- T P w_‘_a-".-u,.-.-u.,..,l-'-k\’l -

Edition Nr. 6 | Mai 2013

Swiss EEG Bulletin






das Swiss EEG Bulletin geht nun schon ins 3. Jahr und er-
freut sich wachsender Beliebtheit. Sich im EEG fortzubilden
ist schwierig, wenn man nicht mehr an eine EEG-Spital-
einheit assoziiert ist. Mit dem EEG Bulletin versuchen wir,
diese Fortbildungsliicke zu schliessen. Das Format hat sich
bewahrt: Sie lernen zuerst den Fall mit den klinischen Anga-
ben und das Anfangs-EEG kennen, danach auf der folgenden
Seite die «Auflésung» bzw. die EEGs nach Behandlung. Somit
kénnen Sie die Fallvignette auch als «Quiz» einsetzen.

Gere kiindigen wir jedoch auch ein paar Neuerungen an:

Zuallererst wird unser Team durch PD Dr. Serge Vulliemoz
verstarkt, der sich als «Associate-Editor» vor allem um die
sprachlich korrekten Ubersetzungen kiimmert und dies
informell schon in der Vergangenheit mit Engagement und
Kompetenz gemacht hat. Dies ist eine verantwortungsvolle
Aufgabe, denn nicht alle Autoren sind perfekt zweisprachig.
Wir heissen ihn herzlich willkommen!

Zum zweiten werden neu die Autoren und die Klinik jedes
Falles namentlich genannt. Dies reflektiert die Prasenz und
Aktivitat der verschiedenen Zentren bzw. der niedergelasse-
nen Kollegen, die sich im EEG und der Epileptologie enga-
gieren. Natiirlich sind auch EEG-Beitrage willkommen, die
im Rahmen von Enzephalopathien, Abkldrungen auf der
Intensivstation etc. abgeleitet wurden, bei denen nicht die
Epilepsie, sondern Anfélle und Bewusstseinsanderungen im
Vordergrund stehen.

Alle Beitrage werden nochmal von uns sorgféltig gepriift;
manchmal schlagen wir kleine Anderungen vor, nattirlich
immer in Absprache mit den Autoren.

Auf der letzten Seite finden Sie nun auch Empfehlungen
bzgl. der Ldnge des Manuskripts.

Wir wiirden uns tiber lhren Beitrag freuen. Zogern Sie nicht,
ihn uns per E-mail oder Post zukommen zu lassen.

Gerne nehmen wir auch Ihre Anregungen auf, wie wir das
Swiss EEG Bulletin noch weiter verbessern kénnen bzw.

welche Themen behandelt werden sollten.

Mit kollegialen Griissen!

Le Swiss EEG Bulletin entre dans sa 3¢ année et se réjouit
d'étre de plus en plus apprécié. La formation continue en
EEG n'est pas aisée et le but de ce Bulletin est de réduire
cette difficulté. Le format est adapté : vous découvrez tout
d‘abord le cas clinique et I'EEG initial, puis la « solution »
sur la page suivante avec le suivi EEG. Ainsi le cas clinique
peut étre vu comme un « quiz »,

Nous sommes ravis de vous communiquer quelques nou-
veautes :

Tout d'abord, notre équipe est renforcée par le PD Dr. Serge
Vulliémoz qui s'occupe comme « éditeur associé » principa-
lement des traductions en frangais des cas, comme il I'a
déja fait de fagon informelle par le passé avec compétence
et engagement. C'est une tdche a haute responsabilité
demandant un bilinguisme parfait. Nous luis souhaitons la
bienvenue !

Deuxiemement, nous mentionnerons désormais les auteurs
nominalement pour chaque cas. Ceci refletera la présence
et l'activité des divers centres cliniques et des collegues
installés qui s'engagent pour I'EEG et I'épileptologie. Bien
s, nous encourageons également la présentation de cas
reliés a des encéphalopathies, des pathologies de soins
intensifs etc, dans lequels les troubles de la vigilance et les
crises sont au premier plan, plutdt qu'une épilepsie.

Toutes les contributions sont revues soigneusement et des
petits changements sont proposés en concertation avec les
auteurs.

Sur la derniére page vous trouverez les recommandations
pour la soumission de nouveaux cas.

Nous serions tres heureux de recevoir votre contribution.
N'hésitez pas a nous contacter par email ou par courrier
postal.

