le cadre de cette étude a 8,7 ans, soit a 3,6 ans postopératoire.

Sujet 3, IK : IK a commencé a faire des crises d’épilepsie a ’age de 2,6 ans. A 3,1 ans, il
y a eu une aggravation avec une épilepsie partielle continue et des crises partielles
secondairement généralisées. Le diagnostic de Rasmussen a été pose. Aprés un
développement psychomoteur initialement normal (marche a 11 mois, premiers mots a 14
mois), un déficit moteur et cognitif s’est installé a partir de 3 ans. A 1’age de 3,3 ans, une
¢valuation neuropsychologique a mis en évidence des compétences d’une enfant d’environ
2 ans. IK s’exprimait par de petites phrases, pas toujours bien intelligibles du fait de
troubles articulatoires. Une hémisphérotomie est réalisée a I’age de 3,4 ans et a été suivie
d’une hémiplégie droite compléte, d’'une hémianopsie latérale homonyme droite ainsi que
d’une réduction du langage (réduit a quelques mots isolés) et des troubles du
comportement. L’évolution a été progressivement satisfaisante avec la ré-acquisition d’une
marche autonome et d’un langage progressivement intelligible. Deux évaluations
neuropsychologiques postopératoires (2 ans et 5 ans postopératoire) ont permis de mettre
en évidence des compétences cognitives homogenes et en progres, déficitaires a 1’age de 5
ans 4 mois (WPPSI R : QIV=48, QIP=53), et limites a 1’age de 8,8 ans (WISC IV : ICV=
69, IRP=67). Sur le plan langagier, malgreé les progres, des troubles langagiers persistaient
lors de cette derniere évaluation (pauvreté du vocabulaire, manque du mot, difficultés de
compréhension syntaxique, troubles articulatoires). IK a été scolarisée en CLIS puis en
UPI (désormais ULIS) depuis la chirurgie.

IK est évaluée dans le cadre de cette étude a 11,7 ans, soit a 8,3 ans postopératoire.

Sujet 4, OG: OG, initialement droitiere, a eu un développement psychomoteur,
notamment sur le plan langagier, strictement normal avant les premiéres crises. Celles-ci,
de type partielles, sont apparues a I’age de 5,1 ans et sont devenues subintrantes a 5,5 ans.
Le diagnostic d’encéphalite de Rasmussen a été pos¢. L’aggravation s’est poursuivie avec

plusieurs états de mal épileptiques séveres la conduisant en réanimation. Parallélement, un
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déficit moteur est apparu (hémiparésie droite), ainsi que des troubles du langage
(essentiellement un manque du mot et une dysarthrie). Une évaluation neuropsychologique
effectuée a I’age de 6,1 ans mettait en évidence un retentissement cognitif modéré avec un
profil cognitif homogene dans la norme faible (WISC Il : QIV=70, QIP=78). Une
hémisphérotomie effectuée a 1’age de 6,2 ans a permis I’arrét des crises et a été suivie
d’une aphasie et d’une hémiplégie droite, non présentes en préopératoire. Un trouble de la
circulation du LCR a nécessité la mise en place d’une dérivation ventriculo-péritonéale a
7,1 ans. La situation de handicap (liée a la maladie, I’opération et 1’évolution de son frére
jumeau) fut trés mal vécue par OG, qui a peu progressé et n’est pas rentrée dans les
apprentissages scolaires. Il existait en effet une image de soi fragilisée, s’accompagnant
d’une labilit¢é de I’humeur, avec un sentiment de tristesse et d’impuissance. OG a été
scolarisée au sein d’un Institut d’Education Motrice & partir de 1’age de 6,6 ans. A 3 ans
postopératoire (agée de 9,1 ans), I’évaluation neuropsychologique montrait des difficultés
massives persistantes sur le plan langagier (troubles articulatoires, manque du mot,
hypospontanéité verbale, troubles syntaxiques, faible conscience phonologique), avec une
dissociation visuo-verbale importante au détriment des fonctions verbales (WISC 1II :
QIV=46, QIP=73).

OG est évaluée dans le cadre de cette étude a 12,5 ans, soit a 6,3 ans postopératoire.

Sujet 5, LF : LF, initialement droitiére, ne présentait pas d’antécédent particulier. Les
crises sont apparues a 1’dge de 6,1 ans, sous forme de crises hémicorporelles droites.
Parallelement, s’est installé un déficit moteur a droite, conduisant LF a devenir gauchere.
Le diagnostic d’encéphalite de Rasmussen a été posé. A partir de 7,6 mois, les crises
partielles sont devenues pluriquotidiennes et se sont accompagnées d’une aggravation
motrice (hémiparésie droite, puis perte de la marche) et cognitive (grand ralentissement
psychique, manque du mot, pauvreté du vocabulaire, difficultés articulatoires, troubles de
la compréhension syntaxique). Elle était alors déscolarisée du fait de son épilepsie. Une
hémisphérotomie a été réalisée a 1’age de 8,1 ans, suivie d’une aggravation du déficit
moteur et langagier (perte totale du langage). Des troubles de la circulation du LCR ont
conduit a mettre un drain sous-duro-péritonéal puis, en raison de la persistance de
céphalées, une dérivation ventriculo-péritonéale. LF n’a plus refait de crises depuis son
intervention et n’a plus eu de traitement antiépileptique. A 6 mois postopératoire, LF
présentait un tableau d’aphasie globale prédominant sur le versant expressif (langage

spontané se limitant a quelques mots isolés) avec une compréhension lexicale et syntaxique
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touchée mais de meilleure qualité. A 18 mois postopératoire (agée de 9,8 mois), son profil
intellectuel était hétérogene au profit des compétences non-verbales et, dans 1I’ensemble,
déficitaire (WISC I11: QIV=52, QIP=62). Des troubles langagiers severes persistaient
(agrammatisme, manque du mot, troubles de I’articulation, difficultés de compréhension
syntaxique). A 4 ans postopératoire (agée de 12,9 ans), le profil cognitif restait assez stable
(WISC IV : ICV=57, IRP=67), accompagné de troubles langagiers syntaxiques et
phonologiques. LF a été scolarisée en CLIS puis en UPI (désormais ULIS) depuis la
chirurgie.

LF est évaluée dans le cadre de cette étude a 14,1 ans, soit a 6 ans postopératoire.

Sujet 6, PRe : PRe est née au terme d’une grossesse normale. Elle a acquis la marche vers
1 an et le langage vers 2 ans. Initialement, PRe était droitiére. Les premieres crises
d’épilepsie, généralisées et partielles, sont apparues a 1’age de 7,2 ans, et sont devenues
quotidiennes a 7,4 ans (3 a 20 par jour), résistantes aux traitements. Le diagnostic
d’encéphalite de Rasmussen a été posé. Un déficit moteur de 1’hémicorps droit s’est
installé progressivement. PRe était alors scolarisée en CE1, avec de trés bons résultats. Elle
a développé une épilepsie partielle continue a 8,3 ans et a, de ce fait, été déscolarisee. A cet
age, des troubles langagiers sont €galement apparus, accompagnés d’une hypospontanéité
importante. Une évaluation neuropsychologique a objectivé des troubles de la
compréhension syntaxique, un manque du mot, une dysarthrie avec des compétences
intellectuelles verbales limites (WISC 111 : QIV=72). Une hémisphérotomie a été effectuée
a I’age de 8,4 ans, compliquée d’un trouble de la circulation du LCR, ayant nécessité¢ un
drain sous-duro-péritonéal puis une dérivation ventriculo-péritonéale. La chirurgie a
permis un arrét des crises, et donc du traitement antiépileptique, mais a été suivie d’une
réduction de I’expression orale a quelques mots. Huit mois plus tard, PRe se montrait
capable de s’exprimer avec des phrases simples ou des mots isoles. Le profil
neuropsychologique etait dissocié au profit des compétences non-verbales a 1 an
postopératoire (agée de 9,1 ans) (WISC IIl: QIV=67, QIP=84) comme a 2 ans
postopératoire (agée de 10,2 ans) malgré les progrés notables (WISC IV : QIV=83,
QIP=105). Il persistait alors sur le plan langagier des troubles de la compréhension et de la
parole, ainsi qu'un manque du mot. Depuis la chirurgie, PRe a été orientée en CLIS au
primaire puis en classe d’UPI (désormais ULIS) au collége.

PRe est évaluée dans le cadre de cette étude a 14,6 ans, soit a 6,2 ans postopératoire.
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3. METHODOLOGIE

La méthodologie décrite dans le chapitre 1 a été utilisée pour une évaluation unique de ces
six sujets apres déconnexion hémisphériqgue (DH) gauche. Ainsi, une évaluation du
fonctionnement intellectuel, langagier et comportemental, au sein d’un bilan
neuropsychologique complet, a été effectuée dans le cadre du suivi a long terme des sujets
opérés de DH. Cette évaluation a été conduite 5,6 ans en moyenne apres la chirurgie, soit

un délai postopératoire relativement long.

4. METHODES D’ANALYSE

Cette étude a été basée dans un premier temps sur un examen descriptif de I’évolution des
performances individuelles intellectuelles, langagiéres et comportementales. Dans un
second temps, le test z ou test de typicalité a été utilisé pour comparer les moyennes
observées a la norme et déterminer si les performances observées différaient
significativement de la norme.

Compte-tenu du petit nombre de sujets, des tests non-paramétriques ont été appliqués. Le
test de Wilcoxon pour échantillons appariés a été utilisé pour comparer les performances
entre elles et mettre en évidence les points forts et les points faibles de chaque domaine
évalué. Des corrélations non paramétriques (Rho de Spearman) ont été effectuées pour
examiner le lien potentiel entre les différents domaines.

L’application de tests statistiques a un petit échantillon est critiquable. La puissance
statistique d’une étude dépend du nombre de sujets mais €galement de la taille de I’effet
(ou des differences) a mettre en évidence. Ainsi, notre effectif faible était suffisant pour
mettre en évidence des effets (ou différences) conséquents. En revanche, il est possible que
I’on n’ait pas mis en évidence de petits effets (ou différences) au vu du manque de

puissance de notre étude de groupe.

5. RESULTATS
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5.1. Evolution individuelle du profil intellectuel avant et aprés déconnexion

héemisphérique gauche

Pour chaque sujet au développement psychomoteur et cognitif initial sans particularité
avant D’apparition des premiéres crises, on observe des répercussions massives de
I’encéphalite de Rasmussen sur le fonctionnement neuropsychologique. En préopératoire —
lorsque le bilan a été possible — (0,1 a 0,4 ans avant la DH) et au premier bilan
postopératoire (0,5a 2,9 ans apres la DH) qui suit la déconnexion hémisphérique, les
quotients intellectuels ou indices observés aux échelles de Weschler (WISC 11l ou 1V)
apparaissent tous en deca de la moyenne attendue pour leur age (figure 3.4.3.). Plus
spécifiqguement, les quotients verbaux des six sujets apparaissent déficitaires (soit
inférieurs a 70), reflétant ainsi I’atteinte langagiere due a 1’épilepsie partielle et I’atrophie
corticale de I’hémisphere gauche, puis a la déconnexion de celui-ci. L’ER ne se répercute
pas uniquement sur les fonctions verbales puisqu’on constate une atteinte cognitive plus
généralisée notamment des quotients non-verbaux chez la moitié des sujets, évaluant des
fonctions visuoconstructives notamment, qui, elles-mémes, impliquent 1’hémisphere droit.
Ces quotients se situent dans une zone limite (compris dans I’intervalle [70 ; 80]) chez un
sujet et sont déficitaires chez deux sujets. Cette atteinte est toutefois bien moins massive
que sur le plan verbal, ce qui se traduit ainsi par une dissociation visuo-verbale au profit
des compétences non-verbales a la premiére évaluation postopératoire pour tous les sujets.

Cette dissociation est significative (soit supérieure a 15) pour trois d’entre eux.

Sujet1. PR Sujet2. ML
Agéede 5,4 ans A laDH agéedeSlansalaDH
120 120
100 _— 100
/ /
80 -~ — | 80 —  —
60 60 +—¢—
40 40
prée  postl post2 post3 pré postl post2 post3
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Sujet 3. IK Sujet4. OG
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100 100
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Figure 3.4.3. : Evolution du profil cognitif de chaque sujet avec DH gauche
(QIV ou ICV et QIP ou IRP, obtenus a la WPPSI-I11, WISC-111 ou WISC-1V)

La seconde évaluation postopératoire - lorsque celle-ci a été faite - (délai Min-Max =1,6 a
5,5 ans) et a fortiori la troisieme réalisée pour cette étude (délai Min-Max = 3 a 8,3 ans)
mettent en évidence une progression du quotient verbal chez tous les sujets parallelement a
une stagnation (3 sujets sur 6) voire une régression du quotient non-verbal (2 sujets sur 6).
Seul un sujet (IK) a un quotient non-verbal qui progresse dans les années qui suivent la
déconnexion hémisphérique. Comparé & [1’évaluation effectuée la plus déficitaire
(préopératoire ou postopératoire 1), le gain moyen du QIV est de 32,17 points (DS = 6,88,
Min-Max = [24 ; 33]) et la perte moyenne du QIP est de -0,17 points (DS = 16,99, Min-
Max = [-17 ; 31]) en postopératoire.

5.2. Fonctionnement intellectuel apres déconnexion hémisphérique gauche

Aprés un délai postopératoire moyen de 5,6 ans (DS=1,9 ans; Min-Max= 3 a 8,3 ans), les
sujets présentent dans I’ensemble une dissociation intellectuelle (figure 3.4.4.). Cette

hétérogénité est présente au profit des compétences verbales. L’Indice de Compréhension
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Verbale moyen (m=90 ; DS=16 ; Min-Max=[72 ; 110]), obtenu a la WISC IV, est ainsi
dans la norme et significativement supérieur aux trois autres indices: IRP (Z=2,02;
p=,043), IMT (Z=2,20 ; p=,028) et IVT (Z=2,20 ; p=,028). Ces trois derniers indices sont
compris dans une zone limite ([70; 80]) a déficitaire (<70) : Indice de Raisonnement
Perceptif (m=73; DS=8,83; Min-Max=[65; 84]), Indice de Mémoire de Travail
(m=63,83 ; DS=10,03 ; Min-Max=[50 ;79]) et Indice de Vitesse de Traitement (m=65,33 ;
DS=9,42 ; Min-Max=[50 ; 76]). Quatre sujets présentent cette dissociation visuoverbale,

les deux autres, IK et OG, ont un profil intellectuel homogeéne.

100
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Figure 3.4.4. : Profil cognitif moyen des 6 sujets aprés DH gauche

Chez les sujets de notre étude, on ne retrouve pas de corrélations entre les variables
médicales (dge d’apparition et durée de 1’épilepsie, age a la chirurgie) et les indices a la

WISC IV (tous les ps >,05) (annexe 3).

5.3. Profil langagier aprés déconnexion hémisphérique gauche

NB : A nouveau, les performances a I’EDP 4-8 obtenues par les six sujets sont maximales,
mettant en évidence la préservation, aprés hémisphérotomie gauche, des processus
élémentaires de discrimination phonologique, permettant au sujet de déterminer si deux
mots sont identiques ou non. De ce fait, ces scores ne présentent pas la variabilité

nécessaire a une analyse statistique.
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5.3.1. Ecart a la norme des performances langagieres

Comparativement a la norme, I’ensemble des performances observées aux épreuves de
langage des sujets avec déconnexion de I’HG sont plus faibles, i.e. z-score inférieur a 0.
Un examen détaillé met en évidence que certaines performances sont dans la norme faible
et d’autres limites ou inférieures au seuil pathologique, i.e. z-score inférieur a -1,65 (figure
3.4.5.). Ainsi, les tests de typicalité indiquent que les scores & Compréhension Orale ne
difféerent pas en moyenne de la norme (m=-0,69; DS=0,49; ns). Ceux obtenus au
Jugement lexical (m=-1,44 ; DS=1,13 ; ns), a Lexique Production (m=-1,08 ; DS=1,98 ; ns)
et en Fluence Verbale phonologique (m=-1,63 ; DS=0,6 ; ns) apparaissent dans une norme
faible, voire limites, mais ne different pas de facon significative de la norme. En revanche,
les scores a Jugement Grammatical (m=-2,37 ; DS=0,87, p=,009), Répétition de Mots (m=-
4,09 ; DS=4,63 ; p<,001), Production d’Enoncés (m=-2,22 ; DS=1,98 ; p=,013), Fluence
Verbale sémantique (m=-1,72; DS=0,59; p=,043) et Métaphonologie (m=-3,65;
DS=5,17 ; p=,001) sont tous pathologiques et different tous de la norme de fagon
significative.

s co JL IG RepM LexP ProdE FVp F¥s MTFH

-1
1.5 A seml
, -

pathologique
-2 \/

2,5

Z-SCOYes

-3
-3,5
-4
-4,5
CO : Compréhension Orale, JL : Jugement Lexical, JG : Jugement Grammatical, RepM :
Répétition de Mots, LexP : Lexique en Production, ProdE : Production d’Enoncé, FVp :
Fluence Verbale phonologique, FVs : Fluence Verbale sémantique, MTPH :

métaphonologie.

Figure 3.4.5. : Profil langagier moyen des 6 sujets aprés DH gauche
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Par ailleurs, un examen des performances individuelles montre des scores pathologiques et
chez plus de la moitié des sujets aux épreuves de Jugement Grammatical, Répétition de

Mots et Production d’Enoncés (figure 3.4.6.).
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Figure 3.4.6. : Nombre de sujets ayant des performances déficitaires aux épreuves de langage

On ne retrouve pas, chez les sujets de notre étude, de corrélations significatives entre les
performances langagiéres et les variables médicales (dge d’apparition et durée de

I’épilepsie, age a la chirurgie) (tous les ps >,05) (annexe 3).

5.3.2. Profil langagier aprés réorganisation du langage sur I’hémisphére droit

Les six sujets ont un profil langagier atypique, comprenant des points forts et des points
faibles. En effet, les capacités générales de compréhension orale et, dans une moindre
mesure, les compétences lexicales, a savoir richesse du stock lexical et I’acces a ce stock
par une entrée visuelle, apparaissent relativement préservées aprés déconnexion
hémisphérique gauche. A l’inverse, les compétences phonologiques (répétition de mots,
métaphonologie et acces au lexique a partir d’un son) et la fluence verbale sémantique
apparaissent déficitaires. Les sujets réussissent effectivement mieux et, ce, de fagon
significative les épreuves de Compréhension Orale (CO) que I’épreuve de FV
phonologique (Z=2,20 ; p=,028) et FV sémantique (Z=2,20 ; p=,028). Les compétences
syntaxiques en réception (JG), comme en production (ProdE) sont également faibles, mais

seules celles obtenues a JG différent significativement de CO (z=2,20 ; p=,028).
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Par ailleurs, les performances aux épreuves lexicales et syntaxiques ainsi qu’en répétition
de mots différent significativement du z-ICV au profit des compétences de raisonnement
verbal (JL: Z=1,99 ; p=,046) (FV sémantique : Z=1,99 ; p=,046) (JG : Z=2,20 ; p=,028)
(ProdE=2,20 ; p=,028) (RepM : Z=2,20; p=,048). Il est donc possible de retrouver des
déficits spécifiques du langage malgré un niveau de raisonnement verbal relativement

préserve.

5.3.3. Relations entre la mémoire de travail et les performances langagieres

Dans I’ensemble, 1’Indice de Mémoire de Travail (m=63,83 ; DS=10,03) apparait faible.
Les difficultés sont présentes en mémoire a court terme et en mémoire de travail comme le
démontrent les z-scores moyens a I’empan endroit de chiffres (m=-1,17 ; DS=0,74 ; Min-
Max=[-2,39 ; -0,55]) et a ’empan envers (m=-1,06 ; DS=0,51 ; Min-Max=[-1,95 ; -0,57]).
Il existe une corrélation positive et forte, et ce de fagon significative, entre I’Indice de
Mémoire de Travail et les performances aux épreuves de Répétition de Mots (rho=,84 ;
p=,036), Production d’Enoncés (rho=,90 ; p=,015) et Métaphonologie (rho=,84 ; p=,036).
Ainsi, plus les capacités en mémoire de travail sont élevées, a savoir la capacité a retenir
une information verbale tout en la traitant parallelement, meilleures sont les compétences
observées en phonologie (répétition de mots de complexité croissante et conscience
phonologique) et production syntaxique. Chez les six sujets, les corrélations entre 1I’Indice
de Mémoire de Travail et les autres performances langagiéres, sont certes positives et
fortes (annexe 3), mais pas de facon significative (tous les autres ps >,05). Seule la

corrélation entre I’IMT et les performances en FV phonologique apparait quasi-nulle.

5.3.4. Temps de traitement de I’information verbale

Les temps observés aux trois épreuves chronométrées de la BILO sont Iégerement plus
longs que ceux attendus mais ne different pas de la norme: Compréhension Orale
(m=0,51; DS=0,89; ns), Jugement Lexical (m=0,58; DS=0,76; ns) et Jugement
Grammatical (m=0,99 ; DS=0,92 ; ns).

Les temps observés aux epreuves de langage différent significativement du z-IVT (CO:
Z=2,20; p=,028) (JL: Z=2,20; p=,028) (JG : Z=2,20 ; p=,028). Alors qu’on observe un
net ralentissement du traitement de 1’information visuelle, la vitesse de traitement de

I’information verbale n’apparait pas altérée aprés ce délai postopératoire chez les sujets
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avec déconnexion hémisphérique. En effet, seuls deux sujets obtiennent des temps
supérieurs a la norme, I'un a 1’épreuve de Compréhension Orale, 1’autre a 1’épreuve de

Jugement Grammatical.

5.4. Comportement aprés déconnexion hémisphérique gauche

Comparativement a la norme, 1’ensemble des notes obtenues au questionnaire
d’Achenbach chez les 6 sujets sont inférieures au seuil pathologique (Notes T<65) et ne

different pas significativement de la norme (tous les ps >,05) (figure 3.4.7.).

Concernant le lien avec les variables médicales, seule la corrélation entre les notes
obtenues a I’échelle Retrait et la durée de I’épilepsie apparait significative (rho=,82 ;
p=,044). Plus la durée de I’épilepsie est longue, plus on observe un comportement de
retrait. Toutes les corrélations des autres notes avec les variables médicales ne sont pas

significatives (tous les autres ps >,05) (annexe 3).
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Pl Som: Plaintes somatiques, Anx/dep: Anxiété/dépression, Pb soc:
Problémes sociaux, Tr pens: Troubles de la pensée, Pb att: Problémes
attentionnels, Cpt del : Comportement délinquant, Cpt agr : Comportement
agressif, Pb int : Problémes internalisés, Pb ext : Problemes externalisés

Figure 3.4.7. : Profil comportemental moyen des 6 sujets aprés DH gauche

Le comportement apparait chez chacun des six sujets dans la norme a toutes les échelles,

hormis pour le sujet n°5 (68 a 1’échelle Retrait, 69 a 1’échelle Problémes sociaux).
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Toutefois, le profil comportemental observé se révele hétérogene. En effet, les notes aux
échelles Problémes sociaux (m=58,83 ; DS=7,05; Min-Max=[50 ; 69]) et Trouble de la
pensée (M=57,33 ; DS=4,18 ; [50 ; 63]) apparaissent plus élevées que les autres, et ce, de
facon significative, entre Problemes sociaux et Troubles internalisés (Z=2,03 ; p=,043),
Troubles externalisés (Z=1,99 ; p=,046), Total (Z=1,99 ; p=,046) ainsi qu’entre Trouble de
la pensée et Comportement agressif (z=2,02 ; p,043), Troubles internalisés (Z=2,02 ;
p=,043), Troubles externalisés (Z=2,20 ; p=,028), Total (Z=1,99 ; p=,046). A I’inverse, la
note obtenue a Problémes externes (m=46,17 ; DS=9,43; Min-Max=[33; 58]), qui
regroupe, outre celui de Comportement agressif, également ceux de Problemes
attentionnels et Comportement délinquant, apparait relativement faible. Elle se révele
significativement plus faible que celles obtenues aux deux échelles décrites ci-dessus ainsi
qu’a Plaintes somatiques (Z=1,99 ; p=,046), Comportement délinquant (Z=2,20 ; p=,028),
Total (Z=2,02 ; p=,043).

Au total, les 6 sujets présentent des comportements moins adaptés aux échelles Problemes

sociaux et Trouble de la pensée, sans étre toutefois pathologiques.

Les corrélations non paramétriques des scores a I’Achenbach avec les performances aux
épreuves de langage apparaissent dans 1’ensemble négatives : plus les performances
langagiéres sont élevées, c’est-a-dire mieux le sujet comprend et s’exprime, moins on
observe de comportements inadaptés (annexe 3). Ces corrélations sont significatives d’une
part entre Jugement Grammatical (JG) et Comportement délinquant (rho=-,97 ; p=,001),
JG et Troubles externes (rho=-,89; p=,019), et d’autre part entre Fluence Verbale
sémantique (FVs) et Comportement délinquant (rho=-0,97 ; p=,001), FVs et
Comportement agressif (rho=-,84 ; p=,034), FVs et Troubles externes (rho=-94 ; p=,005).

6. SYNTHESE DES RESULTATS

La question centrale de cette étude était la suivante: dans quelle mesure 1’hémisphére droit
peut étre le support du développement du langage ? L’encéphalite de Rasmussen et
I’hémisphérotomie gauche fournit un modéle exceptionnel pour mettre en évidence les

capacités de réorganisation fonctionnelle du langage sur I’hémisphére droit. L’examen
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approfondi des compétences langagiéres de six sujets agés de 8,4 a 14,6 ans, au
développement initial normal et ayant eu une déconnexion de leur hémisphére dominant, a

permis de donner des éléments de réponse.