Nous serions également ravis de recueillir vos réactions
pour améliorer encore le Swiss EEG Bulletin, notamment

vos désirs de thématiques a traiter.

Salutations confraternelles,
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Margitta Seeck

Stephan Rilegg

N

-—



4 Swiss EEG Bulletin

Autoren: Iraida Pisarenco, Pamela Agazzi, Claudio Staedler, Lugano

Aktuell:

29-jahrige Patientin im 3. Trimester der Schwangerschaft stellt sich wegen
neuaufgetretener rezidivierender Dysphasie vor. Die erste Episode sei
einen Tag vor der Vorstellung aufgetreten, dabei sei die Patientin ca. 2 Minu-
ten lang unfahig gewesen, sich verbal auszudriicken. Zwei weitere dhnliche
Episoden hatten sich im Laufe des selben Tages wiederholt. In der Notfallauf-
nahme konnten wir noch 3 weitere solche Episoden beobachten.

Vorgeschichte:

keine Migréne, vereinzelt menstruationszyklusgebundene Kopfschmerzen.
Wahrend der Schwangerschaft werden 2 Episoden mit Kopfschmerzen ange-
geben, die nach ca. 30 Minuten spontan zuriickgingen. Dabei keine Hinweise
auf Migrane (leichter, nicht-pulsierender Schmerz, ohne Lichtempfindlichkeit
und ohne Nausea). Von Beruf ist die Patientin Krankenschwester. Kein Niko-
tinabusus, Familienanamnese beziiglich Epilepsie: negativ.

Work-up/ Zusétzliche Untersuchungen:

Neurologischer Status: unauffallig, Standard-EEG, abgeleitet 2 Tage nach
Beginn der o.g. Episoden, ohne epileptiforme Aktivitdt. Zwei MRT-Unter-
suchungen des Kopfes (1,5 T), durchgeftihrt im Abstand von 5 Tagen nach
Beginn der Problematik, werden als unaufféllig beschrieben. Lumbalpunk-
tion: unauffalig.

24-h-Video-EEG

abgeleitet 3 Tage nach Beginn Symptomatik: wiederholte Phasen von fokaler
rhythmischer Verlangsamung (Theta-Delta) am ehesten fronto-centro-tempo-
ral links im Wachzustand, die mit den transitorischen Dysphasie-Perioden
korrelieren. Wahrend des Schlafs (NREM 1,2 und 3) wiederholte epileptiforme
Entladungen im EEG ohne klinisches Korrelat. Lokalisation: am ehensten
fronto-centro-temporal links.

Woran denken Sie?

Auteurs : Iraida Pisarenco, Pamela Agazzi, Claudio Staedler, Lugano

Histoire actuelle :

Patiente de 29 ans au 3¢ trimestre de sa grossesse qui Se présente en raison
d'épisodes récidivants nouveaux de dysphasie. Le premier épisode
est survenu le jour avant la consultation et la patiente a été incapable de
s'exprimer verbalement durant environ 2 minutes. Le méme jour, elle constate
deux épisodes similaires et nous observons trois épisodes supplémentaires
aux Urgences.

Anamnése personnelle :

Pas de migraine, céphalées cataméniales occasionnelles. Durant la gros-
sesse, elle rapporte deux épisodes de céphalées cédant spontanément apres
30 minutes, sans caractére migraineux (douleurs Iégéres, non-pulstaties,
sans photo-phono-phobie et sans nausées). La patiente est infirmiére, ne
fume pas. L'anamnése familiale est négative pour I'épilepsie.

Bilan / Examens complémentaires :

Examen neurologique sans particularité. EEG standard, 2 jours apres le
premier épisode : pas d‘activité épileptique. Deux IRM cérébrales (1.5 T) en
I'absence de 5 jours, aprés le début des symptomes sont décrites comme
normales. Ponction lombaire sans particularité.

EEG-vidéo prolongé de 24h,

3 jours apres le début des symptémes: épisodes répétés d‘activité lente ryth-
mique fronto-centro-temporale (theta-delta) durant la veille, corrélés aux
épisodes cliniques de dysphasie. Durant le sommeil (NREM 1,2 et 3) :
décharges épileptiformes répétées a prédominance fronto-centro-temporale
gauche, sans corrélat clinique.