Dans un premier temps, cette étude a permis de mettre en évidence 1’impact négatif de
I’encéphalite de Rasmussen sur I’ensemble du développement neurocognitif. Lors des
premiers stades de la maladie, non seulement les compétences verbales a la WISC IV
apparaissent déficitaires mais également les compétences de raisonnement non-verbal,
notamment des fonctions visuo-constructives pourtant sous-tendues par I’hémisphére droit.
L’atteinte apparait ainsi plus globale que ce a quoi nous pouvions nous attendre lors d’une

lésion unilatérale gauche, reflétant la vulnérabilité du cerveau de I’enfant.

Parall¢lement a cette atteinte intellectuelle, 1’épilepsie sévere et I’atrophie de I’hémispheére
gauche, puis la déconnexion de I’hémisphere touché, ont entrainé, progressivement chez
tous les sujets, des troubles massifs touchant 1’ensemble des processus lexicaux,
syntaxiques et phonologiques, se traduisant par une aphasie totale ou subtotale chez les six
sujets. Ces répercussions massives de I’encéphalite de Rasmussen sur les compétences
langagieres reflétent la spécialisation hémisphérique initialement gauche pour le langage

chez ces sujets agés de 2,6 a 7,2 ans lors de I’apparition des premicres crises.

Apreés un delai postopératoire relativement long, de 3 a 8,3 ans, nous avons observé de tres
nets progres des compétences en raisonnement verbal évaluées a la WISC IV. L’Indice de
Compréhension Verbale, déficitaire chez tous les sujets en préopératoire, s’est normalisé
apres un certain délai postopératoire. Cing sujets sur six ont repris une scolarité au sein
d’une école ordinaire depuis la chirurgie, avec des capacités d’apprentissage satisfaisantes
et une lecture acquise. Cette évolution est le reflet de la plasticité cognitive chez les sujets
apres déconnexion hémisphérique. L’hémisphérotomie a été réalisée aprés 1’age de 5 ans
chez cing des six sujets. La normalisation de I’ICV aprés un délai postopératoire
relativement long met en évidence les phénomenes de reorganisation interhémisphérique et
la prise en charge des fonctions verbales par I’hémisphere droit. Cette réorganisation
fonctionnelle a un co(t et se fait au détriment des fonctions non-verbales initialement sous-
tendues par I’hémisphére droit. En effet, les progrés considérables de I'ICV
s’accompagnent parallelement d’une diminution ou d’une absence de progression de
I’Indice de Raisonnement Perceptif, conduisant a une dissociation visuoverbale chez quatre

des sujets. Le langage est ainsi pris en charge aux dépens du développement des fonctions
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visuospatiales. On observe également des répercussions sur la mémoire de travail verbale
et la vitesse de traitement des informations visuelles. Toutes deux apparaissent déficitaires
a la WISC 1V chez ces sujets aux compétences verbales normatives. Ce pattern fonctionnel
refléte I’effet crowding et est en faveur d’une prééminence du langage sur les autres

fonctions cognitives.

L’extraordinnaire capacité de suppléance de 1’hémispheére droit présente néanmoins ses
limites puisque I’ensemble de nos résultats illustre des difficultés persistantes malgré un
langage fonctionnel pour tous. En effet, les stratégies globales de compréhension orale
d’énoncés, sont préservées. Les processus lexicaux, a savoir la richesse des connaissances
lexico-sémantiques et 1’acces a celles-ci a partir d’une entrée visuelle en dénomination,
apparaissent pour leur part fragilisés, méme si normatifs. Cette observation va dans le sens
d’une possible équipotentialité des deux hémisphéres pour certaines compétences
langagieres. En revanche, d’autres compétences sont nettement compromises, méme apres
un délai postopératoire relativement long. Les fluences verbales, la métaphonologie, la
répétition de mots et les processus syntaxiques apparaissent effectivement déficitaires
malgré un bon niveau de raisonnement verbal, reflétant ainsi la supériorité de 1’hémisphére
gauche pour ces compétences qui ne se développent pas de facon aussi satisfaisante dans
I’hémisphére droit. La persistance de troubles langagiers étaye également I’hypothése de
période critique ou sensible. En effet, ces sujets ont tous présenté un dysfonctionnement
langagier majeur pendant la période théorique d’acquisition du langage, perturbant de
facon durable son développement ultérieur. Certains sous-systemes, la syntaxe et la
phonologie, apparaissent plus fragiles et plus complexes a recouvrir tardivement que les

processus lexicaux.

L’adaptation sociale de ces sujets avec déconnexion hémisphérique est satisfaisante et on
ne retrouve pas de troubles du comportement au questionnaire d’Achenbach. On observe
tout de méme une fragilité a deux échelles : Troubles de la pensée et Problemes sociaux.
Les parents rapportent notamment «ne peut s’empécher d’avoir certaines pensées,
certaines obsessions », qui pourrait refléter un déficit en flexibilité mentale, observable sur
le versant comportemental au questionnaire d’Achenbach. La qualit¢ de 1’adaptation
sociale des sujets n’a pu étre reliée aux différentes variables médicales, si ce n’est la note a
I’échelle Retrait a la durée de I’épilepsie. Par ailleurs, les compétences langagieres
apparaissent reliées au comportement : plus elles sont efficientes, plus celui-ci est adapté.

Les corrélations étaient significatives aux échelles impliquant la relation a 1’autre, a savoir
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Comportement agressif, Comportement délinquant et Troubles externalisés. Ainsi, plus la
capacité du sujet a s’exprimer et a comprendre était de bonne qualité, plus il montrait de

capacités d’adaptation dans ses interactions sociales.

Cette étude porte sur un petit échantillon et aurait gagné en solidité si elle avait compris un
plus grand nombre de sujets. Toutefois, leur sélection a été établie a partir de criteres stricts
(ER sur un hémisphére dominant, chez des sujets au développement langagier initial
normal et ayant des compétences postopératoires en raisonnement verbal dans la norme),
ce qui nous a permis d’affiner au mieux nos résultats et conclusions. L’interprétation des
corrélations observées (test le plus critiquable sur un petit échantillon) est a nuancer. Les
corrélations mises en évidence vont toutefois dans le méme sens que celles observées dans

les deux études précédentes.

L’étude de ces six patients avec déconnexion de leur hémisphére dominant contribue
a une meilleure compréhension de la spécialisation hémisphérique précoce et des
immenses possibilités de plasticité neurocognitive au cours du développement. Ces
résultats sont en faveur de I’hypothése d’une réorganisation fonctionnelle au sein
d’un réseau préexistant de langage. Ainsi, I’hémisphére droit isolé, qui n’était pas
initialement dévolu a cette fonction, peut prendre le relais et étre le support du
développement du langage. Les résultats de cette étude ont permis de mettre en
évidence les limites de la plasticité fonctionnelle, & savoir un effet crowding
(limitations des fonctions visuospatiales, de la mémoire de travail et de la vitesse de
traitement) et la persistance de déficits langagiers. Les compétences phonologiques et
syntaxiques ne se développent pas de facon optimale dans I’hémisphere droit alors
gue les processus lexicaux apparaissent préserves, reflétant la probable implication

initiale des deux hémispheéres pour les processus lexico-sémantiques.
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chapiTre 5. DISCUSSION

ET CONCLUSION GENERALES

Nous nous sommes intéressés au développement atypique du langage dans le contexte de
la chirurgie de 1’épilepsie de 1’enfant et aux liens qui unissent les compétences langagiéres
avec ’efficience intellectuelle ainsi qu’avec 1’adaptation comportementale et sociale. Les
objectifsde ce travail étaient: (1) de dégager les répercussions de 1’épilepsie
pharmacoreésistante sur le développement sociocognitif, (2) de spécifier les profils
langagiers selon le coté de 1’épilepsie ou la localisation de la résection, (3) de mettre en
évidence les capacités de réorganisation fonctionnelle et ses limites apres la chirurgie de
I’épilepsie. A cet escient, nous avons réalisé trois études avec une méme méthodologie,
comprenant une évaluation exhaustive des processus langagiers ainsi qu’un examen de
I’efficience intellectuelle et du comportement. La premicre étude, réalisée aupres de 20
enfants ages de 5 a 16 ans présentant une épilepsie pharmacorésistante gauche ou droite
(frontale ou temporale), comprenait deux volets. Une premiere évaluation préopératoire a
permis de rendre compte des répercussions de 1’épilepsie active sur le développement
sociocognitif en particulier lorsque le dysfonctionnement avait lieu lors de la période
critique du développement du langage. Par ailleurs, I’évaluation a 4 mois postopératoire de
ces mémes enfants avait pour objectif de mettre en évidence 1’éventuel impact de la
chirurgie sur leur fonctionnement sociocognitif. Dans [I’ensemble, 1’évolution
sociocognitive était certes favorable, reflétant la plasticité cerébrale du cerveau du jeune
enfant, mais nos résultats ont montré des facteurs de risque pour le langage en
postopératoire tels qu’une limitation intellectuelle en préopératoire et la présence d’une
sclérose hippocampique. Une seconde étude a constitué un focus sur les compétences

langagieres de 34 enfants, agés de 6 a 16 ans, ayant eu une résection frontale ou temporale
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gauche et présentant une efficience intellectuelle dans la norme. Les profils langagiers
observés différaient selon la localisation de la résection, ce qui constitue un argument en
faveur d’une spécialisation fonctionnelle des aires du langage et des limites de leur
réorganisation fonctionnelle dans le contexte de I’épilepsie. Enfin, afin de mettre en
évidence les capacités de suppléance de 1’hémisphére droit pour le langage dans une
situation extréme, nous avons proposé apres un long délai postopératoire une évaluation a
6 enfants agés de 8 a 14 ans ayant eu une déconnexion de leur hémisphére dominant pour
le langage et ayant des compétences verbales dans la norme. Nous avons rapporté des
déficits spécifiqgues morphosyntaxiques et phonologiques apres déconnexion de
I’hémisphére gauche, démontrant 1’implication spécifique de celui-ci dans le

fonctionnement efficient de ces processus langagiers.

1. VULNERABILITE DU CERVEAU IMMATURE ET FACTEURS DE RISQUES

Les résultats de nos études illustrent I’impact délétere de 1’épilepsie sur le fonctionnement
sociocognitif de I’enfant classiquement décrit dans la littérature (Bulteau et al, 2000 ;
Hermann et al., 2002 ; Jambaqué et al., 2007 ; Nolan et al., 2003 ; Smith, Elliott & Lach,
2002 ; Vendrame et al., 2009 ; Williams, 2003). Une grande majorité des recherches, a
I’instar de nos deux derniéres études, ont exclu les enfants déficitaires dans le but
d’analyser spécifiquement une fonction cognitive sur un groupe homogene de sujets ayant
un quotient intellectuel dans la norme (Culhane-Shelburne et al., 2002 ; Gleissner et al.,
2003 ; Hernandez et al., 2003 ; Jambaqué et al., 2007 ; Lassonde et al., 2000 ; Saltzman-
Benaiah, Scott & Smith, 2003). A I’inverse, dans notre premiere étude, nous avons évalué
tous les enfants présentant une épilepsie gauche ou droite (frontale ou temporale), agés de
5 a 16 ans, adressés a la Fondation Rothschild pour une chirurgie focale au cours de notre
travail de thése. Ainsi, méme si I’échantillon reste relativement réduit, il refléte la réalité
clinique et permet de décrire I’impact de [’épilepsie pharmacorésistante sur le
fonctionnement cognitif. Nous avons montré que 1’épilepsie gauche ou droite (frontale ou
temporale) s’associe a une atteinte du rendement intellectuel. Ainsi, 60% des sujets de
notre étude ont un Indice de Compréhension Verbale (ICV) inférieur a 100 et 30% ont un
ICV déficitaire. Ce résultat concorde avec les études précédentes qui rapportent une
fréquence ¢élevée de retard mental chez I’enfant épileptique (Farwell, Dodrill & Batzel,

1985 ; Ross, Peckman, West & Bulter, 1980 ; Sherman, Brooks, Fay-McClymont &

210



Partie 3. Chapitre 5. Discussion et conclusion générales

Macallister, 2012 ; Smith, Elliott & Lach, 2004). Par ailleurs, I’encéphalite de Rasmussen
(ER), qui associe épilepsie sévéere et atrophie d’un hémisphére, s’est traduit, chez les 6
sujets évalués dans notre troisieme étude, par une altération massive de 1’ensemble du
fonctionnement intellectuel lors des premiers stades de la maladie, avec certes des deficits
verbaux, comme attendu lors d’une atteinte hémisphérique gauche, mais également non
verbaux. La baisse du rendement intellectuel dans 1’épilepsie focale, comme I’atteinte
cognitive diffuse dans I’ER, illustrent clairement la grande vulnérabilité du cerveau du
jeune enfant.

Outre les répercussions sur I’efficience intellectuelle, notre premiére étude a permis de
mettre en évidence les effets de ’épilepsie pharmacorésistante sur le langage. En effet,
chez I’ensemble des sujets en préopératoire (Etude 1), les compétences langagicres
apparaissent certes supérieures au seuil pathologique mais également toutes inférieures a la
moyenne des enfants du méme &ge, reflétant une certaine fragilité lorsque 1’épilepsie
affecte les réseaux fronto-temporaux sous-tendant le langage. Le pourcentage de sujet
présentant un déficit langagier est du reste important. De fagon plus spectaculaire, chez les
sujets avec Encéphalite de Rasmussen, 1’épilepsie sévere et 1’atrophie de 1’hémisphére
gauche ont progressivement entrainé des troubles massifs touchant I’ensemble des
processus lexicaux, syntaxiques et phonologiques (Etude 3).

Paralléelement, nous avons mis en évidence de réelles difficultés d’adaptation
comportementale et sociale des sujets avec épilepsie pharmacorésistante (Etude 1). Prés
d’un sujet sur deux présentent des problémes sociaux, des troubles de la pensée, des
problémes attentionnels ou un comportement globalement inadapté. Prés d’un enfant sur
trois présentent des plaintes somatiques, de 1’anxiété ou des éléments dépressifs.

Dans ces trois domaines intellectuel, langagier et comportemental, il existe une grande
variabilité interindividuelle dans les performances observées et notre objectif a été de
dégager quels étaient les sujets les plus a risque de déficits en s’intéressant au poids des
différentes variables médicales, a 1’influence du niveau intellectuel, et au co6té de

1’épilepsie.

Age d’apparition de |’épilepsie

Dans la littérature, le poids de I’impact des différentes variables médicales sur la sévérité
de I’atteinte sociocognitive reste peu clair. Seul 1’age d’apparition de I’épilepsie donne lieu
a un véritable consensus : un age précoce est associé a un risque plus important de déficits

cognitifs chez I’enfant avec épilepsie frontale (Derry et al., 2008 ; Hernandez et al., 2002 ;
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Nolan et al., 2003 ; Prevost et al., 2006 ; Riva et al., 2002, 2005) et chez 1’enfant avec
épilepsie temporale (Bulteau et al., 2000 ; Cormack et al., 2007 ; O’Learey et al., 1983 ;
Vasconcellos et al., 2001). Concernant le langage, il a été décrit qu’un age précoce au
moment de [’apparition de 1’épilepsie, comme dans le cas d’un traumatisme cranien,
s’accompagnait de troubles langagiers plus sévéres (Ewing-Cobbs et al., 1987 ; Saltzman,
Smith & Scott, 2002 ; Rejno-Habte, Viggedal, Olsson & Jenische, 2008). Nos résultats
vont également dans ce sens puisque nous avons montré que [’efficience du
fonctionnement intellectuel, a savoir les compétences de raisonnement verbal et non-
verbal, la mémoire de travail, la vitesse de traitement, ainsi que 1’efficience de certaines
compétences langagiéres, notamment les connaissances lexico-sémantiques, étaient
dépendantes de cette variable médicale en pré, comme en postopératoire (Etude 1 & 2).
L’4ge d’apparition de [1’épilepsie apparaissait comme un facteur prédictif du
développement intellectuel et langagier des sujets de nos études. A [D'inverse, le
comportement et 1’adaptation sociale de nos sujets n’étaient pas influencé par cette
variable. Ces résultats illustrent la grande vulnérabilité du cerveau immature. L’épilepsie
durant I’enfance est particuliérement néfaste, puisqu’elle est susceptible de perturber
I’équilibre entre le développement neural et sociocognitif. De la méme facon, il a été
largement démontré que le cerveau du jeune enfant est extrémement vulnérable aux Iésions
cérébrales précoces acquises et, ce, d’autant plus lorsque la Iésion survient avant I’age de 3
ans (Kriel, Krach & Panser, 1989 ; Taylor & Alden, 1997). Le cerveau immature est
effectivement plus fragile d’un point de vue neurobiologique. Par ailleurs, d’un point de
vue cognitif, le jeune enfant a développé peu de compétences et de connaissances. Les
difficultés d’apprentissage, présentes en cas d’€pilepsie, vont perturber 1’acquisition
ultérieure de compétences sociales et cognitives, amenant I’enfant & cumuler les déficits

(Anderson, Catroppa, Morse, Hariton & Rosenfeld, 2005).

Age d’apparition et périodes critiques du développement du langage

Il est possible d’analyser les déficits langagiers sous un angle développemental en
s’intéressant aux périodes critiques de développement du langage. La dissociation observée
dans les performances langagiéres dans le contexte de 1’épilepsie pourrait étre le reflet des
différentes étapes du développement langagier. La compréhension d’un mot ou d’une
structure syntaxique est toujours antérieure a la production. Cette dichotomie dans le
développement a été retrouvée dans les études portant sur les lésions cérébrales acquises
(Ewing-Cobbs et al., 1997 ; Menon, Ravinchandran & Tan, 1993), 1’hémisphérotomie
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(Boatman et al., 1999) et méme chez le sujet avec épilepsie frontale (Cohen & Le
Normand, 1998). Les capacités de compréhension de ces enfants étaient initialement
touchées mais elles se normalisaient aprés un certain délai post-traumatique ou
postopératoire, alors que ces enfants conservaient des déficits sur le versant expressif.
Toutefois, dans nos études, ce n’est pas tant la dichotomie compréhension versus
expression qui se dégage, mais davantage une dissociation entre les différents processus
phonologiques, lexicaux et syntaxiques.

Il existe des contraintes de maturation cérébrale qui limitent 1’acquisition du langage
pendant la période critique. Nous nous sommes de ce fait intéressés aux répercussions d’un
dysfonctionnement lié a 1’épilepsie pendant la période critique sur la trajectoire
développementale du langage. A cet escient, nous avons compareé les profils langagiers des
enfants avec résection frontale (RF) et résection temporale (RT) dont 1’age d’apparition de
I’épilepsie était antérieur a 5 ans, a ceux dont 1’dge d’apparition était au-dela de 5 ans
(Etude 2). Les sujets pour lesquels 1’épilepsie est apparue tardivement (i.e. apres 5 ans), ont
des performances langagiéres supérieures a la moyenne a toutes les épreuves hormis a
Lexique en Production. A D'inverse, les sujets pour lesquels 1’épilepsie est apparue
précocement (i.e. avant 5 ans), présentent des performances inférieures a la moyenne a
toutes les épreuves hormis en Fluence Verbale sémantique. L’écart entre les deux groupes
n’est significatif qu’a I’épreuve Jugement Grammatical.

Classiquement, on décrit une période critique du langage, ce qui pourrait sembler
réducteur. Le langage regroupe effectivement plusieurs processus - phonologiques,
lexicaux et morphosyntaxiques - qui eux-mémes sont sous-tendus par des réseaux
neuronaux différents. Ces processus langagiers n’ont pas tous la méme période critique.
« Complex behavior may comprise multiple sensitive periods” (Knudsen, 2004). Les
données issues de la littérature ne permettent toutefois pas de définir avec exactitude le
début et la durée de ces périodes critiques pendant lesquels les processus phonologiques,
lexicaux et syntaxiques sont les plus efficients. Les connaissances sur la période critique du
langage proviennent en partie des études sur 1’apprentissage d’une seconde langage chez le
sujet sain. Il a été¢ largement démontré que 1’dge du sujet avait un réle important sur
I’efficience de cet apprentissage (Hakuta, Bialystok & Wiley, 2003 ; Johnson & Newport,
1989). Pour expliquer ce phénomeéne, il a été proposé que les processus d’apprentissage
seraient différents selon 1’dge et impliqueraient la mémoire procédurale chez le jeune
enfant et la mémoire déclarative chez I’enfant plus agé ou le sujet adulte (Felser &

Clahsen, 2009). Les études issues du domaine de la surdité apportent davantage

213



Partie 3. Chapitre 5. Discussion et conclusion générales

d’informations du fait qu’il n’y a pas d’effet d’interférence entre deux langues. A nouveau,
I’age d’acquisition apparait comme un facteur prédictif des compétences en langage des
signes chez I’enfant né sourd profond (Boudreault & Mayberry, 2006 ; Ross & Bever,
2004). 1l a été demontré que les régions impliquées dans la langue des signes chez les
sujets sourds profonds dépendaient de 1’dge d’acquisition de cette langue. Lorsque
I’apprentissage était précoce, des régions classiques du langage était impliquée, a
contrario, un apprentissage plus tardif se traduisait par une implication de régions plus
atypiques (Mayberry, Chen, Witcher & Klein, 2011). Par ailleurs, de meilleures
compétences en langue des signes étaient associées a des activations typiques, alors que
des compétences plus faibles étaient associées a des activations plus atypiques. Ces études
chez le sujet sain et dans le domaine de la surdité sont riches en enseignement et ont
permis de mettre en évidence qu’il existait différents fenétres développementales pendant
lesquelles le développement des processus langagiers étaient plus efficients.

Dans nos études, nous avons observé qu’aucun des sujets de nos études ne présentait de
troubles de la discrimination phonologique. Or, les habilités phonologiques sont présentes
des la naissance et sont un prérequis au développement du langage oral (Dehaene-
Lambertz & Dehaene, 1994 ; Tallal et al., 1996). La période critique de discrimination
phonologique se terminerait @ 12 mois. Ce processus serait acquis précocement et se
révélerait de ce fait robuste. Une épilepsie apparue apreés la fin de son développement ne
perturberait pas cette fonction. Le développement lexical, quant a lui, connait une véritable
explosion a 24 mois, néanmoins il serait tout de méme moins restreint par 1’age. En effet,
les capacités d’acquisition du lexique reposent sur des mécanismes d’apprentissage
associatifs, dépendantes de 1’expérience et le développement lexical serait possible toute la
vie. Le développement des processus syntaxiques serait pour sa part a son apogeée entre 18
et 36 mois (Kuhl, 2010), méme si le développement de certaines compétences se
poursuivraient bien au-dela, jusqu’a 16 ans (Neville, Mills & Lawson, 1992). La
maturation des lobes frontaux qui sous-tendent ces processus commence dans I’enfance et
se poursuit dans 1’adolescence. Un certain nombre d’études ont tout de méme montré que
les processus syntaxiques apparaissent davantage contraints a une période sensible, avec
une fenétre temporelle plus stricte, que les processus lexicaux pour lesquels la fenétre
temporelle d’acquisition serait plus ouverte (Johnson & Newport, 1989 ; Mayberry &
Lock, 2003 ; Neville & Bavelier, 2002 ; Weber-Fox & Neville, 1996). Nos résultats
étayent cette hypothése, ce sont effectivement les processus morphosyntaxiques qui

apparaissent le plus a risque lorsque 1’épilepsie est apparue avant 5 ans. Par ailleurs, seul
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I’acceés au lexique apparait perturbé lorsque I’épilepsie apparait apres 1’age de 5 ans.
L’épilepsie pendant la période critique perturbe effectivement la maturation cérébrale des
régions impliquées et le développement des fonctions cognitives qu’elles sous-tendent.
Nous avons montré que, méme une fois les crises contrblées, le développement ultérieur
des processus morphosyntaxiques était altéré. Il existerait donc une période critique au-
dela de laquelle I’établissement de ces processus ne serait certes pas impossible, mais pas
pleinement satisfaisant. Par ailleurs, il est probable que les troubles soient exacerbés chez
I’enfant plus agé, ou du moins davantage visibles, puisque 1’enfant plus agé est assujetti a

plus d’exigences scolaires et sociales.

En définitive, un cerveau en pleine maturation s’avére plus vulnérable aux effets
délétéres de I’épilepsie du fait de I’existence de périodes critiques ou sensibles du
développement cognitif. Méme si les fonctions cognitives et plus spécifiguement
langagiéres se développent lors de peériodes sensibles différentes, ces périodes se
chevauchent. Les processus langagiers sont interdépendants, et le dysfonctionnement
de ’un est susceptible d’entrainer le dysfonctionnement de I’autre. Par ailleurs,
lorsque I’épilepsie partielle perturbe les réseaux neuronaux lors de la période
sensible, les déficits cognitifs observés chez I’enfant ont des répercussions sur le
développement ultérieur de ces fonctions, méme une fois I’épilepsie contrélée. La
trajectoire développementale des compétences langagieres apparait ainsi
durablement modifiée. Sur un plan clinique, ce résultat implique qu’un enfant avec
épilepsie doit étre évalué le plus précocément possible pour mettre en place, en cas de
déficits significatifs, une rééducation la mieux adaptée afin d’enrayer les difficultés

ultérieures.

Durée de [’épilepsie

Il n’y a, en revanche, pas de véritable consensus dans la littérature quant a I’impact de la
durée de 1’épilepsie sur le fonctionnement neurocognitif. Pour certains, les troubles
cognitifs sont plus séveres lorsque I’épilepsie est de longue durée (Bigel & Smith, 2001 ;
Nolan et al., 2003 ; Riva et al., 2002). A I’inverse, Baxandale, Heaney, Thompson et
Ducan (2010) ont montré que la durée de 1’épilepsie n’affectait pas 1’intensité des déficits
intellectuels, mnésiques et langagiers observés chez 382 sujets avec épilepsie temporale
pharmacorésistante ayant débuté dans I’enfance. La sévérité des déficits observés dans les

trois groupes d’age (18-30 ans, 31-45 ans, 46-65 ans) était identique. Dans nos études,

215



Partie 3. Chapitre 5. Discussion et conclusion générales

nous avons toutefois retrouvé un impact de la durée de 1’épilepsie sur le raisonnement
verbal et les compétences lexicales en postopératoire, et, sur les compétences syntaxiques
en pré et postopératoire. Il apparait donc qu’une perturbation de longue durée des réseaux
du langage induit un dysfonctionnement des processus verbaux chez I’ensemble des sujets
et, particulierement des processus morphosyntaxiques considérés comme plus élaborés.
Plus spécifiquement, nous avons montré dans notre seconde étude que les performances
des sujets avec résection temporale étaient sensibles a cette variable. A l’inverse, les
corrélations entre la durée de 1’épilepsie et les performances des sujets avec résection
frontale n’étaient pas significatives. Chez ces sujets, il est possible d’observer des déficits
méme aprés un dysfonctionnement de courte durée, reflétant une probable plus grande
vulneérabilité des réseaux frontaux aux crises.

Par ailleurs, de facon intéressante, parmi les variables propres a 1’épilepsie (age
d’apparition et durée) et a la chirurgie (age au moment de la chirurgie), seule la durée de
I’épilepsie avait une influence sur I’adaptation sociale et comportementale chez les sujets
avec epilepsie pharmacorésistante (Etude 1). L’épilepsie est responsable d’un
dysfonctionnement cérébral susceptible de se traduire par des perturbations
comportementales et émotionnelles. Mais, comme nous 1’avons évoqué lors de notre
premiere étude, la récurrence des crises dans 1’épilepsie pharmacorésistante — d’autant plus
lorsque la durée est longue - a des répercussions psychosociales pour le sujet, sur sa qualité
de vie et son estime de soi, répercussions qui, en cascade, induiraient des troubles
comportementaux. Ces résultats constituent un argument supplémentaire en faveur d’une
chirurgie la plus précoce possible dans 1’épilepsie pharmacorésistante, comme ’ont d’ores
et déja plaidé de nombreuses études chez I’enfant (Basheer et al., 2007 ; Jonas et al., 2004 ;
van Schooneveld, Jennekens-Schinkel, van Rijen, Braun & van Nieuwenhuiven, 2011).
Outre la durée de I’épilepsie, la fréquence des crises reste également sujet & controverse,
une fréquence €levée pouvant, pour certains, s’accompagner de déficits plus séveres (Derry
et al., 2008 ; Nolan et al., 2003 ; Riva et al., 2002) ou au contraire ne pas avoir d’impact
sur la sévérité des déficits observés (Rantanen, Eriksson & Nieminen, 2011). Nous n’avons
pas tenu compte de cette variable lors de notre premiere étude chez les sujets avec
épilepsie active, cette variable étant difficile a opérationnaliser (nombre de crises
enregistrées, nombre de crises cliniques). La variabilité des critéres retenus dans les études

précédentes peut expliquer les résultats contradictoires.
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Traitement antiépileptique

Nous n’avons pas pu mettre en évidence d’effet du traitement antiépileptique (AE) mono
versus polythérapie sur les performances intellectuelles et langagiéres ainsi que sur
I’adaptation comportementale des sujets avec épilepsie pharmacorésistante (Etude 1).
Pourtant, la polythérapie est plus délétere pour le fonctionnement cognitif que ne 1’est la
monothérapie (pour revue, voir Billard, 2001). Il est probable que la sévérité de I’épilepsie
de ces sujets (age d’apparition, durée de 1’épilepsie, fréquence des crises etc.), sévérité telle
qu’une indication opératoire était posée pour tous les sujets, puisse masquer les éventuels
effets négatifs des traitements AE. En revanche, lors de notre deuxiéme étude, nous avons
pu relier la prise d’AE a des dysfonctionnements cognitifs. Dans cette étude, 18 enfants
avaient toujours un traitement AE, bien que 10 d’entre eux soient libres de crises. Or, la
prise d’un ou plusieurs AE chez ces sujets était associée a de plus faibles performances en
mémoire de travail ainsi qu’a une vitesse de traitement de 1’information visuo-spatiale
(Indice de Vitesse de Traitement) et langagiere (temps a Jugement Lexical) plus élevée.
Toutefois, le contréle des crises avait également un impact sur la mémoire de travail et plus
spécifiquement sur I’empan envers. Les sujets pour lesquels la chirurgie n’avait pas permis
un contrble complet des crises présentaient effectivement des performances plus faibles.
Ce dernier résultat nous améne a conclure que le traitement AE aurait des répercussions
visibles sur la vitesse de traitement des sujets de notre étude. En revanche, il n’est pas

possible de conclure sur I’impact du traitement AE sur la mémoire de travail.

Coté de ’épilepsie

Nous avons pu mettre en évidence des profils sociocognitifs différents selon le coté de
I’épilepsie tant sur le plan intellectuel, que langagier et comportemental (Etude 1).
Concernant ’efficience intellectuelle, 1’épilepsie gauche était associée a des indices a la
WISC 1V plus faibles que lors d’épilepsie droite. Cette différence n’était toutefois pas
significative et pouvait refléter la plus grande sévérité de la maladie chez les sujets avec
¢épilepsie gauche (adge d’apparition et durée de 1’épilepsie). De facon intéressante, nous
avons cependant mis en évidence une dissociation visuo-verbale significative, au profit des
compétences verbales, uniquement chez les sujets avec épilepsie gauche. Cette
préservation des compétences verbales au détriment des autres fonctions a été également
démontré dans de nombreuses études chez I’enfant avec 1ésions cérébrales focales

congénitales droites comme gauches (Goodman & Yude, 1996 ; Muter, Taylor, Vargha-
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Khadem, 1997 ; Nass, Peterson & Koch, 1989 ; Vargha-Khadem, Isaacs, Van Den Werf,
Robb & Wilson, 1992), ou ayant eu une déconnexion hémisphérique droite ou gauche
(Mariotti, Iuvone, Torrioli & Silveri, 1998) mais également lors d’atteintes diffuses comme
I’hydrocéphalie (Dennis et al., 1981) ou la méningite (Taylor, Michaels, Mazur, Bauer &
Linden, 1984). Cette dissociation est le reflet des processus de réorganisation cognitive et
de I’effet crowding qui en résulte. Le fait que nous ayons observé une dissociation visuo-
verbale significative uniquement en cas d’épilepsie gauche pourrait étre expliqué par un
gradient de maturation différent selon 1’hémispheére. Selon certains auteurs, il y aurait en
effet un gradient de maturation gauche-droite, avec 1’hémisphére gauche qui serait plus
rapidement mature que le droit (Geschwind & Galaburda, 1985). Il est ainsi possible qu’il
y ait une moindre réorganisation en cas d’épilepsie droite du fait que les régions a gauche
soient plus matures et donc moins sensibles a des mécanismes de réorganisation. La
maturation plus précoce de I’hémisphére gauche se traduirait par des capacités de
vicariance moindres, autorisant moins facilement une réorganisation a gauche lors d’un
dysfonctionnement de 1’hémisphere droit. Une telle hypothése a déja été proposée par
Nass, Peterson et Koch (1989) qui avaient également observé une dissociation visuo-
verbale plus importante en cas de Iésions gauches plut6t que droites.

Par ailleurs, selon le c6té de 1’épilepsie, nous avons pu distinguer une atteinte langagiere et
des profils langagiers distincts. Lors d’une épilepsie gauche, les performances moyennes
observées étaient plus faibles que lors d’une épilepsie droite et, ce, a toutes les épreuves
hormis Jugement Lexical et Compréhension Orale. Le pourcentage de sujets avec épilepsie
gauche ayant des scores déficitaires était particulierement élevé et compris entre 25 et 42%
selon les épreuves. Classiquement, il a été décrit dans la littérature un bon pronostic
langagier apres lésions cérébrales précoces, suggérant que les deux hémisphéres sont a la
naissance capables d’étre le support du développement du langage (Basser, 1962 ; Hécaen,
1976). Ces observations étaient compatibles avec les théories de Kennard (1936) et
Lenneberg (1967), a savoir I’équipotentialit¢ hémisphérique a la naissance et la grande
plasticité cérébrale du cerveau immature. Toutefois, des études plus récentes ont mis en
¢vidence des troubles langagiers plus fréquents lors d’une atteinte gauche que droite (Bates
et al., 1997 ; Reilly, Bates & Marchman, 1998 ; Vicari et al., 2000), reflétant a contrario
une spécialisation hémisphérique précoce a gauche pour le langage. Nos résultats vont
¢galement dans ce sens. L’épilepsie frontale ou temporale gauche est associée a des
déficits plus fréquents et plus séveres qu’a droite. Par ailleurs, ce sont les processus

morphosyntaxiques et la métaphonologie qui apparaissaient le plus a risque lors d’épilepsie
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gauche. Les temps de traitement de 1’information verbale aux épreuves chronométrées vont
également dans ce sens. Non seulement les sujets avec épilepsie gauche apparaissent plus
lents que ceux avec épilepsie droite aux trois épreuves de la BILO, mais c’est a I’épreuve
de Jugement Grammatical que le temps apparait le plus long, reflétant le colt cognitif
majeur du traitement des énoncés grammaticaux. La vitesse de traitement d’une
information est effectivement un indice de degré d’automatisation, c¢’est-a-dire du codt
cognitif de I’activité¢ (Lecocq & Segui, 1989). Un dysfonctionnement cognitif se traduit de
ce fait par une performance déviante mais également par un ralentissement des processus
engageés.

A Pinverse, lors d’une épilepsie droite, la compréhension globale d’énoncés et la richesse
du stock lexical étaient fragilisées. Par ailleurs, seul le score a Jugement Lexical différait
significativement de 1I’Indice de Raisonnement Verbal, au profit de ce dernier. Il est ainsi
possible d’observer un déficit lexico-sémantique isolé malgré un bon niveau de
raisonnement verbal lors d’une épilepsie droite. D’autres études ont déja rapporté des
déficits lexicaux en cas de Iésion droite chez I’enfant (Bates et al., 1997 ; Thal et al., 1991).
Ces résultats aident a la compréhension de la spécialisation hémisphérique pour le langage.
Les difficultés langagiéres des sujets avec épilepsie gauche illustre la spécialisation
hémisphérique gauche de la plupart des processus langagiers. Les habilités syntaxiques et
phonologiques de haut niveau (métaphonologie) dépendraient de [Dintégrit¢ de
I’hémisphere gauche. Il y aurait en revanche une certaine implication des deux
hémispheres pour les processus lexico-semantiques. Ces conclusions reposent sur les
atteintes observées lors de la phase active de I’épilepsie. Nous discuterons ultérieurement
des capacités de suppléance tardive de 1’hémisphere droit pour ces deux processus en
s’appuyant sur 1’é¢tude chez les enfants ayant eu une déconnexion de leur hémisphére
dominant.

Concernant 1’adaptation sociale et comportementale, nous retrouvons a nouveau des profils
différents selon le c6té de 1’épilepsie. Les sujets avec épilepsie gauche apparaissent plus a
risque de développer des troubles externalisés, c’est-a-dire de troubles du comportement
dirigés vers autrui: Problémes sociaux, Comportement agressif et Comportement
délinquant. A I’inverse, les sujets avec épilepsie droite présentent un risque élevé aux
échelles Anxiété/dépression, Troubles de la pensée, Problemes attentionnels et Troubles
internalisés. Il a déja été démontré dans la littérature que le coté de 1’épilepsie avait une
influence significative sur le comportement psychosocial. Chez 1’adulte, 1’épilepsie gauche

serait associée a une plus grande perturbation émotionnelle (Andelman, Fried & Nuefeld,
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2001 ; Hermann & Whitman, 1991). Dans la sphére pédiatrique, Golouboff et al. (2008)
ont également mis en évidence des troubles internalisés (retrait, anxiété, dépression) plus
fréquents en cas d’épilepsie temporale droite que gauche. Les difficultés comportementales
lors d’une épilepsie droite ont pu étre reliées a des difficultés d’analyse de la prosodie
(Cohen, Prather, Town & Hynd, 1990) ou des difficultés de reconnaissance des
expressions faciales (Golouboff et al., 2008). Pour notre part, nous avons retrouvé des
corrélations significatives entre les compétences lexicales et syntaxiques et les interactions
sociales (Probléemes sociaux et Comportement agressif) ainsi que les capacités
attentionnelles. Il est donc possible que les troubles langagiers interférent avec 1’adaptation
sociale et comportementale et que les sujets ayant davantage de troubles langagiers sont

ceux qui présentent le plus de troubles de comportements dirigés vers autrui.

Niveau intellectuel préopératoire

Nous avons pu distinguer deux profils cognitifs selon le niveau intellectuel (Indice de
Compréhension Verbale inférieur ou supérieur a 75). Les sujets avec un bas niveau
intellectuel présentaient des troubles diffus, sans dissociation entre les différentes fonctions
évaluées, intellectuelles ou langagicres. A 1’inverse, les sujets avec un niveau intellectuel
dans la norme présentaient une dissociation visuo-verbale significative et des troubles
langagiers électifs malgré un bon niveau de raisonnement verbal. En effet, les
performances aux épreuves de Compréhension Orale, de Jugement Lexical et de
Meétaphonologie différaient significativement de I’Indice de Compréhension Verbale au
profit de ce dernier. Breier et al. (2000) ont également identifié ces mémes patterns
cognitifs chez des adultes avec épilepsie temporale et troubles de la lecture. Les sujets avec
un Quotient Intellectuel supérieur a 80 présentaient un pattern de déficits comparable a
celui observé dans les troubles des apprentissages (dissociation QI Verbal/QI Performances
et troubles du langage associés aux troubles de la lecture). Quant aux sujets avec un QI
inférieur a 80, les déficits observés étaient globaux, touchant toutes les fonctions évaluées,
sans dissociation. Ce point est crucial car les techniques de rééducation reposent en partie
la-dessus. On peut en effet distinguer deux techniques. La premiere est la restauration de la
fonction touchée, dans ce cas la rééducation est centrée sur le trouble du sujet (par
exemple, si le sujet présente un vocabulaire pauvre, il s’agira d’enrichir le lexique et
d’affiner les représentations sémantiques), néanmoins cette technique a ses limites quand le

trouble est sévere. Dans ce cas, ’autre axe possible consiste en la réorganisation du
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fonctionnement. La fonction déficitaire ne peut étre rétablie et il s’agira de s’appuyer sur
une organisation différente des processus pour accéder a ces mémes fonctions déficitaires,
c’est-a-dire de contourner le trouble en s’appuyant sur des fonctions cognitives intactes
pour arriver au méme resultat (& nouveau si le sujet présente un vocabulaire pauvre et des
déficits séveres en dénomination et désignation en modalité verbale, il s’agira de s’appuyer
sur la modalité écrite si elle est moins perturbée pour améliorer les réseaux sémantiques).
Lors d’une atteinte diffuse, les marges de progression sont plus faibles puisque le
rétablissement d’un processus altéré ne pourra s’appuyer sur le fonctionnement efficient
des autres processus. Connaitre le pattern de déficits, globaux ou circonscrits, présente

donc un intérét majeur pour mettre en ceuvre une rééducation adaptée.

Nous avons pu mettre en évidence une intrication complexe entre les troubles
intellectuels, langagiers et comportementaux dans 1I’épilepsie pharmacorésistante. Il
existe par ailleurs une variabilité dans les compétences sociocognitives des sujets qui a
pu étre reliée a différents facteurs de risque. Indéniablement, I’apparition d’une
épilepsie pharmacorésistante a un age précoce a un impact délétere sur le
fonctionnement sociocognitif et refléte la grande vulnérabilité du cerveau en cours de
développement. D’autres facteurs de risque pour le langage ont pu étre dégagés, tels
que la durée de I’épilepsie, le traitement antiépileptique et un niveau intellectuel bas.
D’autre part, nous avons pu mettre en évidence des profils sociocognitifs propres a
chaque coté de I’épilepsie, avec un risque accru de déficits langagiers en cas
d’épilepsie gauche illustrant ainsi la spécialisation hémisphérique initiale et les limites

de la réorganisation.

2. VERS UNE MEILLEURE COMPREHENSION DES RESEAUX DU LANGAGE

Nous avons montré que les processus langagiers, en particulier la métaphonologie et la
morphosyntaxe étaient plus a risque d’étre fragilisés lors d’une épilepsie gauche (frontale
ou temporale) que droite. Un axe central de notre recherche concernait la question du lien
entre la localisation de 1’épilepsie et les déficits observés, pouvant se résumer ainsi : les
dysfonctionnements langagiers observeés sont-ils « sites-specifiques », c’est-a-dire relié a la
localisation de la résection ? Le langage est sous-tendu par un vaste réseau fronto-

temporal. Par ailleurs, via les réseaux neuronaux, I’épilepsie peut avoir un impact sur des
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régions a distance de la zone épileptogene (ZE) et sur les fonctions que celles-ci sous-
tendent. De tels dysfonctionnements cognitifs, non reliés a la ZE, ont d’ores et déja été
décrits chez ’enfant. Ainsi, des déficits des fonctions frontales, a savoir flexibilité mentale,
inhibition et maintien de I’attention, ont été observés chez des enfants et adolescents avec
épilepsie du lobe temporal (ELT) (lgarashi et al., 2002 ; Rzezak et al., 2007). L’ELT
perturberait en effet les régions frontales et préfrontales via les réseaux fronto-temporaux.
En accord avec cette hypothése, des études en neuroimagerie fonctionnelle ont mis en
évidence un hypométabolisme dans les régions préfrontales chez les sujets avec ELT
(Nelissen et al., 2006). Cet hypométabolisme pourrait refléter un processus de protection
contre la propagation des crises épileptiques par une inhibition du fonctionnement frontal
(Nellisen et al., 2006), qui se traduirait par des déficits des fonctions frontales. A 1’inverse,
des déficits en mémoire a long terme — caractéristiques des ELT — ont été décrits chez des
sujets avec épilepsie frontale (Jambaqué, Dellatolas, Dulac, Ponsot & Signoret, 1993 ;
Lendt et al., 2002 ; Nolan et al., 2004 ; Prevost et al., 2006). L’épilepsie focale est ainsi
susceptible d’avoir un impact a distance sur les régions connectées avec la ZE. Des
changements structuraux ont méme été décrits (réduction de la densité des connections
neuronales) dans les aires connectées a la ZE (Cormack et al. 2005). Le fait que ces
changements soient permanents (Rzezak et al., 2007) ou réversibles (Nelissen et al., 2006)
reste sujet a controverse.

De ce fait, nous nous attendions a une atteinte relativement diffuse sur le plan langagier et
non circonscrite a la zone épileptogéne. Les études concernant 1’enfant avec épilepsie
frontale sont tres réduites et ont essentiellement porté sur les déficits des fonctions
exécutives et de I’attention (Auclair et al., 2005 ; Culhane-Shelburne et al., 2002 ;
Hernandez et al., 2003 ; Lassonde et al., 2000 ; Lendt et al., 2002 ; Prevost et al., 2006 ;
Riva et al., 2002, 2005 ; Sinclair et al., 2004). Les recherches développementales dédiées a
I’étude des déficits langagiers dans les €pilepsies frontales restent encore peu nombreuses.
Quant a la description des troubles du langage rencontrés dans les épilepsies temporales
chez I’enfant, de nombreuses études se sont limitées a la description des troubles lexicaux
(Adams et al., 1990 ; Chaix et al., 2006 ; Jambaqué et al., 2007).

Dans notre seconde étude, les deux groupes de sujets avec résection frontale (RF) et
résection temporale (RT) sont similaires en ce qui concerne 1’age d’apparition, la durée de
I’épilepsie, 1’age a la chirurgie et le délai postopératoire, permettant d’isoler 1’effet de la
localisation de la résection dans cette analyse. Nous avons pu mettre en évidence des
profils sociocognitifs et langagiers propres a chaque type de résection et non une atteinte
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diffuse reflétant un dysfonctionnement plus étendu des réseaux fronto-temporaux. Il est
donc possible de présenter des déficits « électifs », qui concernent spécifiquement les
fonctions sous-tendues par la zone épileptogéne et la résection. Méme si, effectivement,
nous le verrons ultérieurement avec le cas particulier de la sclérose hippocampique, il est
possible de trouver des déficits qui ne concernent par directement la région impliquée par

les anomalies électrophysiologiques.

Localisation de la zone épileptogéne et compétences intellectuelles

L’impact de 1’épilepsie frontale sur 1’intelligence reste sujet a controverse. Alors que
certains décrivent une préservation des compétences intellectuelles (Riva et al., 2002,
2005), I’¢épilepsie frontale serait associée pour d’autres a une baisse du rendement
intellectuel (Nolan et al., 2003 ; Prevost et al., 2006 ; Sinclair et al., 2004). Glascher et al.,
(2009) ont relié les indices obtenus a la WAIS aux lésions focales de 241 patients adultes
avec lésions cérébrales acquises. Ils ont mis en évidence qu’un déficit a I’Indice de
Compréhension Verbale (ICV) était relié a une lésion de 1’hémisphére gauche, en
particulier du cortex frontal inférieur (aire de Broca) et non de I’aire de Wernicke. Nous
aurions pu ainsi nous attendre a un ICV plus faible chez les sujets avec résection frontale
que chez ceux avec résection temporale. Or, dans notre deuxiéme étude, nous n’avons pas
observe d’effet de la localisation de la résection frontale versus temporale sur I’'ICV. Un
dysfonctionnement frontal, comme temporal, s’accompagnait d’un ICV similaire. Ce
résultat démontre a nouveau que les modéles cognitifs décrits chez 1’adulte ne peuvent pas
étre applicables a I’enfant, chez lequel une réorganisation fonctionnelle est plus fréquente.
Par ailleurs, dans 1’é¢tude de Gléscher et al. (2009), un déficit a 1’Indice d’Organisation
Perceptive était associé a des lésions pariétales, occipito-pariétales et temporales
supérieures droites. Deés lors, comment expliquer que nos sujets avec épilepsie gauche aient
un Indice de Raisonnement Perceptif faible, en tout cas comparativement a I’'ICV ? Les
sujets avec résection frontale présentaient une dissociation verbale significativement plus
marquée que ceux avec résection temporale. Or, un dysfonctionnement frontal est associé a
une incidence plus élevée de représentation atypique du langage que ne I’est un
dysfonctionnement temporal (Saltzman-Benaiah, Scott & Smith, 2003 ; Woods, Dordrill &
Ojeman, 1988). Lors d’une représentation atypique du langage, la réorganisation
fonctionnelle et I’effet crowding qui en résulte est a I’origine de cette baisse de 1’efficience

des fonctions visuo-spatiales. En effet, les régions sous-tendant initialement ces fonctions,
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prennent en charge le langage au détriment de ces derniéres. Le développement du langage
primerait sur celui des autres fonctions cognitives.

L’Indice de Mémoire de Travail implique un réseau fronto-pariétal gauche. Nous avons
effectivement pu observer que les sujets avec RF ont un Indice de Mémoire de Travail, et
plus spécifiguement un empan envers, significativement plus faibles que les sujets avec
RT. Cette dissociation des compétences en mémoire de travail selon la localisation de
I’épilepsie a déja été décrite par Hernandez et ses collaborateurs (2003) et refléte
I’implication spécifique du cortex frontal dans cette fonction.

Enfin, I'Indice de Vitesse de Traitement ne différait pas dans les deux groupes, qui
obtenaient des indices certes normatifs mais faibles. Le ralentissement cognitif est
largement décrit chez le sujet avec lésion cérébrale (Archibald & Fisk, 2000 ; Crowe,
Catroppa, Babl, Rosenfeld & Anderson, 2012 ; Rackley, Allen, Fuhrman & Mayfield,
2011) et chez I’enfant épileptique (Sherman, Brooks, Fay-McClymont & Macallister,
2012), et peut également étre le reflet du traitement antiépileptique (Billard, 2001).