Qu’'en penses-vous ?
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Abb. 1:

Bioelektrischer Anfall

Schnelle Aktivitat 12—14Hz
tiber der rechten fronto-polaren
und frontotemporalen Region.
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Diskussion:

Bei der Differentialdiagnose wurde eine Migrédne mit Aura erwogen
(Migraine accompagnee). Dagegen sprach die fiir Migréne negative Familien-
anamnese und die kurze Dauer der Dysphasie-Episoden. Der EEG-Befund
mit epileptiformer Aktivitdt untermauerte die Diagnose einer fokalen Epi-
lepsie.

Das Langzeit-Video-EEG dokumentierte eine hachfrequente Aktivitét, die
mit einer 2-3 Minuten dauerenden Theta-Delta-Sequenz mit fronto-tempo-
raler Lokalisation links endete. Der Verdacht auf eine kortikale Dysplasie
konnte durch das zerebrale MRT (1,5 Tesla) wahrend der Schwangerschaft
nicht erhértet werden. Erst in der 6 Monate spéter durchgefiihrten zerebralen
MRT-Untersuchung mit 3 Tesla wurde der Nachweis einer kortikalen Dys-
plasie parieto-temporal links erbracht.

Mehrere Studien zeigen bei Epilepsie-Patientinnen wahrend der Schwan-
gerschaft in 54-80% der Félle keine Anderungen der Anfallsfrequenz, in
3-24% der Falle eine Abnahme der Anfallsfrequenz und in 14-32% der Félle
gine Zunahme der Anfallsfrequenz. (Bardy AH et al, 1987, Gjerde 10 et al,
1988, Tomson T et al, 1994, OtaniK,1985,Tanganelli P, 1992).

Es liess sich keine Studie finden, die die Haufigkeit der Inzidenz bzw.
Diagnosestellung einer neuaufgetretenen Epilepsie in der Schwangerschaft
untersucht. Die Anfallsfrequenzanderungen wahrend der Schwangerschaft
sind vermutlich auf hormonelle Umstellungen oder auf die Fluktuationen der
Serumkonzentration der Antiepileptika bei den entsprechend behandelten
Patientinnen zurtickzufiihren. Bei unserer Patientin konnten wir die Hypo-
these aufstellen, dass eine schwangerschaftsbedingte hormonelle Umstel-
lung die epileptische Aktivitat demaskiert oder das Auftreten der fokalen
epileptischen Anfalle ausgeldst hat.

Aufgrund der wiederholt im EEG dokumentierten epileptiformen Aktivitat
mit den Dysphasien, die als deren sich im Wachzustand manifestierendem
klinischem Korrelat gedeutet wurden, und da sich die Patientin schon im
3. Schwangerschafts-Trimester befand, entschlossen wir uns, sie mit einem
Antiepileptikum zu behandeln. Die Schwangerschaftsregister attestieren
Lamotrigin, und letzter Zeit auch Levetiracetam (Ellen Mawhinney, 2013) ein
vorteilhaftes Profil beziiglich Teratogenitat, d.h. diese beiden Antiepileptika
scheinen insbesondere im Vergleich zu Antiepileptika wie Carbamazepin und
Valproat mit einem niedrigeren Missbildungsrisiko vergesellschaftet zu sein.

Verlauf: Nach der Einleitung der antiepileptischen Therapie mit Lamo-
trigin 100 mg/Tag (25 mg, 1-1-1-1), war die Patientin bis auf eine einzige
Episode, bei der sie fiir einige Sekunden Sprachschwierigkeiten hatte, an-
fallsfrei. Auf Wunsch der Patientin erfolgte ein Kaiserschnitt, der fiir sie und
das Kind unkompliziert verlief. Die Patientin brachte ein gesundes Kind zur
Welt, das sie dann stillte. Das Antiepileptikum wird bei unveranderter Dosie-
rung gut vertragen. Das Kontroll-Langzeit-EEG nach 6 Monaten (September
2012) zeigte keine klinische Ereignisse oder epileptiforme Aktivitat.

Discussion :

Sur le plan du diagnostic différentiel, nous avons initialement évoqué
une migraine avec aura (« Migraine accompagnée »). Toutefois, I'anamnése
familiale négative et la durée breve des épisodes de dysphasie parlent peu
en faveur d’une telle étiologie. L'activité irritative a I'EEG suggere plutdt une
épilepsie focale.

L'EEG de longue durée a montré une activité haute fréquence qui se ter-
mine par une séquence theta-delta de localisation fronto-temporale gauche.
Le soupgon de dysplasie cérébrale n'a pas pu étre confirmé par I'lRM 1.5 T
durant la grossesse. L'IRM 3 T réalisée seulement 6 mois plus tard montre
une tres probable dysplasie corticale pariéto-temporale gauche.

De nombreuses études montrent que la grossesse ne modifie pas la
fréquence des crises dans 54-80% des cas. Dans 3-24% des cas, on note
une baisse de la fréquence et une augmentation dans 14-32% (Bardy AH et
al, 1987, Gjerde 10 et al, 1988, Tomson T et al, 1994, Otani K, 1965, Tanganelli
P 1992).

Nous n‘avons pas trouvé d'étude concernant la fréquence de I'incidence
ou de la pose de diagnostic d'une épilepsie durant la grossesse. Les change-
ments de fréquence des crises pendant la grossesse sont probablement
reliés aux changements hormonaux ou aux fluctuations des concentrations
sériques des médicaments anti-épileptiques chez les patients traités. Chez
notre patiente, nous pouvons faire I'hypothése que les changements hormo-

survenue de crises focales.

En raison de la survenue répétée des décharges irritatives a I'EEG avec
des répercussions cliniques, nous avons posé le diagnostic d'épilepsie symp-
tomatique avec crises partielles simples dysphasiques. Nous nous sommes
décidé a débuter un traitement anti-épileptique car la patiente se trouvait
déja au 3 trimestre de la grossessse. Les registres de grossesse attestent
que la lamotrigine et récemment aussi le lévétiracétam (Ellen Mawhinney,
2013) ont un profil favorable concernant la tératogénicité, c'est-a-dire que
ces deux anti-pileptiques semblent avoir un risque de malformation plus bas
ou pas plus élevé que d'autres anti-épielptiques comme la carbamazépine ou
le valproate.

Evolution : Apres introduction d'un traitement anti-épileptique par lamo-
trigine 100 mg/jour (25 mg 1-1-1-1), la patiente est restée libre de crises
hormis un seul épisode de troubles du langage durant quelques secondes.
Selon le désir de la patiente, une césarienne a été pratiquée sans complica-
tions pour la mére et I'enfant. L'enfant était en bonne santé et a pu étre
allaité. Le traitement anti-épileptique a été bien toléré sans changement
de dose. Le contréle EEG longue — durée aprés 6 mois (septembre 2012) n‘a
montré aucun épisode clinique ni activité épileptique.

Referenzen/Références : 1. Mawhinney E et al., Levetiracetam in pregnancy: Results from the UK and Ireland epilepsy and pregnancy registers. Neurology 2013; 80; 400. 2. Bardy AH. Incidence of
seizures during pregnancy, labor and puerperium in epileptic women:a prospective study. Acta Neurol Scand 1987; 75:356-360. 3. Gjerde 10 et al.,The course of epilepsy during pregnancy: a study of 78
cases. Acta Neurol Scand 1988;78:198-205. 4. Tomson T et al., A. epilepsy and pregnancy: a prospective study of seizure control in relation to free and total plasma concentrations of carbamazepine and
phenytoin. Epilepsia 1994; 35:122-130. 5. Otani K. Risk factors for the increased seizure frequency during pregnancy and puerperium. Folia Psychiatr Neurol Jpn 1985; 39:33-41. 6. Tanganelli P et al., Epi-
lepsy, pregnancy, and major birth anomalies: an Italian prospective, controlled study neurology 1992;42(4 suppl 5):89-93.




Abb. 3:

Letzter Teil mit massiver
Verlangsamung in Form
von Theta—Delta-Aktivitat
in der gleichen Region

Fig 3 :

Fin de I'épisode avec
ralentissement net theta-delta
dans la méme région.

Abb. 4 :
Cerebrales MRT (3 Tesla),
diinne Schichten.

Corticale temporo-parietale
Dysplasie links.

Fig4:
IRM cérébrale (3 Tesla)
coupes fines.

Dysplasie corticale temporo-
pariétale gauche.
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Autoren: Athina Papadopoulou D'Szouza, Stephan Rilegg, Basel

Aktuell:
72-jahrige Patientin stellte sich auf der Notfallstation vor, nachdem sie von
ihrem Ehemann nachts im Wohnzimmer am Boden liegend aufgefunden wurde.