Localisation de la zone épileptogéne et langage

Malgré un niveau de raisonnement verbal similaire dans les deux groupes, les
performances langagiéres des sujets avec résection frontale étaient plus faibles que celles
des sujets avec résection temporale et, ce, de facon significative a trois épreuves, Jugement
Grammatical, Fluence Verbale sémantique et Métaphonologie, avec également une
tendance a la Production d’Enoncés. Ainsi, les compétences morphosyntaxiques, la
métaphonologie et la fluence verbale apparaissent plus a risque d’étre fragilisées lors d’un
dysfonctionnement frontal. Les comparaisons intragroupes réalisées ont permis de décrire
les profils langagiers propres a chaque type de résection. Ce nouvel angle d’analyse
confirme, chez les sujets avec résection frontale, 1’existence de réelles difficultés sur le
plan morphosyntaxique ou les scores obtenus sont significativement plus faibles qu’en
Lexique Production. Par ailleurs, le temps de traitement relevé a 1’épreuve de Jugement
Grammatical est élevé et ne peut étre relié au ralentissement des informations visuo-
spatiales. Les corrélations entre les temps de traitement aux épreuves de langage et 1’Indice
de Vitesse de Traitement n’étaient effectivement pas significatives. Aprés résection
frontale, le ralentissement observé peut étre électif et ne concerner que les fonctions
langagiéres ou visuelles. Nous avons noté des corrélations positives entre les performances
en mémoire de travail, en particulier entre I’empan envers, et les performances syntaxiques

sur le deux versant expressif et morphosyntaxique. L’existence d’une corrélation ne permet
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pas de prédire s’il existe un lien de causalité entre les deux fonctions et, a fortiori, entre les
deux dysfonctionnements. Il est effectivement difficile de distinguer, dans une évaluation
neuropsychologique, la mémoire de travail et la compréhension morphosyntaxique. La
mémoire de travail, c’est-a-dire la capacité a retenir et traiter simultanément des
informations, est nécessaire a la compréhension de structures syntaxiques longues, d’autant
plus lorsque celles-ci sont complexes. Chez ’enfant sain, une mémoire a court terme
(MCT) et une mémoire de travail (MDT) efficientes s’associent a de bonnes compétences
morphosyntaxiques, alors qu’a I’inverse, une faible MCT ou MDT s’accompagne de
difficultés sur le plan morphosyntaxique (Adams & Gathercole, 1995, 2000). Notons
toutefois que chez I’adulte présentant des déficits en MCT, seules les phrases longues et
complexes sont difficilement traitées, alors que la compréhension d’énoncés de longueur
moyenne est efficiente (Vallar & Baddeley, 1987). Certains auteurs ont méme retrouveé des
difficultés de compréhension des énoncés oraux chez des enfants ne présentant pas de
déficit en MDT (Cain, Oakhill & Bryant, 2000 ; Willis & Gathercole, 2001). Il est par
ailleurs réducteur de limiter 1’évaluation des processus syntaxiques a la compréhension de
phrases de plus en plus longues. Effectuer un paralléle avec le développement langagier de
I’enfant illustrera notre propos. Vers 2 ans, I’enfant a acquis un lexique suffisant,
essentiellement des substantifs, lui permettant d’associer les mots au sein de phrases.
L’acquisition de la syntaxe par I’enfant ne se traduit pas simplement par 1’augmentation du
nombre de mots dans ses énoncés (augmentation progressive de la longueur moyenne des
énoncés) mais également par 1’utilisation de classes grammaticales de plus en plus variées
et la maitrise de la morphologie (préposition, pluriel, conjugaison etc.). Or, de nombreuses
études chez le sujet avec épilepsie s’appuient sur le Token Test pour évaluer les capacités
de compréhension syntaxique (Giovagnoli & Bell, 2011, Hattori, 2002 ; Meneses, Pais-
Ribeiro, da Silva & Giovagnoli, 2009 ; Lendt, Helmstaedter & Helger, 1999 ; Ramirez et
al., 2010). Le Token Test consiste en 1’évaluation de phrases de plus en plus longues,
comprenant un lexique et des structures syntaxiques réduits, impliquant largement la MDT
et sans évaluation de la morphosyntaxe en tant que telle. Lendt, Helmstaedter et Helger
(1999) ont notamment retrouvé des déficits a cette épreuve chez des enfants avec épilepsie
temporale et ont suggéré qu’ils étaient le reflet de dysphasie développementale. Or, ces
déficits retrouvés au Token Test pourraient étre le reflet de déficits en MDT. L’utilisation
de la BILO (Khomsi et al., 2007) apparait ici totalement pertinente pour évaluer les déficits
morphosyntaxiques. Les phrases, dont il faut juger la correction syntaxique, ne sont pas de

longueur croissante. L’évaluation porte bien sur la maitrise d’une structure
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morphosyntaxique donnée et non sur la rétention de consignes successives qui s’emboitent
les unes dans les autres. Par conséquent, comment expliquer la corrélation entre les
troubles de MDT et les déficits syntaxiques chez les sujets avec RF de notre étude? Il est
possible que cette corrélation démontre que ce sont effectivement les enfants présentant
des troubles de MDT qui ont développé de plus faibles compétences morphosyntaxiques,
comme ce que ’on observe chez I’enfant présentant un trouble spécifique du langage oral
(Archibald & Gathercole, 2006, 2007 ; Gathercole & Baddeley, 1989). Une autre
hypothése est envisageable. Ces deux fonctions sont sous-tendues par des reseaux fronto-
pariétaux et fronto-temporaux qui se chevauchent. Il est donc possible d’envisager que les
deux troubles coexistent, sans nécessairement qu’il y ait un lien de causalité entre eux.

Les compétences métaphonologiques sont également étroitement liées a la mémoire de
travail et plus spécifiguement a la boucle phonologique (Alloway, Gathercole, Willis &
Adams, 2004). Toutefois, la nature du lien qui unit ces deux compétences reste sujette a
controverse. Soit, ce lien correspond a une habilité commune aux deux compétences, a
savoir une habilité de traitement phonologique, soit cette habilité n’est pas commune aux
deux compétences, mais est impliquée dans 1’évaluation des ces deux compétences. Les
épreuves en métaphonologie, a I’instar de celles que nous avons utilisées, présentent
indéniablement une charge élevee en mémoire de travail. A nouveau, les déficits observés
en mémoire de travail et, plus spécifiquement a I’empan envers, pourraient interférer avec
la réussite des sujets aux taches métaphonologiques.

Par ailleurs, les deux groupes de sujets obtenaient des performances différentes en fluence
verbale (FV). Les taches de FV, sémantique comme phonologique, permettent certes
d’évaluer I’intégrité des connaissances sémantiques et du lexique phonologique, mais elles
impliquent également les fonctions exécutives (FE). L’accés au lexique selon un critére
catégoriel (FV sémantique) ou a partir d’un son (FV phonologique) nécessite en effet une
recherche active d’informations stockées en mémoire, la sélection des mots pertinents, la
planification des stratégies de recherche, I’inhibition des mots non pertinents, le contrdle
des réponses et, enfin, la mise a jour des mots déja produits. Dans le premier chapitre, nous
avions évoqué lors de notre description méthodologique les processus cognitifs mis en jeu
dans la fluence verbale, processus modélisés par Troyer, Moscovitch et Winocur (1997). I
s’agit du « clustering », c¢’est-a-dire ’habilité du sujet a effectuer des regroupements de
mots, et le « switching », qui consiste en I’habilité du sujet a passer d’un regroupement a
un autre. S’agissant des corrélations anatomo-fonctionnelles, les FVV phonologiques et

sémantiques impliqueraient les mémes régions, frontales et temporales, toutefois sans avoir
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le méme degré d’activation. Ainsi, la FV phonologique dépendrait davantage de régions
frontales, reflétant la mise en ceuvre de stratégies de recherche (switching), alors que la FV
sémantique dépendrait davantage de régions temporales, reflétant [’activation de
connaissances lexico-sémantiques (clustering) (Martin, Wiggs, Lalonde & Mack, 1994).
Les études issues de la pathologie corroborent ces données observées chez le sujet sain. En
effet, les lésions cérébrales frontales bilatérales ou gauches sont associées a des déficits
dans les deux types de FV, néanmoins plus séveres en condition phonologique que
sémantique (Baldo, Shimamura, Delis, Kramer & Kaplan, 2001). A I’inverse, les sujets
avec épilepsie temporale présenteraient de meilleures performances en FV phonologique
que les sujets avec épilepsie frontale (Corcoran & Upton, 1993) et des déficits plus séveres
en FV sémantique lorsque 1’épilepsie est du coté gauche (Troster et al., 1995). Les études
aupres de patients présentant une démence d’Alzheimer vont également dans ce sens,
puisqu’elles ont mis en évidence une altération des deux types de FV, mais des déficits
plus séveres en FV semantique, qui seraient visibles des les premiers stades de la maladie
(Salmon, Heindel & Lange, 1999), lorsque les Iésions sont circonscrites au lobe temporal.
Dans notre deuxiéeme étude, nous avons mis en évidence une préservation des
performances en FV sémantique et phonologique chez les sujets avec RT (z-scores
supérieurs a 0 et taux de sujets déficitaires <10%). A P’inverse, les sujets avec RF avaient
des performances en deca de la moyenne des enfants du méme age, et par ailleurs ces
performances étaient plus faibles que celles des sujets avec RT, et, ce, de facon
significative a la FV sémantique. De plus, le taux de sujets avec performances déficitaires
apparaissait relativement élevé (prés de 17% a chacune des tiaches). Nous n’avons donc pas
retrouvé de double dissociation FV phonologique versus FV sémantique selon la
localisation de la résection, mais une plus grande sensibilité de ce type de taches aux
dysfonctionnements frontaux. Il est donc fortement probable que les performances faibles
observées reflétent des difficultés de mise en place de stratégies de recherche, et, de fagon
plus large, des perturbations exécutives liées au dysfonctionnement frontal, fréquemment
décrites chez les enfants avec épilepsie frontale (Culhane-Shelburne et al., 2002;
Hernandez et al., 2003 ; Lassonde et al., 2000 ; Lendt et al., 2002 ; Riva et al., 2002, 2005 ;
Sinclair et al., 2004).

A T’inverse, nous avons retrouvé des déficits lexicaux chez les sujets avec une résection
temporale. L’atteinte lexico-sémantique dans le dysfonctionnement temporal est bien
décrite dans la littérature. Des déficits lexico-sémantiques sont effectivement rapportés
chez le sujet présentant une épilepsie temporale (Chaix et al., 2006 ; De Koning et al.,
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2009 ; Giovagnoli, Erbetta, Villani & Avanzini, 2005 ; Jambaqué et al., 2007), et chez les
patients présentant une démence sémantique qui se caractérise par une atrophie temporale
bilatérale progressive (Patterson et al., 2006 ; Snowden et al., 1992). Classiquement, les
faibles performances en dénomination ont été reliées a des difficultés de récupération des
informations lexico-sémantiques stockées en mémoire (Blaxton & Bookheimer, 1993 ;
Howell et al., 1994 ; Langfitt & Rausch, 1996). Plus récemment, les auteurs s’accordent
pour attribuer les troubles de dénomination a une dégradation des représentations
conceptuelles sémantiques (Bell et al., 2001 ; Giovagnoli, 1999). Dans notre étude, les
compétences lexicales apparaissaient comme le point faible des sujets avec RT. Prés d’un
sujet sur cinq présentait un score déficitaire a 1I’épreuve de Jugement Lexical et/ou Lexique
en Production. Il ne s’agirait donc pas d’une simple difficulté d’accés aux connaissances
lexico-sémantiques stockées en mémoire, mais davantage d’un stock lexical faible mis en
évidence par les performances a Jugement Lexical. Alors que certains auteurs établissent
clairement la distinction entre les deux systemes mnésiques épisodique et sémantique
(Smith & Lah, 2011), d’autres sont plus nuancés et ont décrits des troubles de mémoire
sémantique associés a ceux en mémoire épisodique chez le sujet avec ELT (Bell et al.,
2001 ; Giovagnoli, Erbetta, Villani & Avanzini, 2005 ; Rzezak, Guimaraes, Fuentes,
Gueirreiro & Valente, 2011). Le déficit lexical que nous décrivons pourrait s’inscrire dans
ce tableau de déficit mnésique chez le sujet avec épilepsie temporale ou RT. Nous n’avons
néanmoins pas retrouvé de déficits en FV sémantique chez ces sujets. Il est probable que
cette tdche ou le sujet doit produire le plus de mots possibles d’une méme catégorie ne
permette pas de mettre en évidence une faiblesse dans le stock lexical. Les mots évoqués
en début de tdche de FV sémantique comme FV phonologique sont en effet les plus
fréquents et les plus typiques (Crowe, 1998). Un temps plus long en fluence verbale serait
probablement nécessaire pour mettre en évidence un déficit dans les connaissances lexico-

sémantiques.

Adaptation sociale et comportementale, relation avec le langage: incidence de la
localisation de la zone épileptogéne

Nous nous sommes intéressés aux capacités d’adaptation sociale et comportementale des
sujets apres chirurgie de 1’épilepsie, en essayant a nouveau de distinguer des profils

différents selon la localisation de la résection. Dans notre étude, la résection frontale
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s’associait a un risque plus ¢€levé de troubles du comportement que lors d’une résection
temporale. Les troubles les plus fréquents concernaient essentiellement les échelles
Anxiété/depression, Problémes sociaux et Troubles attentionnels, pour lesquelles plus de
40% des sujets obtenaient des scores déficitaires. De précédentes études ont effectivement
montré qu’une épilepsie frontale s’associe fréquemment a des troubles du comportement
(Boone et al., 1988 ; Jambaqué & Dulac, 1989 ; Jocic-Jakubi et al., 2009), en particulier
une distractibilité (Auclair et al., 2005), une impulsivité (Hernandez et al., 2003 ; Riva et
al., 2002), des problémes sociaux et des troubles de la pensée (Lassonde et al., 2000 ;
Sinclair et al., 2004). Les déficits exécutifs présents dans 1’épilepsie frontale, tels les
déficits en inhibition et controle, accentuent, voire peuvent étre a I’origine, de ces troubles
comportementaux. Par ailleurs, il existe des connexions entre les régions frontales et le
systtme limbique, notamment I’amygdale qui est impliquée dans [’attribution d’une
valence émotionnelle aux stimuli environnementaux et dans le déclenchement des réponses
comportementales associées (Rolls, 2000). Les troubles du comportement et des
perturbations sociales ont été ¢galement décrits dans 1’épilepsie temporale. La sémiologie
rapportée apparait riche : hyperaffectivité, réactions émotionnelles trop brutales, problemes
sociaux, comportements agressifs et colériques, trouble de la pensée, voire autisme
(Golouboff et al., 2008 ; Jambaqué, 2008). Pour notre part, nous avons montré que les
sujets avec résection temporale étaient a risque de troubles attentionnels et de problémes
sociaux.

L’originalité de notre recherche repose sur le lien entre les compétences langagiéres et le
comportement. La relation entre les troubles du langage, du comportement et de
I’adaptation sociale est complexe. Il a ét¢ montré qu’un retard de langage pouvait entrainer
des troubles du comportement, des symptoémes anxieux et dépressifs (Beitchman et al.,
2001) et que les compétences sociales chez un sujet avec une atteinte expressive étaient
plus limitées que celles d’un sujet avec une atteinte réceptive (Hart K.I., Hart C.H., Brinton
& Fujiki, 2004). A I’inverse, un retard dans le domaine socio-affectif peut entrainer des
troubles de langage (Baker & Cantwell, 1987 ; Beitchman et al., 2001 ; Benner, Nelson &
Epstein, 2002). Ainsi, le langage et 1’adaptation sociale et comportementale sont
susceptibles de s’influencer mutuellement dans 1’épilepsie pharmacorésistante, ce qui n’a
pas encore fait 1’objet de recherche dans la sphere pédiatrique. En revanche, les
répercussions de 1’état émotionnel du sujet sur le langage ont déja fait 1’objet d’étude chez
I’adulte présentant une épilepsie (Ramirez et al., 2010). L’anxiété serait susceptible

d’améliorer les performances des sujets avec épilepsie frontale aux taches impliquant le
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lobe temporal (dénomination). La dépression, a I’inverse, serait associée a de plus faibles
performances langagieres en fluence verbale. Pour notre part, nous avons observé chez les
patients avec résection frontale des corrélations entre les compétences lexicales et
syntaxiques (Jugement Lexical, Jugement Grammatical, Lexique en Production et Fluence
Verbale sémantique) et 1’adaptation sociale des sujets (Problémes sociaux, Comportement
délinquant, Comportement agressif, Troubles externalisés). Plus le sujet présentait de
difficultés a s’exprimer ou a comprendre, plus ses relations avec autrui étaient empreintes
de tensions. On a également mis en évidence un lien entre les capacités réceptives et la
qualité de I’attention ainsi que les troubles de la pensée. Les difficultés de compréhension
sont effectivement plus a risque de s’associer a des troubles de la concentration et de
I’attention. Une des explications possibles serait que les troubles comportementaux sont
une réponse a la frustration ressentie lorsque le sujet n’arrive pas a s’exprimer (Conti-
Ramsden & Botting, 2004). Les sujets s’adapteraient a leurs troubles langagiers en évitant
la difficulté pour ne pas I’affronter, donc en évitant les interactions sociales et en adoptant
un comportement de retrait. Ce n’est pas tant I’isolement social qui prévaut dans notre
population, mais des troubles du comportement dirigés vers autrui (i.e. troubles
externalisés). Il est possible que les troubles du langage, au méme titre que les crises,
puissent entrainer des moqueries de la part de leurs pairs. En retour, I’enfant installerait un
mécanisme de défense, tel qu’un comportement agressif. De tels phénomeénes, qualifiés de
« victimization », ont d’ores et déja été décrits chez les enfants présentant une dysphasie
(Conti-Ramsden & Botting, 2004). L’expérience négative des interactions sociales,
biaisées par les troubles langagiers, entrainerait des perturbations comportementales
durables. Une autre explication possible est que les troubles du langage ont un impact sur
les apprentissages. Or, I’enfant en échec va avoir une mauvaise estime de soi, ce qui aura
Un impact sur I’adaptation sociale. Dans ce cas, le rapport de causalité est indirect. En
définitive, nous avons mis en évidence une interaction entre performances langagieres et
adaptation sociale, ce qui démontre I’importance d’une prise en charge des troubles du
langage afin non seulement de les réduire, mais également de permettre une meilleure

adaptation sociale de ces enfants.

La relation entre la localisation de la résection et le type de déficits observés n’est pas
simple a définir. Il existe en effet une intrication extrémement complexe entre les
fonctions cognitives et, a fortiori, entre les dysfonctionnements, et, ce, d’autant plus

lorsqu’on s’intéresse au cerveau en cours de développement. Toutefois, nous avons pu
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mettre en évidence des profils sociocognitifs distincts selon la localisation de la
résection, permettant une meilleure compréhension des réseaux du langage. Les
déficits langagiers et comportementaux observés apres une résection frontale
pourraient s’inscrire dans un tableau plus général d’atteinte des fonctions exécutives
(mémoire de travail, stratégie de recherche). La résection temporale s’associe pour sa
part a des déficits lexico-sémantiques qui peuvent étre une des facettes des déficits

mnésiques présents dans les dysfonctionnements temporaux.

3. PLASTICITE CEREBRALE, REORGANISATION FONCTIONNELLE ET SES

LIMITES

Vingt-cinq a 30% des épilepsies sont pharmacorésistantes et la chirurgie s’avére étre le
traitement de choix afin de contrdler les crises mais également d’améliorer le devenir
sociocognitif et la qualité de vie de ces patients (Jambaqué, 2008). La chirurgie de
I’épilepsie chez I’enfant permet un arrét ou une diminution des crises dans 50 a 90% des
cas (Blume & Hwang, 2000 ; Duchowny, 1989 ; Paolicchi et al., 2000 ; Wyllie, 2000).
Dans le cas spécifique de 1’encéphalite de Rasmussen, la déconnexion hémisphérique
permet également de stopper le déclin cognitif observé chez les patients. Toutefois, la
fenétre temporelle pour proposer une chirurgie reste encore incertaine. Les études chez les
sujets ayant bénéficié d’une chirurgie de 1’épilepsie permettent d’étudier les capacités de
réorganisation fonctionnelle. Il existe une période critique au-dela de laquelle la plasticité
cérébrale serait moindre, néanmoins certaines études ont mis en évidence des capacités de
réorganisation tardives.

L’évaluation pré versus postopératoire de 20 enfants avec une méme méthodologie et les
mémes outils, constitue un des points forts de notre recherche. L’évaluation a 4 mois
postopératoire a permis de s’intéresser aux répercussions a court terme de la chirurgie sur
le fonctionnement cognitif. Nos résultats sont en faveur d’un bon pronostic sociocognitif
en moyenne des enfants, reflétant la plus grande plasticité neuro-fonctionnelle de 1’enfant
comparativement a 1’adulte. Toutefois, une grande variabilité dans les performances est a
nouveau observée et nous nous sommes attachés a dégager les facteurs de risque pour le
pronostic cognitif postopératoire de ces enfants. Dans le contexte de court délai

postopératoire, les enfants prenaient pour une majorité d’entre eux le méme traitement
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antiépileptique qu’en préopératoire, ce qui nous a permis d’isoler ce facteur et d’étudier
son influence sur 1’évolution du fonctionnement cognitif.

Dans un deuxieme temps, nous présenterons 1’évaluation de six enfants avec déconnexion
de leur hémisphere dominant qui refléte de facon spectaculaire la plasticité cérébrale ainsi

que les limites des capacités de suppléance de I’hémisphere droit.

Efficience intellectuelle apres la chirurgie de [’épilepsie

Chez I’adulte, les études sur I’évolution du fonctionnement intellectuel en postopératoire
rapportent un risque non négligeable de régression du QIV comme du QIP chez
respectivement 14% et 7% des sujets (Chelune et al., 1993 ; Engman et al., 2006). Dans la
sphere pédiatrique, il a été mis en évidence que ’intelligence et la mémoire peuvent rester
inchangées apres la chirurgie (Adams et al., 1990 ; Gleissner et al., 2002 ; Jambaqué et al.,
2007 ; Mabbott & Smith, 2003 ; Miranda & Smith, 2001 ; Westerfeld et al., 2000).
Toutefois, chez les enfants avec épilepsie temporale, des déficits en mémoire verbale ont
été rapportés (Adams et al., 1990 ; Szabo et al., 1998) et, a I’inverse, un gain du Quotient
Intellectuel Total, et ce, essentiellement chez les sujets avec épilepsie gauche (Sherman et
al., 2003), ainsi que des progres en langage, attention et mémoire (Jambaqué et al., 2007 ;
Lendt, Helmstaedter & Elger, 1999 ; Lendt et al., 2002). Trés peu d’études portent sur le
pronostic cognitif de la chirurgie de 1’épilepsie extra-temporale, et d’autant moins dans la
population pédiatrique. A priori, ce type de chirurgie ne serait pas suivi de changements au
niveau de ’intelligence, de la coordination manuelle, des fonctions exécutives ou du
langage (Lendt et al., 2002 ; Blanchette & Smith, 2002).

Dans notre premiere ¢tude, la chirurgie n’avait pas de répercussions négatives sur les
capacités de raisonnement verbal et non-verbal qui apparaissaient significativement plus
élevées en postopératoire. Aucun sujet de notre étude ne présentait de régression
significative (supérieure a 1 écart-type) aux Indices de Compréhension Verbale ou de
Raisonnement Perceptif. Ce résultat demontre a nouveau que les modeles cognitifs de
I’adulte ne peuvent pas étre applicables a I’enfant, qui présente une plus grande plasticité
neurocognitive. En revanche, on observait une baisse, non significative, aux Indices de
Mémoire de Travail et de Vitesse de Traitement chez 1’ensemble des sujets. Par ailleurs,
environ 10% et 20% des sujets régressaient (de plus d’un écart-type) respectivement a ces
deux indices. L.’age a la chirurgie apparaissait comme un facteur prédictif de 1’évolution de
la vitesse de traitement. Ce sont effectivement les enfants opérés le plus tardivement, qui
étaient le plus a risque de présenter une plus grande lenteur en postopératoire. La résection
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de la ZE n’affaiblit pas les capacités de raisonnement de I’enfant mais est susceptible de
perturber la vitesse de traitement et la mémoire de travail.

Le controle des crises aprés la chirurgie ne permettait pas de predire le pronostic cognitif
des sujets de notre étude, ce qui a d’ores et déja été observé dans de nombreuses études
(Gleissner et al., 2002 ; Hepworth & Smith, 2002 ; Lendt et al., 2002 ; Mabbott & Smith,
2003 ; Miranda & Smith, 2001 ; Smith, Elliott & Lach, 2004 ; Westerfeld et al., 2000).
L’absence d’effet du contrdle des crises en postopératoire suggere que le substrat neuronal
pathologique pourrait jouer un role majeur dans 1’émergence des troubles cognitifs. Par
ailleurs, le dysfonctionnement lié aux crises sur un cerveau en cours de développement
aurait des conséquences « profondes » et durables sur le développement ultérieur des
fonctions cognitives, conséquences qui ne se résoudraient pas des 1’arrét des crises. Il est
possible qu’une amélioration de I’ensemble du fonctionnement intellectuel chez les sujets
libres de crises ne soit visible qu’apres un plus long délai postopératoire.

Dans la troisieme étude, nous avons effectivement pu observer de nets progres des
compétences verbales chez les sujets avec déconnexion hémisphérique (DH) gauche aprés
un délai postopératoire de 3 a 8,3 ans. L’Indice de Compréhension Verbale s’est ainsi
normalisé chez tous, ce qui témoigne des possibilités de réorganisation tardive et des
capacités de suppléance de I’hémisphere droit. Alors que certains auteurs n’ont pas mis en
¢vidence de différence dans I’efficience cognitive des sujets apres DH, d’autres ont montré
un gain significatif dans les compétences intellectuelles et langagiéres aprés
hémispherectomie et a 3 ans postopératoire (Thomas S.G., Daniel, Chacko, Thomas M. &
Russell, 2010). Cette amélioration chez les sujets de notre étude s’associait en revanche a
une régression de 1’Indice de Raisonnement Perceptif, donnant lieu a une dissociation
visuo-verbale chez 4 sujets sur 6. Ce résultat, identique a celui obtenu par van Schooneveld
et ses collaborateurs (2011) qui retrouvent un QIP plus faible que le QIV apres

hémispherotomie, refléte les limites de la réorganisation fonctionnelle et I’effet crowding.

Développement du langage apres la chirurgie

Peu d’études ont porté sur 1’évolution des fonctions cognitives apres chirurgie focale de
I’épilepsie avec une évaluation pré et postopératoire (voir pour revue Sherman et al.,
2011). Rares sont celles qui se sont spécifiquement intéressées aux compétences
langagiéres dans le contexte de la chirurgie de 1’épilepsie extra-temporale chez 1’adulte, ou

méme dans la chirurgie de 1’épilepsie chez I’enfant. Par ailleurs, certaines d’entre elles
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combinent des scores de différents tests ou de versions différentes d’un méme test aux
deux évaluations pré et postopératoire. Chez 1’adulte avec épilepsie temporale gauche, il a
été rapporté un déclin en dénomination chez 34% des sujets (Davies et al., 1998, 2005) et
en compréhension du langage chez 4% des sujets (Davies et al., 1998). Une seule étude a
décrit un gain en dénomination en postopératoire (Martin et al., 1998). Trois études ont
concerné 1’évolution de la fluence verbale catégorielle avec, en moyenne, des déficits chez
10% et des gains chez 27% des sujets avec épilepsie temporale gauche (Davies et al.,
1998 ; Helmstaedter et al., 2003 ; Martin et al., 2000).

Pour notre part, nous avons montré un progres général dans les performances langagiéres
hormis en Fluence Phonologique, progrés qui n’est significatif qu’a 1’épreuve de
Métaphonologie. Blanchette et Smith (2002) ont rapporté également une préservation des
compétences langagiéres en postopératoire chez 9 enfants avec résection frontale et 10
enfants avec résection temporale, droite ou gauche. Chez I’enfant épileptique, la plasticité
cerébrale et la réorganisation fonctionnelle conduiraient donc a une préservation des
compétences langagieres, contrairement a ce qui a été décrit chez I’adulte.