Vorgeschichte:

Der Ehemann berichtete, dass die Patientin seit ca. 1T Monat an optischen
Halluzinationen gelitten habe («Tiere an der Wand», «Geister, obwohl sie
nicht daran glaube»). Dariiber hinaus iiber die Wochen zuvor rapide Ver-
schlechterung des Gedachtnisses und der kognitiven Funktionen. Anderthalb
Monate zuvor habe sie noch Artikel in der Zeitung schreiben kénnen, was
zum Zeitpunkt der Hospitalisation aufgrund der Verschlechterung der Kogni-
tion und der Sprache unmdglich war. Aufgrund einer zusétzlichen «Spastik»
der linken Kérperhéalfte, hatte der Hausarzt vor ca. 1 Monat eine MRT des
Schédels veranlasst. Im MRT fand sich eine Diffussionsrestriktion im
Grenzstromgebiet zwischen A. cerebri media und posterior links, welche als
subakute Ischamie interpretiert wurde, so dass eine Therapie mit Aspirin
begonnen wurde.

Work-Up / Zusétzliche Untersuchungen:

Im neurologischen Status Verlangsamung, zeitliche, értliche und autopsychi-
sche Desorientierung, Aphasie, Absinken im Armhalteversuch links sowie
linkshetonte Pyramidenbahnzeichen (Spastik, gesteigerte Reflexe). Das EEG
wurde bei Verdacht auf einen epileptischen Anfall im Rahmen einer «<sympto-
matischen Epilepsie nach Schlaganfall» durchgefiihrt und zeigte eine méssige
Allgemeinverdnderung mit intermittierendem Herdbefund rechtshemispha-
risch sowie hdufige triphasische Komplexe, teilweise periodisch auftretend
(siehe Abb. 1). Aufgrund des EEG-Befundes ereute MRT des Schadels (sighe
Abb. 2), mit kortikalen DWI-Hyperintensitéten im okzipitalen und parietalen
Kortex beidseits, linksbetont. Im Liquor normale Zellzahl und Protein, jedoch
erhohte neuronenspezifische Enolase (NSE = 50pg/I mit Ref. <25) und Tau-
Protein (>1200 pg/ml mit Ref. <500). Verlaufs-EEG nach einer Woche mit
angedeutetem diskontinuierlichem Muster: wechselnde méssige bis schwere
Allgemeinveranderung und Kurvenabflachung mit dort interponierten seriel-
len triphasischen Komplexen (siehe Abb. 3); dariiber hinaus periodische
Sharp-Wave-Komplexe (PSWC, rechtsbetont) mit einer Frequenz von 1-2 pro
Sekunde (siehe Abb. 3). Zum Ausschluss einer Hashimoto-Enzephalopathie
waren die TPO-Antikdrper negativ. Resultat vom Protein 14-3-3 im Liquor:
positiv. Die EEGs eine und zwei Woche spater zeigten ein deutlicheres Burst-
Suppression-Muster sowie eine Zunahme und Generalisierungstendenz der
periodischen Sharp-Wave-Komplexe in der Frequenz 1 pro Sekunde (sighe
Abb. 4).

Woran denken Sie?

Auteurs : Athina Papadopoulou D'Szouza, Stephan Riiegg, Basel

Histoire actuelle :
Une patiente de 72 ans se présente aux Urgences apres avoir été retrouvée
au sol par son mari.

Anamneése personelle :

Le mari rapporte que la patiente souffre depuis environ 1 mois d'hallucina-
tions visuelles (« animaux sur le mur », « voit des esprits, bien qu'elle n’y croit
pas »). Durant les derniéres semaines, il note une aggravation rapide de la
mémoire et des fonctions cognitives. Il y a un mois, elle pouvait encore écrire
des articles dans le journal, ce qui était impossible au moment de I'hospi-
talisation en raison des troubles cognitifs et langagiers. En raison d'une
« spasticité » additionnelle de I'hémicorps gauche, le médecin traitant avait
demandé une IRM cérébrale il y a un mois. Celle-ci avait montré une restric-
tion de la diffusion dans les territoires vasculaires frontiéres entre les arteres
cérébrales moyenne et postérieure a gauche, interprétée comme une isché-
mie subaigué motivant I'introduction d‘aspirine.