Cette évolution favorable des compétences langagiéres n’était pas expliquée dans notre
étude par 1’age a la chirurgie (hormis en Répétition de Mots) ou le contrdle des crises. Le
dysfonctionnement cognitif ou les difficultés d’apprentissage peuvent préexister a
I’apparition de [’épilepsie (Prevost et al., 2006), ce qui suggere que le substrat
pathologique - la lésion - se manifesterait par 1’épilepsie et le dysfonctionnement cognitif.
Par ailleurs, les changements observés en langage n’étaient pas corrélés a ceux du
raisonnement verbal ou de la mémoire de travail, ne permettant donc pas d’imputer les
progrés en langage a ceux du fonctionnement intellectuel. En revanche, de fagon
intéressante, nous avons observé une corrélation négative significative entre 1’évolution
des performances a deux épreuves langagieres (Jugement Lexical et Production d’Enoncés)
et I’évolution a I’Indice de Raisonnement Perceptif. Ainsi, les progrés en lexique et
syntaxe s’associeraient a une régression des compeétences non verbales, ce qui démontre a
nouveau que la réorganisation se fait selon une hiérarchisation des fonctions et que le
langage primerait sur les autres au détriment de celles-ci.

Malgré une évolution de groupe favorable, un examen individuel de 1’évolution des
performances a permis de mettre en évidence un risque de declin en postopératoire aux
épreuves de langage, risque peu ¢élevé, mais non négligeable (entre 5 et 15%), si ce n’est en
Jugement Grammatical ou 25% des sujets régressent. Ainsi, méme si en moyenne les

enfants ont un bon pronostic langagier postopératoire, une régression peut étre observée, et
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nous nous sommes attachés a mettre en évidence les facteurs de risque. Nous avons ainsi
observé qu’un niveau intellectuel faible en préopératoire et la présence d’une sclérose

hippocampique s’accompagnaient d’un plus grand risque de déclin en postopératoire.

Limites de la réorganisation et niveau intellectuel préopératoire

Les patients présentant un déficit intellectuel associé a leur épilepsie semblent étre plus
difficiles a traiter et le contrdle des crises aprés la chirurgie apparait moins satisfaisant chez
ces sujets (Chelune et al., 1998 ; Huttenlocher & Hapke, 1990 ; Malmgren, Olsson,
Engman, Flink & Rydenhag, 2008). Ce phénomeéne est di au fait que les déficits
intellectuels sont souvent reliés a des lésions bilatérales ou diffuses, augmentant la
probabilité d’épilepsie multifocale. Les déficits intellectuels peuvent également étre reliés
aux épilepsies focales les plus séveres (age d’apparition précoce, longue durée, fréquence
élevée des crises). Dans notre premiére étude, nous nous étions interrogés sur le fait que le
niveau intellectuel préopératoire soit un facteur prédictif ou non de 1’évolution cognitive
postopératoire. D’autres auteurs se sont intéressés également a cette question. Une
limitation intellectuelle (QI inférieur a 70 ou 85 selon les études) ne serait pas associée a
un risque plus ¢élevé de déficits intellectuels en postopératoire chez I’adulte (Bjornaes et al.,
2004 ; Gleissner et al., 1999), comme chez I’enfant (Gilliam et al., 1997). Ces trois études
concernaient uniquement le pronostic intellectuel. Gleissner et al. (2006) ont, quant a eux,
montré que le niveau intellectuel initial ne permettait pas de prédire 1’évolution de la
mémoire verbale et visuelle, de [D’attention et des fonctions exécutives a un an
postopératoire. Pour notre part, nous avons montré de la méme fagon que les sujets avec un
niveau initial faible (ICV inférieur a 75) n’évoluaient pas différemment sur le plan
intellectuel que ceux présentant un niveau dans la norme (ICV supérieur a 75). En
revanche, les sujets avec un bas niveau intellectuel en préopératoire régressaient a une
majorité d’épreuves de langage en postopératoire alors que ceux avec un ICV dans la
norme progressaient a toutes les épreuves hormis en Fluence Verbale phonologique. Nos
résultats suggérent que 1’impact de I’épilepsie sur le fonctionnement sociocognitif dans les
premiers stades du développement pourrait étre durable lorsque [I’épilepsie est
particulierement sévere. Une atteinte initiale importante serait effectivement difficilement
réversible, ou du moins nécessiterait une longue période de récupération, c’est-a-dire un
long délai postopératoire. Skirrow et al. (2011) ont montré que les enfants avec ELT et un
faible QI progressaient davantage sur le plan intellectuel que les enfants avec un QI initial

dans la norme. Toutefois, ces progres n’étaient visibles de fagon significative qu’a 6 ans
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postopératoire, ce qui ne va donc pas a 1’encontre de notre hypothése. Il est possible que
les patients avec un faible niveau intellectuel soient plus a risque de développer des déficits
postopératoires du fait de leurs plus faibles capacités de compensation et que leurs progres

ne soient visibles qu’aprés un plus long délai postopératoire.

Réorganisation fonctionnelle et sclérose hippocampique

Nous avons mis en évidence que les sujets avec épilepsie associée a une sclérose
hippocampique (SH) avaient de moins bonnes compétences syntaxiques sur le versant
expressif au stade préopératoire que les sujets avec épilepsie sans SH. Par ailleurs, nous
avons pu observer une régression a 4 mois postopératoires a une majorité d’épreuves de
langage chez les sujets présentant une SH (Compréhension Orale, Jugement Grammatical,
Répétition de Mots, Lexique en Production, Production d’Enoncés, Métaphonologie), alors
que les sujets sans SH progressent a toutes les épreuves de langage hormis en Fluence
Verbale phonologique (Etude 1). Nous avons également montré que la SH était
systématiquement associée a de moins bonnes compétences sociocognitives apres un
certain délai postopératoire (Etude 2), et ce de fagon significative, a I’Indice de
Raisonnement Verbal et a I’échelle Troubles de la pensée. Comment expliquer I’impact de
ce type de lésion sur le fonctionnement sociocognitif et plus spécifiquement langagier ?
L’un des premiers axes d’interprétation consiste a s’intéresser aux liens qui unissent
I’hippocampe et la mémoire de travail, ainsi que le langage et la mémoire de travail.

La mémoire de travail (MDT) est sous-tendue par un réseau fronto-pariétal, avec
I’implication du cortex préfrontal dans les processus de contrdle et des régions pariétales
postérieures dans les processus de stockage des informations en mémoire a court terme
(MCT) (Owen et al., 2005). A l’inverse, il est classiquement admis que 1’hippocampe,
structure clé de la mémoire a long terme, ne fait pas partie des substrats neuronaux de la
MDT et que celle-ci est donc généralement préservée dans 1’épilepsie du lobe temporal
(ELT). L’ELT associée a une SH unilatérale est largement décrite comme ayant un impact
délétere sur le fonctionnement de la mémoire a long terme (Squire, 1992). A contrario,
comme il a été décrit dans le cas historique de HM (Scoville & Milner, 1957), la MDT
serait préservée dans I’ELT, (Cave & Squire, 1992 ; Cowey & Green, 1996), méme
lorsqu’elle est associée a une sclérose hippocampique (Cormack, Vargha-Khadem, Wood,
Cross & Baldeweg, 2012). Toutefois, des études récentes en imagerie et en
neuropsychologie, chez le sujet sain et le sujet présentant une épilepsie, suggérent

I’inverse. En effet, il a été mis en évidence que le lobe temporal médian serait impliqué
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dans la MDT (Axmacher, Elger & Fell, 2009 ; Campo et al., 2012 ; Cashdollar et al.,
2009). Des études en neuroimagerie ont montré des activations hippocampiques dans des
taches de MDT lors de I’encodage (Karlsgodt et al., 2005 ; Mainy et al., 2007), du
maintien (Axmacher et al., 2007) et de la restitution (Schon, Quiroz, Hasselmo & Stern,
2009) des informations. A I’inverse, d’autres études ont mis en évidence une désactivation
des hippocampes lors de taches de MDT (Astur & Constable, 2004 ; Astur et al., 2005) et
ce, de facon d’autant plus importante que la charge en mémoire de travail augmente
(Cousijn et al., 2012). L’implication de 1’hippocampe pourrait par ailleurs varier selon
I’age du sujet. Alors que chez I’enfant et le jeune adolescent cette structure serait
impliquée, en association avec le cortex préfrontal, quelle que soit la tdche en MDT,
I’hippocampe ne serait activé que lors de taches complexes en MDT chez I’adulte (Finn,
Sheridan, Kam, Hinshaw & D’Esposito, 2010). Par ailleurs, il a ét¢ démontré qu’il était
possible de retrouver des troubles de la MDT chez les sujets avec ELT (Abrahams et al.,
1999 ; Black et al., 2010 ; Krauss et al., 1997 ; Wagner et al., 2009). Ces déficits en MDT
ont pu étre reliés a 1’intégrité fonctionnelle de I’hippocampe (Abrahams et al., 1999 ;
Stretton et al., 2012). Ces derniers résultats suggeérent que la distinction anatomo-
fonctionnelle classique « mémoire a long terme » versus « mémoire de travail » devrait
étre nuancée (Cashdollar et al., 2009) et que les troubles mnésiques dans I’épilepsie
temporale sont plus étendus que ceux décrits initialement, ne touchant pas uniquement la
mémoire épisodique a long terme. Les troubles de la mémoire de travail pourraient
expliquer en partie nos observations et notamment aux épreuves qui impliquent le plus la
MDT, a savoir la métaphonologie et les épreuves morphosyntaxiques. Les sujets avec SH
présentent effectivement un Indice de Mémoire de Travail plus faible que les sujets sans
SH en pré, comme en postopératoire, toutefois cette différence n’est pas significative.

Une autre interprétation possible repose sur I’impact direct de la sclérose hippocampique
(SH) sur la réorganisation du langage. Il est clairement établi que 1’épilepsie du lobe
temporal (ELT) est susceptible de s’associer a une réorganisation intra ou
interhémisphérique du langage (Azari et al., 1999 ; Billingsley et al., 2001 ; Protzner &
Mac Andrews, 2011 ; Waites et al., 2006). Une réorganisation du langage différente selon
I’atteinte ou non de I’hippocampe (sujets avec ELT et SH versus ELT sans SH) a été mise
en évidence en neuroimagerie lors de tache de dénomination (Hamberger et al., 2007) et
lors d’identification de mots écrits impliquant un traitement sémantique et lexical (Jensen
et al., 2011). Les stimulations électriques préopeératoires ont également permis de mettre en

évidence une plus grande variabilité des régions sous-tendant la dénomination chez les

237



Partie 3. Chapitre 5. Discussion et conclusion générales

sujets avec SH que chez ceux sans SH (Hamberger et al., 2007). Or, une représentation
plus atypique du langage pourrait étre associée & un moins bon fonctionnement cognitif, ce
que nous discuterons ultérieurement.

Enfin, sur le plan fonctionnel, des liens entre hippocampe et langage ont été décrits chez le
sujet sain et chez le sujet présentant une pathologie de 1’hippocampe associée ou non a une
¢épilepsie. L’implication de I’hippocampe dans le développement du langage et de
I’adaptation sociale a ét¢ démontrée lors de la description clinique de quatre enfants
présentant une sclérose hippocampique bilatérale (Delong & Heinz, 1997). Plus
spécifiquement, 1’hippocampe de 1’hémisphére dominant jouerait un réle dans le systeme
neural impliqué dans la dénomination. Ainsi, ’accés au lexique dépendrait de I’intégrité de
I’hippocampe gauche chez les sujets avec épilepsie du lobe temporal (ELT) (Davies et al.,
1998 ; Hamberger et al., 2007 ; Hamberger, Seidel, MacKahnn & Goodman, 2010).
L’implication de I"hippocampe dans ces processus est également démontrée dans les taches
de fluence verbale sémantique chez le sujet avec ELT. Gleissner et Elger (2001) ont ainsi
mis en évidence des déficits plus séveres en fluence verbale sémantique que phonologique
chez des sujets avec ELT droite associée a une SH comparativement aux sujets avec ELT
sans SH. Dans cette étude, les performances aux deux taches de fluence verbale étaient
déficitaires chez les sujets avec ELT gauche. Un autre élément de réponse est apporté par
I’¢tude des déficits langagiers chez le sujet schizophréne en lien avec les structures
cérébrales impliquées (Walder et al., 2007). Chez les hommes schizophrenes, des
anomalies de I’hippocampe gauche et du Planum temporale ont été associées a des déficits
phonologiques, grammaticaux et sémantiques. Chez les femmes schizophrénes,
I’hippocampe droit était impliqué dans les processus sémantiques. Une étude récente chez
les enfants présentant des malformations anatomiques des formations hippocampiques
(AMFH) - associées ou non a une épilepsie — apporte un éclairage supplémentaire sur
I’implication de cette structure dans les processus langagiers (Agostini et al, 2010). Dans
cette étude, neuf enfants présentant une AMFH ont pu bénéficier d’un bilan orthophonique
exhaustif. Parmi ces enfants, quatre d’entre eux présentaient des troubles langagiers qui
s’intégraient a un tableau déficitaire plus étendu, quatre autres présentaient exclusivement
des troubles langagiers, prédominant sur le versant expressif (dénomination, expression
syntaxique et répetition de mots), associés a une mémoire visuelle faible voire
pathologique. Ces études chez le sujet sain ou dans des pathologies diverses (malformation
hippocampique, schizophrénie) donne un faisceau d’arguments en faveur d’une implication

de I’hippocampe dans le langage non pas restrictive a I’acces au lexique mais également
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observée dans les processus phonologiques et syntaxiques. Les résultats de nos études
étayent cette hypothese. Nous avons montré que la sclérose hippocampique était un facteur
de risque non négligeable pour le bon fonctionnement des compétences langagiéres.

Repreésentation atypique du langage et réorganisation fonctionnelle

Il est clairement établi que la représentation atypique du langage est plus fréquente chez le
sujet avec épilepsie comparativement au sujet sain (Helmstaedter, Kurthen, Linke & Elger,
1997 ; Loring et al., 1990 ; Rasmussen & Milner, 1977 ; Rausch & Walsh, 1984 ; Risse,
Gates & Frangman, 1997 ; Springer et al., 1999), et ce, plus particulierement lorsque
I’épilepsie est apparue pendant 1’enfance (Gaillard et al., 2007 ; Springer et al., 1999). La
dominance hémisphérique pour le langage est considérée comme établie a ’age de 6 ans et
I’apparition de crises avant cet 4ge conduirait a une représentation atypique du langage
plus fréquente (Devinsky, Perrine, Llians, Luciano & Dogali, 1993 ; Helmstaedter et al.,
1997 ; Springer et al., 1999). 1l est possible d’observer deux types de patterns: une
réorganisation du langage dans des aires en miroir de I’hémisphére droit ou une
réorganisation au sein de ’hémisphére gauche (Gaillard et al., 2007 ; Rosenberg et al.,
2009 ; Staudt et al., 2001). Une dominance atypique du langage est donc fortement
possible chez les sujets épileptiques, et peu d’auteurs se sont intéressés a 1’efficience
cognitive et plus spécifiquement langagiére de ces sujets.

Dans nos études, il semblerait que le fonctionnement cognitif soit fragilisé chez les sujets
avec dominance atypique du langage. En effet, nous avons mis en évidence une tendance a
une moindre efficience cognitive chez les sujets gauchers comparativement aux sujets
droitiers ainsi qu’a une surreprésentation de gauchers parmi les sujets avec un Indice de
Compréhension Verbale inférieur a la norme (Etude 1). Or, la préférence manuelle est un
indicateur de la spécialisation fonctionnelle hémisphérique. Chez les sujets avec épilepsie,
60% des gauchers présentent une représentation bilatérale du langage (Gaillard et al.,
2007). 1l est possible que, parmi nos sujets gauchers, il y ait une frequence élevée de
dominance atypique du langage. Celle-ci s’accompagnerait d’un risque accru de limitation
cognitive et d’une réorganisation fonctionnelle partiellement efficiente. Par ailleurs, nous
avons montré a travers une étude de cas multiples (Etude 1) que les performances
langagieres apparaissaient plus fragiles et leur évolution en postopératoire plus
compromise en cas d’épilepsie temporale gauche associée a une dominance atypique du
langage. Enfin, comme nous 1’avons évoqué, les sujets avec résection frontale (Etude 2),

pour lesquels une représentation atypique du langage est plus fréguemment décrite,
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présentaient une dissociation visuo-verbale plus marquée que ceux avec résection
temporale, illustrant 1’association entre dominance atypique et effet crowding.

La latéralisation atypique du langage (bilatérale ou droite) a d’ores et déja été reliée a de
plus faibles performances langagiéres chez 1’enfant sain (Everts et al., 2009) et a de plus
faibles compétences en mémoire visuelle chez I’enfant (Gleissner et al., 2003) et 1’adulte
(Lorin et al., 1999) présentant une épilepsie partielle gauche. A ’inverse, une association
entre dominance atypique du langage et de meilleures performances en mémoire verbale a
été décrite chez le sujet adulte avec épilepsie temporale (Kim H., Yi, Son & Kim J., 2003 ;
Helmstaedter, Brosch, Kurthen & Elger, 2004 ; Catani et al., 2007) comme chez 1’enfant
avec épilepsie temporale (Everts et al., 2010). Par ailleurs, certaines études ont décrit un
effet crowding avec une baisse des fonctions visuo-spatiales lors d’une dominance
atypique du langage (Loring et al., 1999 ; Kadis et al., 2009), d’autres, au contraire, ont
mis en évidence une préservation des fonctions visuo-spatiales (Billingsley et Smith,
2000 ; Everts et al., 2010). Quelle est I’efficience des compétences langagiéres du sujet qui
présente une réorganisation atypique du langage reste ainsi une question en suspens. Deux
études récentes chez le sujet avec lésions cérébrales précoces ont toutefois apporté des
éléments de réponse. Une latéralisation du langage a gauche était associée chez ces sujets a
de meilleures performances langagieres (Baharelle et al., 2010 ; Elkana et al., 2011). Chez
le sujet épileptique, Kovac et al. (2010) ont observé un déclin plus important en
dénomination apres résection temporale gauche chez les sujets présentant une dominance
atypique du langage. Une autre étude récente a également porté sur le lien entre
réorganisation et performances langagiéres chez une patiente adulte avec épilepsie
temporale gauche (Perrone-Bertolotti, Zoubrinetzky, Yvert, Le Bas & Baciu, 2012).
Perrone-Bertolotti et al. (2012) se sont ainsi intéresses aux patterns de réorganisation intra
ou interhémisphérique parallelement aux patterns de déficits phonologiques et sémantiques
avant et apres la chirurgie. La patiente présentait en préopératoire un déficit phonologique
(fluence verbale phonologique) associé a des activations temporales droites lors de tache
phonologique en IRMf. A T’inverse, aprés la chirurgie, les performances phonologiques
étaient dans la norme et les activations observées étaient essentiellement a gauche en
périlésionnel. Ce résultat suggere que le shift initial a droite avant la chirurgie n’avait pas
de role fonctionnel. Le fait que ce déficit disparaisse apres la chirurgie et que I’activation
soit plus importante du coté gauche démontre que I’hémisphere gauche est mieux équipé
pour prendre en charge les processus phonologiques. Par ailleurs, la patiente présentait des

compétences sémantiques préservées en pré comme en postopératoire associées a un méme
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pattern de réorganisation a droite lors de taches sémantiques en IRMf. La réorganisation a
droite ne s’accompagnait pas de déficits lexicaux. Le langage n’apparait donc pas comme
une fonction monolithique. Les différents processus langagiers pourraient se réorganiser
individuellement et, ce, de facon plus ou moins efficiente.

L’efficience cognitive et langagiere des sujets avec épilepsie associée a une dominance
atypique reste une piste a explorer. 1l serait nécessaire dans une étude ultérieure de coupler
les données en imagerie et celles en neuropsychologie pour déterminer si les patterns de

réorganisation s’accompagnent ou non d’un meilleur fonctionnement cognitif et langagier.

Limites des capacités de suppléance de [’hémisphere droit

Une hypothese classiquement avancée pour expliquer la récupération du langage apres
Iésion de I’hémisphére gauche concerne les compétences initiales de 1’hémisphere droit
pour le langage, inhibées par le corps calleux. Toutefois, les déficits observés apres
chirurgie focale ou hémisphérique gauche chez les sujets de nos études mettent a 1’épreuve
cette hypothése d’inhibition qui postule que I’hémisphére droit est tout aussi compétent
que le gauche pour assurer le fonctionnement du langage. De précédentes études,
effectuées aupres de larges cohortes, n’ont proposé qu’une évaluation générale du
fonctionnement intellectuel ou langagier ne permettant pas une analyse détaillée des
processus langagiers (Devlin et al., 2003 ; Jonas et al., 2004 ; Terra-Bustamante et al.,
2009 ; Thomas S., Daniel, Chacko, Thomas M. & Russel, 2010 ; Van Schooneveld,
Jennekens-Schinkel, Van Rijen, Braun & Van Nieuwenhuizen, 2011).

Nous avons montré qu’aucun des sujets présentant une épilepsie frontale ou temporale
gauche, ou une résection de cette méme zone, voire une déconnexion de I’hémisphere
gauche, ne présentait de trouble de discrimination phonologique. Ce processus €lémentaire
du langage pourrait ainsi étre sous-tendu par les deux hémisphéres et le dysfonctionnement
de I’'un n’entrainerait alors pas de déficit. L’hémispheére droit permettrait également de
discriminer des contrastes phonétiques et de déterminer si deux mots sont identiques ou
non. La sensibilit¢ de I’hémisphére droit aux caractéristiques phonologiques a été
démontrée chez le sujet sain (Chiarello, Hasbrook & Maxfield, 1999 ; Halderman, 2011 ;
Lukatela, Carello, Savic & Turvey, 1986). De précédentes études ont par ailleurs montré
que la discrimination phonologique n’était pas altérée apreés hémisphérotomie gauche
(Boatman et al., 1999 ; Mariotti, luvone, Torrioli & Silveri, 1998 ; Patterson, Vargha-
Khadem & Polkey, 1989).
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Les processus phonologiques ne se résument toutefois pas a la seule capacité de
discriminer deux sons entre eux. Il existe également des compétences plus complexes
comme la répétition de mots et la métaphonologie. Dans notre troisieme étude, les six
enfants avec déconnexion de leur hémisphere gauche présentaient des difficultés majeures
a répéter des mots de complexité croissante traduisant des troubles de la parole, ainsi que
des difficultés a manipuler les sons aux épreuves de métaphonologie. Les difficultés a
répéter des phrases phonologiquement complexes, a traiter les informations auditives, a
répéter des séquences de syllabes ont déja été décrites apres hémispherectomie gauche
(Liégeois et al., 2010 ; Stark, Blaile, Brandt, Freeman & Vining, 1995 ; Stark & Mac
Gregor, 1997 ; Valancker-Sidtis, 2004). Pour analyser les performances de nos sujets dans
ces deux domaines, il faut nécessairement s’intéresser aux liens qui les unissent avec la
mémoire de travail (MDT). Il existe effectivement un lien entre I’intégrité de la boucle
phonologique et la qualité de la parole. Les enfants avec de faibles compétences en
mémoire a court terme (MCT) font davantage d’erreurs phonologiques dans leurs
productions orales que ceux avec une MCT efficiente (Adams & Gathercole, 1995). A
I’inverse, les conséquences des troubles articulatoires ou de la parole sur 1’efficience de la
boucle phonologique restent peu claires. Elles sont, pour certains auteurs, inexistantes
(Baddeley, 2003), alors que pour d’autres la qualité et la vitesse d’articulation ont un
impact sur le fonctionnement de la boucle phonologique (Burkholder & Pisoni, 2003). Par
ailleurs, nous I’avons déja évoqué dans la description des troubles des enfants avec
résection frontale et temporale, la métaphonologie implique la MDT, et plus
spéecifiquement la boucle phonologique (Rohl & Pratt, 1995). Nous avons pour notre part
retrouveé chez les six sujets avec hémisphérotomie gauche une corrélation entre la MDT et
trois épreuves dont Répétition de Mots et Métaphonologie. Ainsi, les déficits observés en
répétition de mots et en métaphonologie peuvent refléter tous les deux une altération de la
boucle phonologique. L’hémispheére droit ne serait pas totalement efficace pour cette
fonction.

Par ailleurs, les performances aux épreuves morphosyntaxiques des sujets avec
déconnexion hémisphérique gauche apparaissaient largement déficitaires. Les compétences
syntaxiques, sur le versant réceptif comme expressif, ne sont pas récupérées de facon
efficiente aprés hémisphérotomie gauche. De tels déficits syntaxiques ont d’ores et déja été
décrits apres héemispherectomie gauche (Curtiss, de Bode & Matlern, 2001 ; Curtiss & de
Bode, 2003 ; Stark, Blaile, Brandt, Freeman & Vining, 1995 ; Vargha-Khadem et al.,
1997) avec en particulier des difficultés spécifiques pour traiter les phrases passives
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(Valancker-Sidtis, 2004 ; Vargha-Khadem, Isaacs, Papaloudi, Polkey & Wilson, 1991).
Ainsi, ces processus peuvent étre considérés comme dépendants de 1’hémisphére gauche.
L’hypothése de supériorité de I’hémisphére gauche pour les compétences syntaxiques a
déja été posée (Denis & Kohn, 1975). Par ailleurs, les performances en syntaxe sur le
versant expressif étaient corrélées avec la memoire de travail (MDT). A nouveau, les
déficits langagiers observés peuvent étre une conséquence des déficits en MDT chez les
sujets avec hémisphérotomie, ce qui a été suggéré par de précédents auteurs (Dennis &
Kohn, 1975 ; Zaidel, 1977 ; Liégeois et al., 2008).