Bilan / Examens complémentaires :

Examen neurologique : ralentissement cognitif, désorientation temporelle,
spatiale et personnelle, aphasie. Chute a gauche a I'épreuve des bras tendus
avec signes pyramidaux (spasticité et augmentation des réflexes). Devant la
possibilité de crises Epileptiques symptomatiques d'une Iésion vasculaire, un
EEG est pratiqué et montre un ralentissement diffus avec une focalisation
intermittente a prédominance droite ainsi que des grapho-éléments tripha-
siques fréquents, parfois périodiques (Fig 1). Cet EEG motive une nouvelle
IRM (Fig 2) qui montre des hyperintensités a la diffusion (DWI) du cortex
occipital et pariétal bilatéral a prédominance gauche. La ponction lombaire
révele une cellularité et protéinorachie normales mais une élévation de
I'énolase neurone-spécifique (NSE = 50ug/! ; Ref. <25) et de la protéine Tau
(>1200 pg/ml Ref. <500). L'EEG de contrdle aprés une semaine montre un
ralentissement diffus et aspect de bouffées-suppressives contenants élé-
ments triphasiques périodiques ainsi que des ondes a front raide périodiques
a prédominance droite avec une fréquence de 1-2/seconde (Fig 3). Les anti-
corps anti-TPO pour exclure une encéphalopathie de Hashimoto sont négatif.
La protéine 14-3-3 dans le LCR est positive. Les EEG une et 2 semaines plus
tard montrent une aggravation nette de l'aspect de bouffées suppressives
avec une tendance a la généralisation des complexes d’ondes a front raide a
la fréquence de 1/seconde (Fig. 4).

Qu’en penses-vous ?
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Diskussion: Die Creutzfeldt-Jacob-Krankheit (CJD) wurde erstmalig
1920 von den Neurologen Hans-Gerhard Creutzfeldt und Alfons Maria Jakab
beschrigben.! Die sporadische Form (sCJD) ist eine seltene, durch Prionen
gekennzeichnete, (ibertraghare spongiforme Enzephalopathie mit todlichem
Verlauf. Diese neurodegenerative Krankheit kann das ganze Gehirn betreffen,
mit einem breiten Spektrum an neurologischen Symptomen, u.a. schnell pro-
gredienter Demenz, Aphasie bis zum akinetischen Mutismus, pyramidalen
und extrapyramidalen Symptomen, Myoklonien sowie visuellen Halluzina-
tionen.?

Die Heidenhain-Variante ist eine Subform der CJD, welche im Jahr 1929 von
Adolf Heidenhain beschrieben wurde.® Wie bei unserer Patientin treten bei
der Heidenhain-Variante visuelle Symptome (z.B. optische Halluzinationen,
aber auch Gesichtsfelddefekte, kortikale Blindheit etc.) sehr friih im Verlauf
der Krankheit auf und die fiir CJD typischen kortikalen DWI-Hyperintensi-
taten sind oft im okzipitalen/visuellen Kortex betont.*

Die Diagnose der CJD hasiert auf einer Kombination von Anamnese/Klinik
und den paraklinischen Untersuchungen, wo neben dem Liquorbefund (pos.
14-3-3, erhohte NSE und Tau-Protein) und dem MRI das EEG eine wichtige
Rolle spielt. Die EEG-Verdnderungen bei der CJD sind abhéngig vom Krank-
heitsstadium: am Beginn der Erkrankung kénnen nur eine Allgemeinverande-
rung und Zeichen der Enzephalopathie (z.B. FIRDA) ersichtlich sein, wahrend
es im Verlauf zu den charakteristischen periodischen bi-oder triphasischen
Sharp-Wave-Komplexen kommt (periodic sharp wave complexes, PSWC).°
Wie bei unserer Patientin konnen die PSWC initial lateralisiert sein (z.B. hier
rechtshetont), sind aber spater typischerweise generalisiert.

Bei einer Lebenserwartung von ca. 7 Monaten nach Symptombeginn ist die
Prognose der CJD schlecht, bei der Heidenhain-Variante ist sogar von einer
noch schlechteren Prognose auszugehen.*

Verlauf: Rasche Progredienz der Aphasie (innerhalb von 4 Wochen
mutistisch), Zunahme der Extremitdtenspastik, schwere Schluckstorung
(Nahrungsaufnahme nicht mdglich). Verlegung ins Hospiz zur palliativen
Versorgung. Tod mdglicherweise an Aspirationspneumonie, 14 Tage nach
Verlegung, d.h. ca. 2,5 Monate nach Symptombeginn.