Concernant les connaissances lexico-semantiques, nous avons mis en évidence que les
sujets avec déconnexion hémisphérique gauche pouvaient récupérer un stock lexical faible
mais normatif aprés un long délai postopératoire. De précédentes études avaient rapporté
une préservation du lexique comparativement aux autres compétences langagiéres apres
hémisphérectomie gauche (Boatman et al., 1999 ; Dennis & Whitaker, 1976 ; Liégeois et
al., 2008 ; Ogden, 1988 ; Stark et al., 1995). Une hypothése explicative possible, d’ores et
déja soutenue au cours de ce travail, serait qu’il existerait une implication, voire une
équipotentialité, des deux hémisphéres pour les connaissances lexico-semantiques. Cette
hypothése a également été retenue par Mariotti et al. (1998) ou, plus récemment, par
Liégeois et al. (2008).

Une hypotheése classiquement émise sur la spécialisation hémisphérique concerne les
processus de traitement des deux hémispheres. L hémisphere gauche serait impliqué dans
le traitement analytique et séquentiel, alors que ’hémisphére droit serait impliqué dans le
traitement holistique et global. S’appuyer sur cette hypothése permettrait d’expliquer les
déficits observés apres déconnexion hémisphérique gauche dans notre étude, a savoir des
difficultés de traitement séquentiel de I’information verbale, se traduisant par une difficulté
a répéter des mots complexes, a manipuler les sons du langage et a traiter les phrases
syntaxiquement complexes. Toutefois, cette hypothese a été remise en question par des
études chez le sujet avec callosotomie (Trope, Rozin, Nelson & Gur, 1992) qui ont mis en
évidence que les deux types de traitement, analytique ou séquentiel, pouvaient étre sous-

tendus par les deux hémispheres.

Comportement apres la chirurgie
La chirurgie chez I’enfant s’associe le plus souvent a une régression des troubles psycho-
comportementaux et & une amélioration de la qualité des interactions sociales, et ce

essentiellement chez les enfants pour lesquels la chirurgie a permis un contrdle des crises
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(Danielsson, Rydenhag, Uvebrant, Nordborg & Olsson, 2002 ; Elliott, Lach, Kadis &
Smith, 2008 ; Nakaji, Meltzer, Singel & Alksne, 2003 ; Williams, 2003). Certains auteurs
n’ont toutefois pas mis en évidence de changement sur le plan psychopathologique et
comportemental en postopératoire chez 1I’enfant (Mac Lellan et al., 2005 ; Smith, Elliott &
Mah, 2004). Pour notre part, nous avons mis en évidence une évolution favorable de
I’adaptation sociale et comportementale des sujets a 4 mois postopératoires. Les troubles
régressaient de facon significative aux échelles Plaintes somatiques, Trouble de la pensée,
Problemes attentionnels, Comportement délinquant, Comportement agressif, Problemes
internalisés et Problemes externalisés. Une majorité de nos sujets avait conservé en
postopératoire le méme traitement antiépileptique, permettant d’exclure le changement de
traitement comme facteur explicatif de 1’évolution positive de 1’adaptation
comportementale et sociale. Le pourcentage de sujets présentant davantage de troubles
comportementaux en postopératoire était relativement limité hormis a 1’échelle Problémes
sociaux. Or, Dl’arrét des crises aprés la chirurgie permettait d’expliquer 1’évolution
favorable a cette échelle chez les sujets de notre étude. Ce sont les sujets pour lesquels la
chirurgie n’a pas permis un contréle complet des crises (classe Engel II, Il et 1V) qui
présentaient davantage de Problémes Sociaux en postopératoire. Lendt, Helmstaedter,
Kuczaty, Schramm et Elger (2000) ont étudié le pronostic comportemental de 28 enfants
apres résection focale (temporale, frontale ou pariétale), hémisphérotomie ou callosotomie
en suivant une méthodologie comparable a la n6tre. Le comportement était évalué via le
questionnaire d’Achenbach en préopératoire et a 3 mois postopératoires. Ces auteurs ont
mis en évidence une régression nette des troubles comportementaux a 1’ensemble des
échelles hormis a celle de Problémes sociaux. lls ont donc considéré que I’intégration
sociale de ces enfants ne s’améliorait pas dans les trois mois postopératoires, malgré 1’arrét
ou la diminution des crises, du fait d’une attitude négative persistante a 1’encontre de leur
environnement. Comme dans notre étude, parmi les variables médicales, seul le contrdle
des crises permettait d’expliquer ces changements comportementaux. Certains auteurs ont
mis 1’accent sur I’importance des facteurs psychosociaux dans 1’émergence des troubles
comportementaux de I’enfant épileptique (Austin, Risinger & Beckett, 1992 ; Hoare &
Kerley, 1992), il est possible — au vu de nos résultats — que ces facteurs entrent également
en ligne de compte dans la régression des troubles en postopératoire. Le succes de
I’intervention chirurgicale, mesuré en premier lieu par 1’arrét ou la diminution des crises,
peut avoir une incidence sur certaines variables environnementales telles que le niveau de

stress familial ou I’organisation familiale et, ainsi, influencer positivement les interactions
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sociales de I’enfant avec les membres de sa famille. Effectivement, un niveau de stress
familial moindre peut aisément conduire a augmenter la confiance en soi de I’enfant,
réduire son anxiété et diminuer son comportement agressif. L’arrét des crises peut
¢galement amener 1’enfant a se percevoir différemment, non plus au travers du prisme de
sa maladie chronique, a modifier les représentations de lui-méme et ses rapports avec son
entourage.

Par ailleurs, nous avons observé que les troubles comportementaux régressent davantage
en postopératoire chez les sujets avec épilepsie sans sclérose hippocampique (SH) que chez
ceux avec SH. Toutefois, cet effet de la 1ésion n’était pas significatif, si ce n’est une
tendance aux Troubles de la pensée. Des dysfonctionnements de 1’hippocampe ont été
décrits dans D’anxiété chez le rat (Garcia-Falgeras, Castillo-Ruiz, Put, Tobena &
Fernandez-Teruel, 2012), et, chez ’homme, dans les troubles autistiques (Dager et al.,
2007 ; Salmond et al., 2005), dans les troubles paniques (Atmaca, Yildirim, Gurok, Akyol
& Koseoglu, 2012) et dans la schizophrénie (Kiithn et al., 2012). Chez 1’adulte avec
épilepsie temporale, de plus hauts scores de dépressions ont été associés a la présence
d’une SH (Quiske, Helmstaedter, Lux & Elger, 2000). L’hippocampe fait effectivement
partie du circuit de Papez, or, « the hypothalamus, the anterior thalamic nuclei, the gyrus
cinguli, the hippocampus and their interconnections constitute a harmonious mechanism
which may elaborate the function of central emotion, as well as participate in emotional
expression” (Papez, 1937). La sclérose hippocampique chez le sujet épileptique pourrait de
ce fait avoir des répercussions émotionnelles et comportementales. Une autre explication
vient du fait que la sclérose hippocampique s’associe fréquemment a une atrophie des
structures mésiales adjacentes et en particulier de ’amygdale (Alhusaini et al., 2012 ;
Bernasconi N., Nastume & Bernasconi A., 2005). Dans ce cas, le lien entre sclérose
hippocampique et troubles comportementaux serait plus direct. L’amygdale joue en effet
un role central dans les processus émotionnels et une épilepsie temporale associée a une
réduction du volume de cette structure pourrait étre a 1’origine de troubles
psychopathologiques.

Une des limitations de nos résultats vient du fait que la mesure du comportement est
indirecte, par le biais d’un questionnaire parental et, donc, dépendante de leur ressenti. Or,
les parents dont les enfants sont libres de crises, peuvent surestimer les progrés de leur
enfant en raison de leur soulagement. Une telle hypothése, qualifiée de « halo effect », a
déja été proposée par Lendt et al. (2000). Bien que le questionnaire d’Achenbach ait été

décrit comme étant une mesure valide du comportement dans la population pédiatrique
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dans le contexte de 1’épilepsie (Gleissner et al., 2007), il aurait été pertinent de proposer un
questionnaire d’auto-évaluation. Toutefois, les enfants ont tendance a sous-estimer leurs
symptdémes, en particulier les troubles externalises tels que le comportement agressif ou
antisocial (Kazdin, Esveldt-Dawson, Unis & Rancurello, 1983). Ce sont donc deux
mesures paralleles du comportement par auto et hétéro-évaluation qui semblent les plus a
mémes de refléter objectivement [’adaptation comportementale et sociale dans une
prochaine étude.

L’ensemble des données issues de nos études refléte une origine multiple des troubles
du comportement, a savoir liée au dysfonctionnement cérébral dii a I’épilepsie, mais
également aux répercussions psychosociales ainsi qu’aux troubles du langage. La
probable implication des facteurs démographiques et du traitement médicamenteux
n’a pas pu étre mise en évidence, mais ne doit pas étre pour autant étre considérée

comme négligeable.

CONCLUSION

Nous avons pu, a travers ce travail de theése, spécifier I'impact de 1’épilepsie
pharmacorésistante et de la chirurgie sur le fonctionnement sociocognitif et plus
particulierement langagier. Les répercussions observées s’avéraient d’autant plus
importantes lorsque 1’épilepsie était apparue tot, reflétant la vulnérabilité du cerveau chez
le jeune enfant. Certaines études postulent que la période critique du langage s’étendrait
au-dela de 5-6 ans. Toutefois, nous avons démontre que certains processus langagiers dans
le contexte de la chirurgie de I’épilepsie ne se développaient pas de fagon aussi efficiente
lorsque 1’épilepsie est apparue avant I’age de 5 ans. Le langage n’apparait effectivement
pas comme une fonction cognitive monolithique, mais comme étant composé de processus
langagiers distincts et interdépendants. Nous avons montré que la phonologie et les
processus morphosyntaxiques seraient davantage soumis a une période critique. Celle-ci
correspond certes a une fenétre temporelle d’opportunité pour le développement de ces
processus langagiers, mais également a une fenétre temporelle de vulnérabilité, pendant
laquelle un dysfonctionnement, tel que 1’épilepsie, peut avoir des conséquences déléteres
sur le développement du langage. Nous avons de fait montré que la trajectoire
développementale du langage de ces enfants était durablement perturbée, méme une fois
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I’épilepsie controlée. Les compétences langagiéres étaient de surcroit corrélées aux
capacités d’adaptation comportementale, et plus spécifiquement, aux comportements
dirigés vers autrui.

Par ailleurs, des profils langagiers propres a la localisation de la résection chirurgicale ont
pu étre identifiés. Le fonctionnement cognitif implique de vastes réseaux, néanmoins la
perturbation observée reste globalement circonscrite au dysfonctionnement des aires
specialisées directement impliquées dans les anomalies électrophysiologiques. Nous avons
notamment montré qu’une résection frontale s’accompagnait essentiellement de déficits en
morphosyntaxe et en métaphonologie, déficits pouvant étre reliés aux troubles des
fonctions exeécutives classiquement décrits dans les dysfonctionnements frontaux. Une
résection temporale, quant a elle, s’associait a des déficits lexicaux pouvant s’inscrire dans
un tableau plus large de troubles mnésiques. Nos résultats vont également dans le sens
d’une spécialisation hémisphérique gauche pour les processus morphosyntaxiques et
phonologiques ainsi qu’une probable implication des deux hémispheres pour les processus
lexico-sémantiques.

En outre, I’étude de sujets ayant eu une déconnexion hémisphérique gauche a permis de
mettre en évidence de capacités extraordinaires de réorganisation fonctionnelle dans cette
situation médicale et chirurgicale extréme. Une spécialisation hémisphérique précoce ne
s’oppose effectivement pas a une plasticité tardive. Mais la plasticité cognitive présente
des limites, et certains processus langagiers ne se développent pas de facon efficiente.
Nous avons montré que les enfants issus de milieu socioprofessionnel privilégié
présentaient une meilleure ¢évolution en postopératoire, reflétant 1’influence de
I’environnement sur le fonctionnement cognitif. Par ailleurs, cette réorganisation des
processus langagiers s’accompagnait d’une baisse de [I’efficience des fonctions
visuospatiales, démontrant une hiérarchisation des fonctions, avec le langage qui primerait
sur les autres compétences cognitives. Les possibilités de réorganisation et le pronostic
cognitif postopératoire semblent davantage compromis chez les sujets avec une atteinte
sévere initiale et une limitation intellectuelle ou chez ceux présentant une sclérose
hippocampique. Les performances langagieres, comme leur évolution en postopératoire,
apparaissaient également plus fragiles en cas d’épilepsie temporale gauche associée a une
dominance atypique du langage. De nouvelles études, associant neuroimagerie
fonctionnelle et approche neuropsychologique, permettraient d’apporter des
renseignements supplémentaires quant aux compétences langagiéres des sujets avec

dominance atypique du langage.
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Partie 3. Chapitre 5. Discussion et conclusion générales

Sur un plan clinique, nos résultats confirment la nécessit¢ d’une €valuation du langage la
plus précoce et exhaustive possible afin de mettre en place des rééducations et des
adaptations scolaires efficaces et ciblées ainsi que d’enrayer les répercussions ultérieures

sur les apprentissages ou 1’adaptation sociale et comportementale de ces enfants.
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ANNEXE ETUDE 1

Tableau Al.1 : Données démographiques et médicales des sujets

[<5)
= 17} (<)
2 ce g 5 & 5 £ 3
s s 2 8 6§ ® 3 © g 2 © c
g 53 & S2 2 < £ 3 w e g5 s
- o £ © £33 § g S 3 5 2 S5 8 g
S 8 ¥ 5 €8 £ 8° 82 5 3 g 2 u 8 5 < 3
3 < & o Jeg O 3 <& A < F B O O =z =>8 x
1 55 M 3 D G ELT 1,7 4,3 6 CP Dysplasie Oui | 2 Lamotrigine, vigabatrine Temporale interne et
+ SH polaire
2 55 F 1 D G ELT 25 4 6,5 CP DNET Non | 2 Carbamazépine, Temporale supérieure
[évétiracétam
3 6 F 1 D G ELT 45 1,6 6,1 CP Dysplasie Non | 2 Carbamazépine, Temporale interne et
+ SH lévétiracétam polaire
4 69 F 3 D G ELT 11 6,7 7,8 CP/CG Dysplasie Non Il 3 Carbamazépine, Temporale polaire et
oxcarbazépine, stiripentol amygdalectomie
5 85 M 1 G G ELT 06 8,4 9 CpP Dysplasie  Oui | 4 Carbamazépine, clobazame, = Temporale interne et
+ SH oxcarbazépine, topiramate polaire
6 85 M 3 D G ELT 05 8,5 9 CP Dysplasie  Non | 2 Valproate de sodium, Temporale interne et
+ SH vigabatrine polaire
7 99 M 1 G G ELT 0,8 106 114 CP DNET Non | 1 Lévétiracétam Temporale interne et
polaire
8 106 M 1 D G ELT 6,1 5,2 11,3 CP Dysplasie Oui | 2 Clobazam, Lévétiracétam Temporale interne et
+ SH polaire
9 14 F 2 G G ELT 05 138 143 CP Dysplasie Oui | 2 Oxcarbazépine, topiramate Temporale interne et
+ SH polaire
10 142 F 3 D G ELT 105 44 149 CP Dysplasie Non | 1 Lévétiracétam Temporale externe et

noyau amygdalien
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(3]
2 o w
2 g 5 3 3 < £
8 22 2 52 2 % = 3 i v 58 E
[ ) = = c @ N =
d < & O Sg O 3 <8 A < £ B O © =z =8 4
11 158 M 1 D G ELT 111 5 16,1 CP/CG Dysplasie Non Il 2 Lévétiracétam, topiramate Temporo-occipitale
12 124 M 1 G G ELF 6 7,6 136 CP Dysplasie Non IV 3 Carbamazépine, Operculaire
Iévétiracétam, oxcarbazépine
13 72 F 2 D D ELT 3 4,9 79 CP aucune Non IV 2 Carbamazépine, topiramte GTS, région pariétale
int, insula postérieur
14 8 F 2 D D ELT 7.8 1 88 CP DNET+ Non | 2 Lévétiracetam, topiramate Pble, T3, T4 post,
dysplasie hippocampe, uncus
15 96 F 3 D D ELT 35 6,6 101 CP dysplasie  Non | 2 Clobazam, Oxcarbazépine Temporale externe
16 98 M 1 D D ELT 7 3,6 10,6 CP DNET Non | 1 Lévétiracétam Temporo-occipitale
17 125 F 3 D D ELT 85 4,3 128 CP DNET Non | 3 Carbamazépine, clobazam, Temporale externe
vigabatrine
18 156 M 1 D D ELT 131 3.1 16,2 CP DNET Non | 2 Lévétiracétam, Temporale interne et
oxcarbazépine polaire
19 5 M 3 G D ELF 21 3,3 54 CP dysplasie  Non | 2 Oxcarbazépine, topiramate Frontale médiale
20 12 F 2 D D ELF 8 4,4 124 CP dysplasie  Non | 2 Lévétiracétam, vigabatrine Gyrus frontaux sup,

moy, inf et opercule

M : masculin. F: féminin.CSP : catégorie socioprofessionnelle. D : droite. G : gauche. ELT
lobe frontal. CP : crises partielles. CG : crises généralisées. DNET : tumeurs neuroépithéliales dysembryoplasiques. SH : sclérose

hippocampique. CF : convulsions fébriles. MAE : médicaments antiépileptiques.

: épilepsie du lobe temporal. ELF : épilepsie du
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Annexe 1

PROFIL COGNITIF ET COMPORTEMENTAL EN PREOPERATOIRE

Tableau Al.2. : Effet du sexe sur les indices a la WISC IV

Mg My DSe DSy Z p
ICV 85 98,30 25,21 16,32 1,24 212
IRP 75,4 90,90 22,81 17,30 1,85 ,064
IMT 80,4 80,38 22,47 19,06 -0,31 ,756
IVT 79,1 84,78 21,30 19,51 0,69 ,487
F : féminin ; M : masculin
Tableau A1.3. : Effet de la latéralité manuelle sur les indices a la WISC IV
Mp Mg DSp DSg Z p
ICV 94,53 83,00 20,93 24,34 0,96 ,336
IRP 84,27 79,80 21,60 22,20 0,34 , 126
IMT 84,00 67,75 20,68 15,33 1,22 221
IVT 85,14 72,40 20,67 16,79 1,15 247
D : droitier ; G : gaucher
Tableau A1.4. : Effet de la CSP de la mere sur les indices a la WISC IV
Mcsp1 Mcsp2 Mcsps3 DScspi DScspz  DScsps F di p
ICV 95,78 86,60 89,67 20,49 24,94 23,89 0,29 2/17 , 746
IRP 85,11 77,80 84,67 23,06 15,66 25,10 0,19 2/17 ,825
IMT 77,56 84,60 81,50 19,38 19,73 28,02 0,17 2/15 ,837
IVT 82,78 81,80 80,00 21,09 18,24 24,33 0,02 2/16 ,973

Tableau A1.5. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’age d’apparition, la durée de

I’¢épilepsie et les indices a la WISC IV

ICV IRP IMT IVT
Age apparition ,56* 57 43 ,56*
Durée de I’épilepsie -,12 -,31 -,26 -,21

*p<,05

Tableau Al.6. : Effet des AE (mono versus polythérapie) sur les indices a la WISC 1V

MaEm Maep DSaem DSagp Z p
ICV 108,33 88,71 10,69 22,07 -1,53 ,125
IRP 108,33 78,71 30,60 16,71 -1,53 ,125
IMT 93 77,87 21,70 19,95 -1,13 ,260
VT 99 78,56 16,82 19,42 -1,68 ,094
AEm : monothérapie ; AEp : polythérapie
Tableau A1.7. : Effet de la sclérose hippocampique sur les indices a la WISC IV
Msy. Mo+ DSsh. DSsti+ Z p
ICV 97,64 77,67 18,86 23,24 -1,81 ,070
IRP 88,29 71,17 21,40 16,70 -1,65 ,099
IMT 81,85 76,60 17,66 28,47 -1,03 ,301
IVT 82,29 80,40 18,42 26,72 -0,65 517

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique
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Tableau Al1.8. : Effet des convulsions fébriles sur les indices a la WISC IV

Mck. Mce+ DSck. DSck- Z p
ICV 94,56 80,00 19,48 29,63 0,28 276
IRP 85,69 73,00 21,71 18,17 0,30 ,298
IMT 80,87 78,00 16,56 40,15 0,55 ,553
IVT 81,75 82,00 17,31 37,32 0,70 ,694
CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
Tableau A1.9. : Effet du sexe sur les performances langagiéres
Mg M DSF DSM Z P
(6{0) -1,67 -0,50 1,42 1,19 1,63 ,105
JL -1,30 -0,64 1,41 0,85 0,72 ,481
JG -0,83 -1,05 1,75 2,18 -0,12 ,905
RepM -1,96 -0,12 2,65 1,16 1,89 ,063
LexP -1,28 -0,14 1,06 1,01 1,97 ,052
ProdE -1,35 -0,69 2,52 1,30 -0,34 739
FVp -0,62 -0,30 1,18 1,10 0,49 ,631
FVs -1,13 -0,42 1,17 1,57 1,10 ,280
MTPH -2,30 -0,71 3,65 1,11 0,72 481
F : féminin ; M : masculin
Tableau A.10. : Effet de la latéralité manuelle sur les performances langagiéres
Mp Mg DSp DS¢ Z p
CcO -0,88 -1,70 1,24 1,83 0,28 275
JL -0,97 -0,98 1,17 1,37 0,60 ,600
JG -0,61 -1,82 1,67 2,46 0,31 ,308
RepM -0,67 -2,16 1,94 2,79 0,18 ,175
LexP -0,75 -0,58 1,07 1,57 0,76 ,760
ProdE -0,65 -2,12 1,69 2,58 0,34 ,337
FVp -0,23 -1,15 1,06 1,11 0,13 ,126
FVs -0,77 -0,78 1,48 1,25 0,86 ,861
MTPH -0,95 -3,17 1,25 5,08 0,48 484
D : droitier ; G : gaucher
Tableau A.11. : Effet de la CSP de la mere sur les performances langagiéres
Mcsp1 Mcsp2 Mcsps DScspr DScsp ~ SDcesps F di p
(6{0) -0,60 -1,80 -1,22 1,29 1,41 1,52 1,24 2/17 ,315
JL -0,46 -1,33 -1,45 0,77 1,14 1,56 1,70 2/17 ,213
JG -0,90 -0,62 -1,30 2,16 0,87 2,46 0,14 2/16 ,867
RepM  -0,77 -1,40 -1,15 1,82 3,03 2,35 0,13 2/17 ,881
LexP -0,42 -1,26 -0,69 1,30 1,30 0,83 0,81 2/17 ,463
ProdE -0,69 -1,28 -1,31 1,37 3,14 1,91 0,21 2/17 ,812
FVp -0,46 -0,54 -0,39 1,25 1,40 0,85 0,02 2/17 ,978
FVs -0,37 -0,99 -1,21 1,61 1,28 1,17 0,71 2/17 ,505
MTPH -1,10 -2,55 -1,24 1,52 5,23 1,29 0,46 2/17 ,639
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Tableau A1.12. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’4ge d’apparition, la durée de
’épilepsie et les performances langagiéres

CO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH
Ageapp ,69* ,39 44 ,40 ,36 44 37 ,00 ,38
Durée -,33 -,25 -,65* -,01 -0,08 -,53* -,15 22 -,16

*p<,05

Tableau A1.13. : Effet des AE (mono versus polythérapie) sur les performances langagieres

MAEm Maep DSaem DSagp Z p
CcoO -0,60 -1,17 1,61 1,40 -0,58 ,560
JL -0,06 -1,13 0,73 1,19 -1,53 ,125
JG -1,06 -0,91 411 1,46 -0,89 371
RepM -0,48 -1,14 1,68 2,31 -0,53 ,597
LexP -0,16 -0,81 0,25 1,24 -1,22 224
ProdE 0,17 -1,23 1,35 2,03 -1,01 315
FVp -0,01 -0,54 0,96 1,16 -0,74 459
FVs -0,28 -0,86 0,83 1,47 -0,85 ,397
MTPH -0,06 -1,76 0,95 2,90 -1,43 ,153

AEm : monothérapie ; AEp : polythérapie

Tableau A1.14 : Effet de la sclérose hippocampique sur les performances langagieres

Msh. Ms+ SDsh. SDsp+ Z p
CoO -0,88 -1,58 1,34 1,55 -0,95 ,343
JL -0,75 -1,49 1,20 1,04 -1,65 ,099
JG -0,81 -1,27 2,19 0,80 -1,39 ,165
RepM -0,94 -1,27 1,97 2,87 0,04 ,967
LexP -0,46 -1,31 1,13 1,12 -1,32 ,187
ProdE -0,50 -2,24 1,69 2,22 -2,31 ,021
FVp -0,40 -0,59 1,02 1,43 -0,41 ,680
FVs -0,83 -0,65 1,03 2,15 0,16 ,869
MTPH -1,00 -2,70 1,34 4,65 -0,58 ,564

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique

Tableau A1.15 : Effet des convulsions fébriles sur les performances langagiéres

Mce- Mce+ SDck. SDcr+ Z p
CcO -0,99 -1,47 1,29 1,99 -0,38 ,705
JL -0,78 -1,74 1,14 1,17 -1,61 ,108
JG -0,84 -1,44 2,06 0,75 -1,29 ,199
RepM -0,92 -1,51 1,93 3,43 -0,24 ,813
LexP -0,50 -1,57 1,13 1,05 -1,61 ,108
ProdE -0,61 -2,69 1,60 2,73 -1,80 ,073
FVp -0,44 -0,53 1,01 1,70 -0,05 ,962
FVs -0,80 -0,65 0,97 2,76 0 1
MTPH -1,12 -3,07 1,33 5,92 0,14 ,887

CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
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Tableau A1.16. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre les performances langagieres et
I’Indice de Mémoire de Travail

CO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH

IMT 45 17 ,36 ,03% 37 44 ,62* 44 ,710*

*p<,05

Tableau A1.17. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’age d’apparition, la durée de
1¢épilepsie et les scores a I’ Achenbach

e § % 8 &8 £ % 2 £ ¥ &
[
2 Tz < g = g O O g o =
Ageapp -07 24 03 -21 -09 -20 07 -06 14 -15 -03
Durée 06 -15 28 33 02 51* 22 48 05  63* 35
*p<,05

Tableau A1.18. : Effet de la sclérose hippocampique sur les scores a 1’ Achenbach

Msh. Msh+ SDsh. SDshi+ Z p
Retrait 57,93 55,60 8,15 8,76 -0,46 ,643
Pl som 64,29 56,40 9,08 4,72 -1,90 ,058
Anx/dep 60,29 57,20 9,67 10,13 -0,69 487
Pb soc 61,07 67,40 10,45 11,30 1,02 ,308
Trpens 60,07 64,40 7,94 13,18 0,37 711
Pb att 64,57 64,00 9,69 14,66 -0,46 ,643
Cpt del 56,57 53,20 7,08 4,66 -0,93 ,355
Cptagr 56,79 54,40 6,73 9,84 -1,02 ,308
Pb int 60,71 55,00 10,61 8,75 -1,11 ,267
Pb ext 56,43 52,00 8,05 11,51 -1,11 ,267
TOTAL 62,07 59,20 10,16 12,60 -0,74 459

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique

Tableau A1.19. : Effet des convulsions fébriles sur les scores a 1’ Achenbach

Mce. Mce+ SDck. SDcr+ Z p
Retrait 58,19 52,67 8,45 4,62 -0,89 371
Pl som 63,44 55,67 8,85 5,51 -1,57 ,118
Anx/dep 60,69 53,00 9,99 2,65 -1,12 ,264
Pb soc 61,56 69,00 11,25 4,58 1,01 314
Trpens 61,00 62,33 10,09 5,03 0,22 ,823
Pb att 65,25 60,00 11,53 3,00 -0,84 ,402
Cpt del 55,81 55,00 6,91 5,57 -0,11 911
Cptagr 57,31 50,00 7,58 0,00 -1,68 ,094
Pb int 60,50 52,33 10,68 2,31 -1,23 ,219
Pb ext 56,44 49,00 9,17 4,58 -1,29 ,199
TOTAL 62,19 56,67 11,32 2,08 -1,01 314

CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
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Tableau A1.20. : Effet des AE (mono versus polythérapie) sur les scores a I’ Achenbach

MaEm Maep SDaEm SDaep Z p
Retrait 64,67 55,94 8,02 7,61 -1,57 ,118
Pl som 63,00 62,06 3,46 9,53 -0,45 ,655
Anx/dep 72,67 57 10,07 1,47 -2,24 ,025
Pb soc 67,33 61,88 10,60 10,89 -0,89 371
Trpens 55,67 62,25 9,81 9,24 1,01 314
Pb att 67,33 63,88 6,66 11,44 -0,67 ,502
Cpt del 57,33 55,38 8,50 6,46 -0,61 ,539
Cptagr 57,00 56 6,56 7,78 -0,28 ,780
Pb int 69,67 57,25 5,86 9,77 -1,84 ,065
Pb ext 59,00 54,56 8,19 9,16 -0,67 ,502
TOTAL 69,00 59,88 2,65 10,90 -1,62 ,105

AEm : monothérapie ; AEp : polythérapie

Tableau A1.21. : Effet du niveau de I’ICV sur les scores a I’ Achenbach

Micvs7s Micv<rs SDicvs75 SDicv<rs Z p
Retrait 57,38 57,17 8,13 8,91 0,04 ,965
Pl som 63,54 59,33 9,10 8,04 0,96 ,335
Anx/dep 60,08 58,17 10,21 8,89 0,18 ,861
Pb soc 59,92 68,83 9,92 10,70 -1,58 114
Tr pens 60,38 63,00 8,35 11,98 -0,04 ,965
Pb att 63,31 66,83 10,07 12,77 -0,39 ,693
Cpt del 54,85 57,50 6,57 6,83 -0,88 ,380
Cptagr 56,31 55,83 7,23 8,59 0,22 ,826
Pb int 59,54 58,50 11,25 8,55 0,22 ,826
Pb ext 55,15 55,50 8,97 9,77 -0,13 ,895
TOTAL 60,77 62,50 10,35 11,91 -0,13 ,895

Tableau A1.22. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre les performances langagiéres et
les scores a I’ Achenbach

CO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH
Retrait -,06 -,05 -,07 12 12 -,09 ,16 ,08 14
Pl som ,08 ,07 -,04 -,10 -,14 ,01 ,20 -,04 22
Anx/dep -,09 -,07 -,22 31 ,19 -,01 ,50 57 22
Pb soc ,08 -,51* -,20 25 -,22 -,36 ,00 ,01 -,26
Tr pens -,07 -27 -,13 ,19 ,09 ,02 17 -,03 -,09
Pb att -,22 -,13 -,96* ,03 -,11 -,37 ,20 33 ,09
Cpt del -,25 -,04 -,26 -,26 -,94* -21 -,10 ,02 ,05
Cptagr ,01 -,01 -,34 ,20 -,02 -,25 ,09 27 ,08
Pbint -,05 -,10 -,07 17 ,06 ,03 ,46 ,28 28
Pb ext -,10 -,09 -42 ,16 -,07 -,28 ,08 32 ,02
TOTAL -,06 -,24 -,31 24 -,08 -,23 ,28 ,36 ,08

*p<,05
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EVOLUTION COGNITIVE ET COMPORTEMENTALE EN POSTOPERATOIRE

Tableau A1.23. : Effet du sexe sur 1’évolution des indices a la WISC IV en postopératoire

Mg My DSe DSy Z p
ICV 7,50 10,22 6,15 14,28 0,33 744
IRP 2,40 5,67 3,20 11,50 0,12 ,903
IMT -3,10 9,00 13,47 25,49 0,82 414
IvT -0,70 8,00 11,92 22,02 0,82 414

F : féminin ; M : masculin

Tableau Al1.24. : Effet de la latéralité manuelle sur 1’évolution des indices a la WISC IV en
postopératoire

Mp Mg DSp DSg Z P
ICV 7,8 12,5 10,84 9,85 -1,00 317
IRP 4,6 1,5 8,63 6,56 0,85 ;395
IMT 3,2 0,5 23,14 1,00 0,60 549
IVT 3,8 2 18,93 12,75 -0,10 ,920

D : droitier ; G : gaucher

Tableau A1.25. : Effet de la CSP de la mére sur 1’évolution des indices a la WISC IV en
postopératoire

Mcsp1 Mcsp2 Mcsps DScspr DScspp  DScsps F di p
ICV 9,38 4,60 11,50 15,10 6,99 4,04 0,57 2/16 574
IRP 8,50 2,40 -0,83 10,69 2,61 3,43 2,84 2/16 ,088
IMT 2,13 -4,20 9,00 9,58 13,68 33,63 0,54 2/16 ,591
IVT -3,13 -2,00 16,67 7,10 9,06 25,66 3,10 2/16 ,073

Tableau A1.26 : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’4ge a la chirurgie et 1’évolution
des indices a la WISC IV en postopératoire

ICV IRP IMT IvT
Age a la chirurgie -,10 17 -,11 -,61*
*p<,05

Tableau A1.27. : Effet des AE (mono versus polythérapie) sur 1’évolution des indices a la WISC IV
en postopératoire

MAEm Magp DSpem DShep Z p
ICV 8,00 9,15 5,83 12,35 0,04 ,965
IRP 2,00 4,85 3,52 9,60 0,31 ,759
IMT 12,00 -1,69 33,14 10,26 -1,18 ,236
IVT 12,33 -0,69 25,18 11,72 -1,14 ,254

AEm : monothérapie ; AEp : polythérapie

300



Annexe 1

Tableau A1.28. : Effet de la sclérose hippocampique sur 1’évolution des indices a la WISC IV en

postopératoire

Msh. Mg+ DSsh. DSgti+ Z p
ICV 9,77 6,67 12,10 6,47 -0,48 ,630
IRP 4,77 2,17 9,38 4,83 -0,48 ,630
IMT -0,08 8,50 12,85 32,38 -0,79 430
VT 0,77 9,17 12,76 25,59 0,48 ,630

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique

Tableau A1.29. : Effet des convulsions fébriles sur 1’évolution des indices a 1a WISC IV en

postopératoire

Mck. McE+ DSck. DSck+ Z p
ICV 10,00 4,25 11,35 5,74 -1,00 317
IRP 4,60 1,50 8,75 5,74 -0,90 ,368
IMT -0,47 14,25 11,94 40,19 0 1
IVT 1,53 10,50 12,23 32,50 -0,15 ,881

CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles

Tableau A1.30. : Effet de 1’arrét des crises sur 1’évolution des indices a la WISC IV en

postopératoire

MEnqu | Ilen,qu 1, i, v DSEn,qel | DSEnqel 1, 1, v Z D
ICV 893 8,25 9,35 16,13 0,20 ,841
IRP 4,40 2,25 9,11 2,87 0,45 ,653
IMT 3,33 0 22,76 8,83 0,10 ,920
IVT 3,07 4,75 18,59 14,95 -0,70 484

Tableau A1.32. : Effet du niveau initial de ’ICV sur 1’évolution des indices a 1a WISC IV en

postopératoire

Micvs7s Micv<rs DSicvs1s DSicv<rs Z p
ICV 8,38 9,67 12,64 4,08 -0,75 ,456
IRP 3,85 417 9,63 417 -1,23 ,220
IMT 2,85 2,17 24,81 5,27 0,09 ,930
IVT 5,54 -1,17 20,48 7,73 0,48 ,630

Tableau A1.33. : Effet du coté de 1’épilepsie sur 1I’évolution des indices a la WISC IV en

postopératoire

Mg Mp DSg DSp Z p
ICV 8,27 9,50 9,49 12,54 0,04 ,967
IRP 1,91 6,75 4,04 11,52 -1,11 ,265
IMT 4,09 0,63 25,28 12,41 -0,58 ,563
VT 4,73 1,63 21,31 11,54 -0,25 ,804

G : gauche ; D : droite
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Tableau A1.33. : Effet du sexe sur 1’évolution des performances langagiéres en postopératoire

mg My DSk DSy Z p
CoO 0,47 -0,09 0,79 1,07 -1,13 257
JL 0,57 0,04 1,01 1,28 -1,06 ,290
JG 0,25 0,16 1,31 1,47 0,00 1
RepM 0,41 0,47 1,50 1,04 -0,19 ,850
LexP 0,51 -0,10 1,02 0,86 -1,66 ,096
ProdE 0,38 0,22 0,76 1,15 0,08 ,940
FVp -0,27 -0,14 0,66 0,82 0,15 ,880
FVs 0,14 0,60 1,20 1,48 0,45 ,650
MTPH 0,67 0,83 0,99 1,60 0,38 ,705

F : féminin ; M : masculin

Tableau A1.34. : Effet de la latéralité manuelle sur I’évolution des performances langagiéres en
postopératoire

mMp Mg DSp DSc Z p
CoO 0,28 -0,09 0,98 0,92 0,74 ,458
JL 0,33 0,23 1,22 1,04 0,31 ,760
JG 0,03 0,73 1,28 1,60 -0,61 ,541
RepM 0,49 0,28 0,88 2,17 0,04 ,965
LexP 0,36 -0,28 0,91 1,08 1,27 ,206
ProdE 0,28 0,37 0,94 1,10 -0,13 ,896
FVp -0,11 -0,47 0,73 0,73 0,79 ,432
FVs 0,48 0,03 1,49 0,63 0,57 ,570
MTPH 0,68 0,96 1,16 1,80 0,22 ,827

D : droitier ; G : gaucher

Tableau A1.35. : Effet de la CSP de la mére sur I’évolution des performances langagiéres en
postopératoire

Mcsp1 Mcsp2 Mcsps DScspi  DScspz  SDcsps  Pivs2 Pivs3 Pavs3
CcO 0,03 0,63 0,06 1,05 0,95 0,86 ,386 ,814 ,465
JL -0,27 0,68 0,85 1,05 1,04 1,15 ,162 ,045 ,715
JG 0,00 0,33 0,40 1,65 0,61 1,48 ,505 ,768 ,648
RepM 0,45 -0,25 0,99 1,09 1,51 1,19 ,894 ,289 ,201
LexP -0,18 0,44 0,57 0,87 1,42 0,52 ,205 ,126 ,584
ProdE 0,06 0,10 0,84 1,20 0,51 0,66 ,841 ,195 ,045
FVp -0,19 -0,55 0,07 0,84 0,69 0,55 ,386 ,556 ,235
FVs 0,18 0,36 0,67 0,69 0,86 2,28 ,739 ,814 ,855
MTPH 0,99 0,39 0,70 1,39 0,56 1,68 ,549 1 ,584
Tableau A1.36. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’4ge a la chirurgie et
I’évolution des performances langagiéres en postopératoire
CcO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH
Age chir  -11 -,09 25 -,46* -,29 -,01 -,15 -,04 34
*p<,05
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Tableau A1.37. : Effet des AE (mono versus polythérapie) sur I’évolution des performances
langagiéres en postopératoire

MAEm Magp DSaem DSaep Z p
CcO 0,46 0,05 1,04 0,92 -1,31 ,191
JL 0,24 0,34 1,29 1,13 0,20 ,843
JG 0,25 0,18 1,60 1,28 0,28 ,782
RepM 0,97 0,16 1,51 1,05 -0,71 476
LexP 0,51 0,03 0,69 1,08 -0,99 322
ProdE 0,67 0,11 0,86 0,97 -1,23 ,219
FVp -0,03 -0,29 0,59 0,80 -0,52 ,607
FVs 1,23 -0,09 1,59 0,93 -1,94 ,052
MTPH 0,73 0,77 1,33 1,33 -0,99 322

AEm : monothérapie ; AEp : polythérapie

Tableau A1.38. : Effet de la sclérose hippocampique sur 1’évolution des performances langagicres

en postopératoire

Msh. Msh+ SDgh. SDsgh+ Z p
coO 0,39 -0,29 0,94 0,90 -1,40 ,161
JL 0,35 0,21 1,13 1,30 -0,16 ,869
JG 0,39 -0,25 1,47 1,03 -0,95 ,343
RepM 0,80 -0,39 1,14 1,20 -1,77 ,076
LexP 0,41 -0,28 0,88 1,09 -1,32 ,187
ProdE 0,48 -0,10 0,99 0,80 -1,57 117
FVp -0,31 0,05 0,58 1,01 0,91 ,364
FVs 0,07 1,08 1,03 1,75 1,24 ,216
MTPH 1,11 -0,08 1,25 1,07 -2,23 ,026

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique

Tableau A1.39 : Effet des convulsions fébriles sur 1’évolution des performances langagiéres en

postopératoire

Mck- Mce+ SDck. SDck+ Z p
CcO 0,34 -0,43 0,89 1,09 -1,51 ,131
JL 0,31 0,27 1,06 1,68 -0,19 ,850
JG 0,28 -0,12 1,45 1,00 -0,33 741
RepM 0,67 -0,49 1,11 1,54 -0,52 ,603
LexP 0,35 -0,39 0,83 1,38 -0,85 ,395
ProdE 0,36 0,06 0,97 0,97 -0,76 ,450
FVp -0,23 -0,07 0,59 1,26 0,14 ,887
FVs 0,11 1,41 1,01 2,07 1,42 ,156
MTPH 1,06 -0,47 1,20 0,99 -2,46 ,014

CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
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Tableau A1.40. : Effet du niveau initial de I’ICV sur I’évolution des performances langagiéres en

postopératoire

Micvs7s Micv<rs SDcvs75 SDicv<rs Z p
CcO 0,19 0,18 1,11 0,56 -0,08 ,934
JL 0,51 -0,17 1,23 0,84 1,15 ,248
JG 0,41 -0,29 1,46 1,03 1,32 ,187
RepM 0,57 0,14 0,93 1,89 1,07 ,284
LexP 0,33 -0,11 0,97 0,98 1,07 ,284
ProdE 0,49 -0,13 0,94 0,92 1,73 ,083
FVp -0,20 -0,20 0,74 0,78 -0,58 ,564
FVs 0,31 0,51 1,53 0,80 -0,58 ,564
MTPH 0,86 0,51 1,49 0,74 0,66 ,509

Tableau Al1.41. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre les performances langagiéres et

les indices de la WISC IV

CO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH
ICV ,15 42 -07 ,09 -,07 ,03 -,01 -,15 -,36
IRP ,26 -,52* -,36 -,18 ,04 -,48* -,36 -,09 ,22
IMT ,19 -,23 -,26 ,30 ,08 -,09 -,19 ,36 ,26
*p<,05
Tableau A1.42. : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’age a la chirurgie et
1I’évolution des scores a I’ Achenbach en postopératoire
£ s ¥ z & E T & £ 5 %
C
¢ & < & £ & O O & & F
Age chir 13 04  -32 01 16 15 -08 -06 -04 -10 -06

Tableau A1.43. : Effet de la sclérose hippocampique sur 1’évolution des scores a I’ Achenbach en

postopératoire

Msh. Msh+ SDgp. SDsgh+ Z p
Retrait -1,93 2,33 4,46 7,63 1,15 ,248
Pl som -6,43 1,83 9,94 10,25 1,44 ,149
Anx/dep -3,29 -0,50 5,99 3,89 0,82 ,409
Pb soc -2,64 -2,50 9,71 7,48 -0,25 ,805
Tr pens -6,64 -0,83 5,81 571 1,90 ,058
Pb att -6,07 -3,17 7,07 7,49 0,12 ,902
Cpt del -4,36 -1,50 6,82 2,35 0,54 ,592
Cpt agr -3,07 -3,67 5,84 8,98 0,45 ,650
Pb int -6,14 -1,33 8,85 9,63 0,78 ,433
Pb ext -5,93 -6,67 6,33 9,24 -0,41 ,680
TOTAL -7,14 -3,67 7,28 6,59 0,41 ,680

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique
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Tableau Al.44. : Effet des convulsions fébriles sur 1’évolution des notes a I’ Achenbach en

postopératoire

Mce. Mce+ SDce. SDck+ Z p
Retrait -0,31 -2,00 6,16 4,00 -0,38 ,705
Pl som -4,25 -2,75 11,71 3,20 0,38 ,705
Anx/dep -2,50 -2,25 6,08 2,63 -0,28 77
Pb soc -1,69 -6,25 9,58 4,50 -1,18 ,238
Tr pens -5,13 -4,00 6,88 3,16 0,47 ,637
Pb att -5,00 -6,00 7,70 4,90 -0,66 ,508
Cpt del -3,81 -2,25 6,52 2,63 -0,05 ,962
Cptagr -4,06 0,00 7,28 0,00 1,13 ,257
Pb int -4,13 -7,00 9,92 5,03 -0,80 422
Pb ext -6,38 -5,25 7,78 3,59 -0,43 ,671
TOTAL -5,88 -7,00 7,69 4,69 -0,99 321

CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles

Tableau A1.45. : Effet des AE (mono versus polythérapie) sur 1’évolution des notes a I’ Achenbach

Magm M aep SDaem SDagp Z p
Retrait -1,00 -0,46 7,23 5,09 -0,12 ,905
Pl som 1,29 -6,77 10,05 9,98 -1,35 ,178
Anx/dep -2,43 -2,46 7,07 4,79 -0,55 ,579
Pb soc -2,43 -2,69 8,75 9,33 0,04 ,968
Trpens -3,14 -5,85 6,09 6,38 -1,11 ,267
Pb att -4,43 -5,62 3,99 8,48 0,04 ,968
Cpt del -2,71 -3,92 6,45 5,85 -0,75 452
Cptagr -3,00 -3,38 8,72 571 -0,20 ,843
Pb int -1,86 -6,23 7,38 9,85 -0,67 ,501
Pb ext -6,57 -5,92 8,18 6,75 0,16 874
TOTAL -4,71 -6,85 4,31 8,30 -0,44 ,663

AEm : monothérapie ;

AEp : polythérapie

Tableau A1.46. : Effet de 1’arrét des crises sur I’évolutuin des notes a 1’ Achenbach

IVIEnqu | MEnqu I, L1V DSEnqu | DSEnqel 1, 1L 1V Z p
Retrait -0,44 -1,50 6,39 1,91 0,57 571
Pl som -3,69 -5,00 11,65 4,24 0,85 ,395
Anx/dep -3,13 0,25 5,80 3,40 -0,66 ,508
Pb soc -4,50 5,00 8,79 4,40 -2,03  ,042
Trpens -4,00 -8,50 6,68 1,73 1,51 ,131
Pb att -5,25 -5,00 7,81 4,08 -0,09 925
Cptdel -394 -1,75 6,40 3,50 -0,38 ,705
Cptagr -2,75 -5,25 6,77 6,85 085 395
Pb int -4,69 -4,75 10,06 4,50 0,09 ,925
Pb ext -6,06 -6,50 7,24 7,37 0,19 ,850
TOTAL -6,38 -5,00 7,86 2,94 -0,38 ,705

AEm : monothérapie ; AEp : polythérapie
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Tableau A1.47. : Effet du niveau de ’ICV sur 1’évolution des scores a 1’ Achenbach

Micvs7s Micv<rs SDicvs15 SDicv<rs Z p
Retrait -2,14 2,83 4,45 7,28 -1,69 ,091
Pl som -4,57 -2,50 8,78 14,67 0 1
Anx/dep -3,14 -0,83 6,05 3,92 -0,33 741
Pb soc -1,07 -6,17 8,07 10,48 1,20 ,232
Trpens -521 -4,17 5,52 8,28 -0,25 ,805
Pb att -4,64 -6,50 6,38 9,18 1,32 ,187
Cpt del -2,36 -6,17 5,50 6,52 1,36 174
Cptagr -2,29 -5,50 5,74 8,67 0,91 ,364
Pb int -4,86 -4,33 6,31 14,56 -0,33 741
Pb ext -4,93 -9,00 5,95 9,17 1,20 ,232
TOTAL -5,79 -6,83 6,39 9,20 0,49 ,621

Tableau A1.48 : Corrélations non paramétriques (Spearman) entre 1’évolution des performances
langagiéres et celle des notes a I’ Achenbach

CO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH
Retrait -,15 ,08 -,05 -,43 -,11 -,01 ,05 -,29 ,03
Pl som -,10 -,13 -,24 -,35 ,01 -,10 31 ,16 -,06
Anx/dep  -,23 -,12 14 ,07 -,29 ,15 -,08 -,12 ,01
Pb soc -,03 24 ,59 ,05 -,24 32 24 -,28 ,35
Trpens -,06 11 -,22 -,27 ,04 -,07 32 ,07 -,33
Pb att -,28 -,16 -, 17 -,39 -,26 -,14 22 ,03 ,01
Cpt del -,07 ,13 27 13 -,26 31 ,35 ,06 ,13
Cptagr 14 31 -,16 ,09 ,26 -,03 ,08 ,13 -,13
Pb int -,15 -,19 ,10 -,17 -,32 ,03 ,09 -,19 ,02
Pb ext ,05 23 13 25 -,01 25 ,30 -,27 -,01
TOTAL -13 -,09 ,07 -,15 -,18 ,09 ,26 -,17 ,06
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Sujet n°8 : Epilepsie temporale gauche et représentation bilatérale du langage

activation langage
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Sujet n°10 : Epilepsie temporale gauche et dominance hémisphérique gauche du langage

activation langage
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Sujet n°18 : Epilepsie temporale droite et dominance hémisphérique gauche pour le langage

activation langage
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Tableau A2.1. : Données démographiques et médicales des sujets

ANNEXE ETUDE 2

.33)_ o B I?‘I:J
c ()] [<8)
. 2 c =2 = 4] 2 S
22 52 £ 5 2 ¢ TR S
- g =378 = @ 5 o = Q o S
2 s 2 5 25 f2 33 £ 3 & 3 . B E < g
d < &S o Jdg 38 <& A4 < F | O O =z = 4
1 8 M 3 G ELF 0,2 4,8 5 CP Dysplasie Non | 1 Oxcarbazépine Non communiquée
2 83 M 3 D ELF 27 2,3 5 CP Dysplasie Non 1l 3 Carbamazépine, Frontale supérieure
stiripentol, topiramate et AMS
3 93 F 2 G ELF 0,3 4,8 51 CP Dysplasie Non 1l 1 Lévétiracétam Non communiquée
4 97 F 1 G ELF 0,5 2,4 29 CP Dysplasie Non | 0 Frontale antérieure
et moyenne
5 112 M 2 G ELF 18 0,8 26 CP Dysplasie Non I 1 Carbamazépine Frontale latérale
6 114 M 1 G ELF 35 2,7 6,2 CP 0 Non 1l 2 Oxcarbazépine, Aire pré motrice
phénytoiine,
7 128 M 3 D ELF 5 4,3 93 CP Dysplasie Non | 0 Fronto-latérale et
insulaire supérieure
8 139 M 1 G ELF 6 7,6 136 CP Dysplasie Non IV 3 Carbamazépine , lévéti- Operculaire
racétam, oxcarbazépine
9 141 F 1 G ELF 111 0,8 11,9 CP/ICG DNET Non | 0 Frontale supérieure
10 143 F 1 D ELF 31 6,7 98 CP Dysplasie Oui | 0 Fronto-basale
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11 156 F 3 D ELF 4 4,8 88 CP DNET Non 1l 2 Lévétiracétam, Fronto-insulaire
oxcarbazépine
12 162 F 2 D ELF 7.8 1,9 9,7 CP DNET Non | 0 Aire motrice
supplémentaire
13 65 F 3 D ELT 3,3 18 51 CP Dysplasie Oui | 2 Gabapentine, vigabatrine  Temporale interne et
+ SH polaire
14 65 F 3 D ELT 0,2 1,8 2 CP SH Non | 1 Lévétiracétam Temporale interne et
polaire
15 7 F 3 G ELT 07 2,4 31 CP Tumeur Non | 0 Temporale interne et
neurogliale polaire
16 73 M 3 D ELT 2,1 34 55 CP DNET Non | 0 Temporale interne et
polaire
17 94 M 1 G ELT 0,6 8,4 9 CP Dysplasie Oui | 1 Valproate de sodium Temporale interne et
+ SH polaire
18 116 M 1 D ELT 6,1 5,2 11,3 CP Dysplasie Oui | 2 Clobazam, lévétiracétam  Temporale interne et
+ SH polaire
19 152 F 3 D ELT 105 44 149 CP Dysplasie Non | 1 Lévétiracétam Temporale externe et
noyau amygdalien
20 82 F 3 D ELT 11 6,7 7,8 CP/ICG Dysplasie Non Il 3 Carbamazépine, stiri- Temporal polaire et
pentol, oxcarbazépine amygdalectomie
21 93 M 3 D ELT 05 8,5 9 CP Dysplasie Non | 1 Valproate de sodium Temporale interne et
+ SH polaire
22 94 M 3 G ELT 0,8 1,3 2,1 CP Ischémique Non | 0 Lobe temporal
23 109 F 2 G ELT 24 3,2 56 CP Oligoden- Non | 0 Temporale interne et
drogliome polaire
24 112 F 3 G ELT 05 1,3 18 CP DNET Non | 0 Temporale interne et
polaire
25 117 M 2 G ELT 0,6 9,1 9,7 CP Dysplasie Non | 1 Carbamazépine Temporale interne et
+ SH polaire
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26 148 M 2 G ELT 15 8,2 97 CP SH Oui | 0 Temporale interne
et polaire
27 138 F 2 D ELT 0,2 12,9 13,1 CP Dysplasie Non | 2 Carbamazépine, Temporo-occipitale
[évétiracétam
28 149 M 1 D ELT 01 12,7 128 CG Oligoden- Non | 0 Temporale interne
drogliome et polaire
29 151 F 2 D ELT 2 6 8 CP Dysplasie Oui | 0 Temporale interne
+ SH et polaire
30 157 M 2 G ELT 109 22 13,1 CP DNET Non | 0 Temporale interne
et polaire
31 148 M 3 G ELT 10,3 2,7 13 CP Ganglioglio  Non | 1 Carbamazépine Temporale
me postérieure
32 159 M 2 D ELT 5 3,9 89 CP SH Oui | 0 Temporale interne
et polaire
33 166 M 1 D ELT 11,1 5 16,1 CP/CG Dysplasie Non 1l 2 Lévétiracétam, Temporo-occipitale
topiramate
34 168 M 2 D ELT 10,8 1,7 12,3 CP Dysplasie+  Oui | 0 Temporale interne
SH et polaire

M : masculin. F: féminin.CSP : catégorie socioprofessionnelle. D : droite. G : gauche. ELT : épilepsie du lobe temporal. ELF : épilepsie du lobe frontal. CP : crises
partielles. CG : crises généralisées. DNET : tumeurs neuroépithéliales dysembryoplasiques. SH : sclérose hippocampique. CF : convulsions fébriles. MAE : médicaments

anti-épileptiques.