Discussion : La maladie de Creutzfeldt Jacob (CJD) a été décrite pour
la premiere fois en 1920 par les neurologues Hans-Gerhard Creutzfeldt et
Alfons Maria Jakob.! La forme sporadique (sCJD) est une maladie rare a
prions transmissible qui peut toucher le cerveau entier avec un large spectre
de symptomes, notamment une démence rapidement progressive, une
aphasie pouvant aller jusqu'au mutisme akinétique, des signes pyramidaux
et extrapyramidaux, des myoclonies et des hallucinations visuelles ?

La variante de Heidenhain a été décrite par Adolf Heidenhain en 19293
Comme dans le cas de notre patient, les symptémes visuels (p.ex. hallucina-
tions visuelles, anomalies du champ visuel, cécité corticale etc.) apparaissent
précocement et les anomalies IRM aux séquences de diffusion (hyperintensi-
tés DWI) prédominent dans le cortex occipital et visuel.*

Le diagnostic de CJD est basé sur une combinaison d'éléments cliniques et
d'examens complémentaires ou I'lRM, I'EEG et I'analyse du LCR (14-3-3 et
protéine tau positives) jouent un réle important. Les anomalies EEG dans la
CJD dépendent du stade de la maladie : initialement, on ne trouve que des
anomalies aspécifiques et des signes d’encéphalopathie (p.ex. FIRDA). Plus
tard, apparaissement les complexes périodiques bi- ou triphasiques a front
raide (periodic sharp wave complexes, PSWC).> Les PSWC peuvent étre
initialement latéralisés (comme chez notre patiente, a droite) puis devenir
typiquement généralisés.

Le pronostic de la CJD est sombre avec une espérance de vie de 7 mois aprés
le début des symptémes. La variante de Heidenhain a un pronostic encore
plus sombre *

Evolution ?
Progression rapide de I'aphasie (mutisme aprés 4 semaines), augmentation
de la spasticité, troubles séveres de la déglutition empéchant I'alimentation.
La patiente est transférée dans une Structure de soins palliatifs et est décé-
dées probablement d’une bronchopneumonie d'aspiration 2 semaines apres
le transfert, soit environ 2.5 mois apres le début des symptomes.

Referenzen/Références : 1. http://de.wikipedia.org/wiki/Creutzfeldt-Jakob-Krankheit 2. Zerr | Kallenberg K, Summers DM et al. Updated clinical diagnostic criteria for sporadic Creutzfeldt-Jakob
disease. Brain 2009 Oct;132(Pt10):2659-68. 3. Heidenhain A. Klinische und anatomische Untersuchungen iiber eine eigenartige organische Erkrankung des Zentralnervensystems im Praesenium. Z Ges
Neurol Psychiatr. 1929;11849- 114. 4. Kropp S, Schulz-Schaeffer WJ, Finkenstaedt et al. The Heidenhain variant of Creutzfeldt-Jakob disease. Arch Neurol. 1999 Jan;56(1):55-61. 5. Wieser HG, Schindler
K, Zumsteg D.EEG in Creutzfeldt-Jakob disease. Clin Neurophysiol. 2006 May;117(5):935-51. Epub 2006 Jan 25.
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Abb. 3: Fig 3:

Links angedeutetes diskontinuierliches biphasisches Muster mit einerseits einer Tracé discontinu avec aspect biphasique : d’une part, un ralentissement modéré
madssigen bis schweren Allgemeinverénderung in spontanem Wechsel mit weit- a sévere diffus alternant spontanément avec un aplatissement diffus ou se
gehend flacher Kurve. In den flachen Phasen finden sich interponierte serielle surimposent des ondes triphasiques en série (fléche), des ondes a front raide
triphasische Komplexe (Pfeile), periodische Sharp-Wave-Komplexe rechts und a prédominance antérieure droite (fleches) et des complexes d’ondes & front
frontal-betont (Pfeile) und periodischen Sharp-And-Slow-Wave-Komplexe temporo- raides suivies d’ondes lentes a prédominance temporo-parieto-occipitale, parfois
parieto-occipital rechts betont, teilweise mit einer Frequenz von 1/Sekunde. périodiques a une fréquence de 1/sec.

Abb. 4: Fig4:
Links eindeutigeres Burst-Suppression-Muster, rechts Zunahme und Generalisierungs-  Augmentation nette de I'aspect de bouffées-suppressives bilatérales a prédominance
tendenz der periodischen Sharp-Wave-Komplexe mit Frequenz 1/Sekunde (Pfeile). droite et aspect plus généralisé des ondes a front raide périodiques avec période

de 1 seconde (fleches).
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