312



Annexe 2

Tableau A2.2. : Effet du sexe sur les indices a la WISC IV

me My SD¢ SDw t dl p
ICV 102,27 104,21 20,91 16,21 -0,31 32 7162
IRP 88,6 89,31 19,767 15,95 -0,12 32 ,908
IMT 90,4 83,68 16,99 20,54 1,02 32 ,315
VT 97,27 83,26 27,83 19,33 1,73 32 ,093
F : Féminin ; M : Masculin
Tableau A2.3. : Effet de la CSP sur les indices a la WISC IV
Mcsp1 Mcsp2 Mcsps SDcsp1 SDcsp2 SDcsps F di p
ICV 95,75 101,50 109,29 12,23 22,00 16,46 1561 2/31 226
IRP 81,75 89,17 93,00 13,14 17,32 19,41 1,062 2/31 ,358
IMT 77,75 92,83 86,43 17,70 24,94 12,04 1552 2/31 228
IVT 82,75 97,92 86,00 19,93 28,92 21,20 1,205 2/31 313
Tableau A.2.4. : Effet de la latéralité manuelle sur les indices a la WISC IV
Mp Mg SDD SDG t di p
ICV 102,61 104,19 19,23 17,47 -0,25 32 ,805
IRP 89,39 88,56 14,65 20,65 0,14 32 ,893
IMT 90,94 81,81 18,44 19,20 1,41 32 ,167
IVT 92,67 85,81 28,12 18,92 0,82 32 417
D : Droitier ; G : Gaucher
Tableau A.2.5. : Effet des AE (sans versus avec traitement) sur les indices a la WISC IV
MaE. Mae+ DSae- DSae+ t di p
ICV 101,38 105,11 16,93 19,51 0,59 32 ,558
IRP 89,75 88,33 15,99 19,10 -0,23 32 ,817
IMT 94,81 79,39 21,34 13,65 -2,54 32 ,016
VT 98,69 81,22 24,99 20,66 -2,23 32 ,033
AE- : sans traitement ; AE+ : avec traitement
Tableau A2.6. : Effet de I’arrét des crises sur les indices a la WISC IV
MEengel 1 Menget i1 DSenget 1 DSengel iy t dl P
ICV 100,69 112,00 17,77 17,78 -1,57 32 ,125
IRP 90,38 84,50 16,74 20,14 .83 32 413
IMT 90,38 74,50 19,89 9,09 2,17 32 ,037
VT 92,69 78,88 24,96 18,77 1,44 32 ,160
Tableau A.2.7. : Effet de la sclérose hippocampique sur les indices a la WISC 1V
Mgy Mgp+ DSshi. DSsti+ t dl p
ICV 109,25 91,90 16,54 11,68 2,78 20 ,011
IRP 97,42 86,70 19,24 9,76 1,59 20 127
IMT 91,75 90,00 12,14 26,31 0,21 20 ,839
IVT 87,75 95,60 22,40 26,26 -0,76 20 ,458

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique
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Tableau A2.8. : Effet des convulsions fébriles sur les indices a la WISC IV

Mck- McE-+ DSck. DSck+ t dl p
ICV 107,46 90,00 17,96 11,69 -2,57 32 ,015
IRP 89,54 87,25 19,14 11,11 -,32 32 ,751
IMT 84,12 94,88 15,52 27,48 1,42 32 ,166
IVT 86,00 100,63 23,07 25,64 1,53 32 ,136
CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
Tableau A2.9. : Effet du sexe sur les performances langagiéres
me My SD¢ SDy t dl p
CcO -0,13 -0,54 0,775 0,803 1,50 32 ,142
JL -0,09 -0,79 1,64 1,14 1,46 32 ,155
JG -0,18 -0,68 1,68 1,28 0,99 32 ,331
RepM -0,23 -0,05 1,24 1,18 -0,44 32 ,665
LexP -0,30 -0,33 1,10 1,28 0,06 32 ,953
ProdE -0,12 -0,15 1,37 1,17 0,08 32 ,934
FVp 2,29 5,14 5,18 7,04 -1,31 32 ,199
FVs -1,12 0,12 3,08 1,14 -1,62 32 ,115
MTPH -0,55 0,20 2,39 0,98 -1,25 32 221
F : Féminin ; M : Masculin
Tableau A2.10. : Effet de la latéralité manuelle sur les performances langagiéres
Mp Mg SDp SDg t dl P
(6{0) -0,07 -0,70 0,88 0,58 2,44 32 ,020
JL -0,43 -0,54 1,66 1,11 0,21 32 ,834
JG -0,32 -0,62 1,39 1,59 0,59 32 ,559
RepM -0,33 0,10 1,51 0,67 -1,06 32 ,297
LexP -0,61 0,02 1,29 0,99 -1,58 32 ,123
ProdE -0,30 0,05 1,22 1,29 -0,82 32 ,420
FVp 2,80 511 6,38 6,32 -1,06 32 ,297
FVs -0,62 -0,20 2,88 1,35 -0,54 32 ,596
MTPH -0,23 -0,02 2,20 1,12 -0,33 32 ,740
Tableau A2.11.:Effet de la CSP sur les performances langagiéres
Mcsp1 Mcspo Mcsps SDcsp1 SDcsp2 SDcsp3 F dl p
CO -0,54 -0,19 -0,41 0,45 0,59 1,10 470 2/31 ,629
JL -1,38 -0,23 -0,19 0,76 1,80 1,15 2,267 2/31 ,120
JG -1,11 -0,21 -0,31 0,96 1,28 1,81 1,016 2/31 374
RepM  -0,38 0,14 -0,22 1,52 0,63 1,39 516 2/31 ,602
LexP -0,38 -0,55 -0,08 1,13 1,36 1,10 ,509 2/31 ,606
ProdE -0,81 -0,01 0,14 0,90 1,14 1,42 1,624 2/31 213
FVp -0,49 -0,59 0,23 1,44 1,16 1,86 1,036 2/31 ,367
FVs 0,70 -0,09 0,18 2,22 1,16 1,48 ,606 2/31 ,552
MTPH -1,34 0,51 0,01 2,82 0,60 1,39 1,438 2/31 ,253
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Tableau A2.12.: Effet des AE (sans versus avec traitement) sur les performances langagiéres
Mag- MaE+ DSae- DSae+ t dl p
(6{0) -0,27 -0,45 0,73 0,88 -0,64 32 525
JL -0,17 -0,76 1,01 1,67 -1,24 32 224
JG -0,20 -0,70 1,17 1,69 -0,98 32 334
RepM -0,34 0,05 1,57 0,71 0,95 32 ,352
LexP -0,23 -0,39 1,18 1,22 -0,40 32 ,692
ProdE 0,12 -0,36 1,15 1,31 -1,13 32 ,267
FVp -0,24 -0,22 1,26 1,81 0,04 32 972
FVs 0,70 -0,23 1,05 1,83 -1,79 32 ,083
MTPH -0,38 0,09 2,25 1,18 0,78 32 443
AE- : sans traitement ; AE+ : avec traitement
Tableau A2.13. : Effet de la sclérose hippocampique sur les performances langagieres
Mgy- Msh+ SDgpi. SDgi+ t dl P
(6{0)] -0,46 -0,38 0,77 0,83 -0,24 20 ,813
JL -0,39 -0,51 1,81 1,23 0,18 20 ,863
JG 0,26 -0,51 1,14 1,40 1,43 20 ,169
RepM -0,16 0,13 1,46 0,60 -0,59 20 ,562
LexP -0,38 -0,60 1,18 1,06 0,46 20 ,652
ProdE 0,48 -0,40 1,11 1,13 1,82 20 ,084
FVp 0,54 -0,56 1,90 1,38 1,51 20 ,147
FVs 0,18 0,96 1,40 2,01 -1,07 20 ,298
MTPH 0,36 0,33 0,84 1,16 0,08 20 ,939
SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique
Tableau A2.14.: Effet des convulsions fébriles sur les performances langagiéres
Mck. McE-+ SDck. SDcE+ t dl p
(6{0) -0,43 -0,16 0,81 0,83 -0,82 32 ,418
JL -0,43 -0,65 1,47 1,24 0,37 32 712
JG -0,42 -0,59 1,50 1,46 0,28 32 , 781
RepM -0,10 -0,22 1,12 1,49 0,24 32 ,809
LexP -0,19 -0,74 1,19 1,13 1,16 32 ,256
ProdE -0,06 -0,39 1,27 1,19 0,65 32 521
FVp -0,05 -0,80 1,55 1,49 1,20 32 ,238
FVs -0,17 1,45 1,30 1,81 -2,81 32 ,008
MTPH -0,43 -0,16 0,81 0,83 -0,82 32 418
CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
Tableau A2.15. : Effet de I’arrét des crises sur les performances langagiéres
Mengett  Menget i1, 1, 1v. SDenger 1 SDengetin, v t dl P
(6{0) -0,40 -0,25 0,84 0,73 -0,43 32 ,667
JL -0,49 -0,47 1,57 0,71 -0,03 32 974
JG -0,28 -1,07 1,30 1,91 1,35 32 ,185
RepM  -0,20 0,08 1,30 0,80 -0,56 32 576
LexP -0,30 -0,37 1,16 1,34 0,13 32 ,896
ProdE -0,04 -0,45 1,23 1,32 0,82 32 420
FVp 0,05 -1,13 1,64 0,69 1,95 32 ,060
FVs 0,55 -0,89 1,54 1,12 2,43 32 ,021
MTPH -0,27 0,32 1,96 0,74 -0,83 32 412
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Tableau A2.16. : Taux de sujets avec performances langagieres déficitaires selon la localisation de
la résection

CcO JL JG RepM LexP ProdE FVp FVs MTPH

RF 833% 833% 3333% 16,67% 25% 25% 16,67% 16,67% 25%
RT 0% 18,18% 9,09%  454% 22,73% 9,09%  9,09%  9,09%  9,09%

RF : résection frontale, RT : résection temporale

Tableau A2.17. : Corrélations entre les performances langagicres et I’Indice de Mémoire de
Travail

CO JL JG RepM LexP  ProdE FVp FVs MTPH
IMT 29 36> 53" 28 ,00 49" 22 20 11
Endroit 11 ,35* 37* 30 145 49* 04 -,06 08
Envers 15 .02 A41* 32 -,04 36 14 40* 09

*p<,05

Tableau A2.18. : Corrélations entre les temps de traitement aux épreuves de langage et les
variables médicales

Age app Durée Age chir Délai post
COT -,37 ,60* 12 -,17
JLT -,36* ,45* ,02 -,30
JGT -,27 27 -,04 -,17

*p<,05

Tableau A2.19. : Effet des AE (sans versus avec traitement) sur les temps de traitement aux
épreuves de langage

MaE. Mae+ SDae- SDag+ t di p
COT -027 0,35 1,10 1,37 1,45 32 ,156
JLT -044 1,03 0,92 2,08 2,62 32 ,013
JGT 041 1,58 1,76 2,18 1,70 32 ,098

AE- : sans traitement ; AE+ : avec traitement

Tableau A2.20. : Effet de I’arrét des crises sur les temps de traitement aux épreuves de langage

MEengel |1 Menget i, i 1v SDengel | SDengeti vt dl P
COT -061 0,49 1,27 1,24 -0,99 32 ,328
JLT -0,11 1,78 1,31 2,37 -2,92 32 ,006
JGT 0,46 2,87 1,57 2,44 -3,33 32 ,002

Tableau A2.21. : Effet des convulsions fébriles sur les temps de traitement aux épreuves de langage

McE. McE+ SDc¢k. SDcr+ L dl P
COT 0,16 -0,27 141 0,58 -0,82 32 417
JLT 0,52 -0,27 1,95 0,91 -1,09 32 ,284
JGT 1,36 -0,61 2,22 0,68 -1,77 32 ,086

CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
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Tableau A2.22. : Effet de la sclérose hippocampigue sur les temps de traitement aux épreuves de

langage
Msh. MgH+ SDgh- SDghi+ t dl p
COoT 0,25 0,03 1,78 0,73 0,38 20 0,709
JLT 0,68 -0,16 2,04 0,89 1,20 20 0,244
JGT 1,69 0,28 2,41 1,25 1,67 20 0,110
SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique
Tableau A2.23. : Effet du sexe sur les notes a 1’échelle d’ Achenbach
Mg M SDF SDM t di P
Retrait 57,80 55,11 10,42 7,73 0,85 31 ,402
Pl som 58,33 59,72 10,29 10,27 -0,39 31 ,702
Anx/dep 59,13 58,78 10,03 10,72 0,10 31 ,923
Pb soc 60,67 62,44 9,63 10,39 -0,51 31 ,617
Tr pens 55,27 57,50 7,83 10,18 -0,69 31 ,492
Pb att 62,00 62,56 9,17 9,85 -0,17 31 ,869
Cpt del 53,40 53,06 5,64 4,87 0,19 31 ,852
Cpt agr 54,93 52,89 6,72 4,66 1,03 31 ,312
Pb int 56,13 55,00 14,54 11,78 0,25 31 ,806
Pb ext 50,87 50,67 10,55 9,26 0,06 31 ,954
TOTAL 56,27 56,78 14,68 12,09 -0,11 31 ,913
Tableau A2.24. : Effet de la latéralité manuelle sur les notes a 1’échelle d’ Achenbach
Mp Mg SDp SDg t di p
Retrait 56,29 56,38 8,49 9,80 -0,03 31 ,980
Pl som 60,24 57,88 10,13 10,33 0,66 31 ,513
Anx/dep 59,53 58,31 8,51 12,10 0,34 31 ,739
Pb soc 62,18 61,06 11,16 8,79 0,32 31 ,753
Tr pens 57,12 55,81 10,33 7,93 0,41 31 ,688
Pb att 63,53 61,00 9,20 9,74 0,77 31 ,449
Cpt del 52,94 53,50 4,44 5,96 -0,31 31 ,761
Cpt agr 54,06 53,56 5,14 6,39 0,25 31 ,807
Pb int 57,47 53,44 11,44 14,38 0,89 31 ,378
Pb ext 51,82 49,63 8,68 10,87 0,64 31 524
TOTAL 59,06 53,88 10,45 15,36 1,14 31 ,263
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Tableau A2.25. : Effet de 1a CSP sur les notes a 1’échelle d’ Achenbcah

Mcsp1 Mcsp2 Mcsp3 SDcspi SDcspa  SDcsps F dl p
Retrait 60,57 52,67 57,36 12,95 5,05 8,80 1,97 2/30 ,157
Pl som 59,86 54,92 62,29 12,08 5,66 11,45 1,82 2/30 ,179
Anx/dep 62,57 53,42 61,86 14,67 511 9,65 3,10 2/30 ,059
Pb soc 65,57 55,67 64,79 3,74 6,43 12,24 3,00 2/30 ,610
Trpens 5914 54,75 56,64 8,23 6,25 11,57 0,50 2/30 ,611
Pb att 65,43 58,17 64,29 9,27 7,78 10,08 1,97 2/30 ,157
Cpt del 57,29 51,75 52,43 6,78 4,07 4,31 3,22 2/30 ,054
Cptagr 57,00 51,00 54,64 8,27 2,13 5,56 3,06 2/30 ,062
Pb int 59,29 48,67 59,50 15,29 8,23 13,29 2,98 2/30 ,066
Pb ext 56,43 45,33 52,57 10,50 8,33 8,63 3,21 2/30 ,560
TOTAL 62,43 49,67 59,50 12,84 11,06 13,13 3,05 2/30 ,062
Tableau A2.26. : Corrélations entre 1’dge d’apparition, la durée de 1’épilepsie et les scores a
1’ Achenbach
g 5§ ¢ ¢ & ¥ © & E ¥ X%
E & & & & & & & & & P
Ageapp ,10 ,25 ,06 -16 -13 -08 13 11 ,05 -06  -,06
Durée 10 -21 01 17 25 12 ,03 ,10 -02 .26 ,18
Age chir  ,02 ,07 ,06 -02 08 ,02 ,15 ,18 ,03 ,15 ,09
*p<,05
Tableau A2.27. : Effet de la sclérose hippocampique sur les scores a 1’ Achenbach
Msp. Mg+ SDSH_ SD5H+ 1 dl P
Retrait 54,83 55,44 6,31 9,76 -0,17 19 ,863
Pl som 56,08 60,11 7,59 12,91 -0,90 19 ,380
Anx/dep 55,67 58,89 5,09 11,21 -0,89 19 ,386
Pb soc 59,50 61,89 9,42 13,12 -0,49 19 ,632
Trpens 52,42 61,11 4,66 12,85 -2,18 19 ,042
Pb att 60,67 63,44 7,83 11,96 -0,64 19 527
Cptdel 50,83 51,56 1,53 4,30 -0,54 19 ,595
Cptagr 54,08 51,67 5,76 3,32 1,12 19 ,276
Pb int 52,00 54,89 10,66 14,77 -0,52 19 ,608
Pb ext 49,67 46,89 9,95 8,57 0,67 19 ,510
TOTAL 52,17 57,56 13,46 13,63 -0,90 19 ,378

SH- : sans sclérose hippocampique ; SH+ : avec sclérose hippocampique
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Tableau A2.28. : Effet des convulsions fébriles sur les scores a 1’ Achenbach

Mce. Mce+ SDck. SDck+ t o] p
Retrait 57,23 53,00 9,62 5,51 1,11 31 277
Pl som 59,31 58,29 10,20 10,67 0,23 31 ,817
Anx/dep 59,58 56,57 10,81 8,12 0,68 31 ,500
Pb soc 62,04 60,14 10,42 8,41 0,44 31 ,661
Trpens 55,88 58,71 9,36 8,46 -0,72 31 475
Pb att 62,31 62,29 9,54 9,64 0,01 31 ,996
Cpt del 53,62 51,71 5,40 4,11 0,86 31 ,395
Cptagr 54,35 51,86 6,12 3,29 1,03 31 312
Pb int 55,92 54,00 13,74 9,88 0,35 31 732
Pb ext 51,65 47,43 10,12 7,74 1,02 31 314
TOTAL 56,46 56,86 14,09 9,48 -0,07 31 ,945
CF- : sans convulsions fébriles ; CF+ : avec convulsions fébriles
Tableau A2.29. : Effet des AE (sans versus avec AE) sur les scores a 1’ Achenbach
M ag- Mg+ SDae- SDag+ t dl p
Retrait 55,25 57,35 9,90 8,25 0,66 31 511
Pl som 57,00 61,06 8,78 11,17 1,16 31 ,257
Anx/dep 56,44 61,29 8,79 11,21 1,38 31 ,178
Pb soc 58,69 64,41 8,01 10,98 1,70 31 ,099
Trpens 54,88 58,00 7,77 10,23 0,98 31 ,333
Pb att 60,44 64,06 8,27 10,30 1,11 31 ,276
Cpt del 52,94 53,47 5,73 4,71 0,29 31 172
Cptagr 53,25 54,35 6,06 5,45 0,55 31 ,586
Pb int 52,94 57,94 11,32 14,14 1,12 31 272
Pb ext 49,31 52,12 10,51 8,99 0,83 31 415
TOTAL 53,69 59,24 13,02 13,02 1,22 31 ,230

AE- : sans traitement ; AE+ : avec traitement

Tableau A2.30..: Corrélations entre les performances langagiéres et les scores a 1’ Achenbach

CO JL JG RepM  LexP ProdE FVp FVs MTPH

Retrait ,02 -,09 -11 ,20 ,15 -,04 14 ,10 ,06
Pl som ,08 ,00 -,09 23 ,04 ,02 ,16 -,11 ,08
Anx/dep ,02 -,16 -,24 ,05 ,10 -,16 ,14 ,09 -,07
Pb soc -,09 -,20 -,32 -,09 ,04 -,29 ,04 ,00 -,15
Trpens -23 -,26 -,27 -,01 ,02 -27 -,18 -,06 -,17
Pb att -,09 -,29 -,18 -,03 -,07 -,22 -,06 -,09 -,13
Cpt del 25 -,07 -,26 -,14 23 -,10 -11 -,07 -,36*
Cptagr 01 -,07 ,09 -,05 ,19 ,14 ,20 -,17 -,16
Pb int ,09 -,16 -,18 ,10 ,01 -,13 17 ,09 ,01
Pb ext ,03 -,22 -,13 -,15 12 -,08 ,06 -,14 -,20
TOTAL 00 -,27 -,22 ,00 -,02 -21 ,00 ,00 -,10
*p<,05
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ANNEXE ETUDE 3

Tableau A3.1. : Corrélations non-paramétriques entre les variables médicales et les indices a la
WISCV IV

ICV IRP IMT IVT

Ageapp .14 -,29 -,20 -,29
Durée 17 -,25 -,01 ,16
Age chir ,14 -,29 -,20 -,29
Tableau A3.2. : Corrélations non-paramétriques entre les variables médicales et les performances
langagiéres
CO JL JG RepM LexP ProdE FVp FVs MTPH
Ageapp ,29 -,14 ,20 ,14 94 ,09 ,03 ,14 -,09
Durée 57 -,49 ,12 A7 ;99 -,03 -,49 ,03 ,14
Age chir 29 -,14 ,20 14 ,54 ,09 ,03 14 -,09

Tableau A3.3. : Corrélations non-paramétriques entre I’Indice de Mémoire de Travail et les

performances langagiéres
CO JL JG RepM LexP ProdE FVp FVs MTPH
IMT 79 55 78 84* 66 89 06 70 84*

*p<,05

Tableau A3.4. : Corrélations non-paramétriques entre I’Indice de Vitesse de Traitement et les
temps aux épreuves langagieres

COT JLT JGT
IVT -,46 -,17 -41

Tableau A3.5. : Corrélations entre 1’age d’apparition, la durée de 1’épilepsie et les scores a

I’ Achenbach

- % (%) — - -

s 5 T 8§ § ¥ 8 8 E % &

© 2 g o - o o o o o O

o o < o = o @) @) o o =
Age app 43 -,23 -,59 ,03 -21 - 74 -,26 -, 10 -, 14 -31 -,29
Durée ,82 -,04 -,09 .53 43 -,22 ,04 -44 .55 ,03 ,25
-,29

Age chir /43 -23 -,59 ,03 -21 -, 74 -,26 -,10 -14 -,31

*p<,05
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Tableau A3.6. : Corrélations non-paramétriques entre les performances langagieres et les scores a
1’ Achenbach

CO JL JG RepM  LexP  ProdE  FVp  FVs MTPH
Retrait 43 -,26 -,06 23 32 -,03 72 03 38
Plsom  -17 -,64 17 -,52 -23 -,35 -,06 03 - 46
Anxidep -28 .12 68 -21 -53 -41 - 44 .53 06
Pbsoc 16 -,20 -,38 09 -,03 -,20 .72 -,23 32
Trpens 12 -,33 .58 -,03 -,09 -,33 .45 .58 09
Pbatt 34 37 03 46 06 37 .12 031 62
Cptdel  -58 - 44 _97*  -62 62 .79 00 97 -62
Cptagr -03 .51 -,68 .27 -,03 .51 07 - 84% 44
Pbint 23 .37 -,37 03 -,03 -,26 71 .31 26
Pbext  -46 .54 -89%  -60 -,54 77 -,03 94% 60
TOTAL  -,09 .23 -,70 -12 -,29 - 41 - 46 .61 06

*p<,05
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