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Me T & Mr H



Mme T, 25 ans

■ ATCD : RAS

■ Malaises : 
■ Céphalées pulsatiles peu intenses 

■ Flou visuel & paresthésies main G pendant 15 minutes puis gêne phasique

■ Durée : environ 3 heures

■ IRM cérébrale normale 

■ Notion d’anomalies gauches sur un EEG fait aux urgences mise 
sous LAMOTRIGINE
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Que pensez-vous de ces anomalies postérieures ?

■ A. Activité physiologique inhabituelle

■ B. Activité épileptique

■ C. Foyer lent postérieur gauche

■ D. Ondes lambda

■ E. Harmoniques inférieurs de l’alpha
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Me T



Harmoniques inférieures de l’alpha

■ Topographie : bi-occipitale

■ Fréquence : moitié de la fréquence habituelle du 
rythme de fond postérieur (mais amplitude 
supérieure)

■ Présents les yeux fermés et bloqués par l’ouverture 
des yeux, le sommeil, la concentration (idem rythme 
alpha)
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Me T

EEG N & Diagnostic de migraine avec aura : arrêt des AE



Mr H, 22 ans

■ ATCD : syndrome anxieux

■ Consulte aux urgences pour troubles du comportement et propos 
incohérents d’installation subaiguë 

■ Aux urgences, idées délirantes de persécution (évoque avoir été 
suivi dans la rue, volé dans son appartement)

■ Famille rapporte perte de poids et incurie depuis 6 mois

■ TDM cérébral : normal
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Que pensez-vous de ces anomalies postérieures ?

■ A. Activité physiologique inhabituelle

■ B. Activité épileptique

■ C. Ondes lambda

■ D. Harmoniques inférieurs de l’alpha

■ E. Wicket spikes / Pointes en palissade
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Mr H



Ondes lamba

■ Topographie : bioccipitale

■ Morphologie : ondes positives d’aspect 
triangulaire (comme la lettre lambda: Λ)

■ Amplitude: autour de 50 uV

■ Présent les yeux ouverts lors de fixation 
visuelle
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Mr H

 EEG N & Diagnostic de 1e bouffée délirante aigue



Wicket spikes / Pointes en palissade

■ Activité physiologique inhabituelle
■ Fréquence 6-11Hz 

■ Morphologie arciforme

■ Topographie temporale

■ Généralement dans la somnolence et le 
sommeil léger
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Me G 



Me G, 28 ans

■ Origine albanaise, arrivée en France récente

■ Notion de retard mental & d’épilepsie traitée par VALPROATE 
500mg/j, CLONAZEPAM 4mg/j, TOPIRAMATE 300mg/j

■ Amenée aux urgences suite à une crise tonico-clonique  10mg 
d’URBANYL sont administrés à l’arrivée

■ Patiente somnolente et état antérieur non connu
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Que pensez-vous de l’EEG ?

■ A. Activité épileptique 
intercritique frontale

■ B. Activité physiologique 
inhabituelle frontale

■ C. Crises épileptiques 
occipitale

■ D. Activité périodique à 
prédominance occipitale

■ E. Deux types d’activités 
physiologiques inhabituelles
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■ Lissencéphalie

■ Aspect diffus de double cortex = 
hétérotopies en bandes à 
prédominance antérieure

Mutation DCX (sexe féminin + 

épilepsie + retard mental + prédominance 
antérieure des anomalies corticales )



EEG lors d’une décompensation de l’épilepsie
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■ Plusieurs possibilité  d’activité 
de fond 
■ I : Activité de fond alpha +/ 

rythmes rapides

■ II : Activité de fond ralentie + 
bouffée lente d’amplitude 
moyenne

■ III : Activité de fond 
microvoltée + bouffées OL de 
grande amplitude
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Me U



Me U, 65 ans

■ Consulte aux urgences pour troubles de concentration et 
distorsion des perceptions visuelles à type de filtre coloré sur la 
scène visuelle

■ A l’examen, somnolence et ataxie statique
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Que pensez-vous de l’EEG ?

■ A. Activité de fond ralentie

■ B. Activité périodique postérieure

■ C. Anomalies postérieures bloquées 
par l’ouverture des yeux

■ D. Activité épileptique occipitale

■ E. Ondes lambda
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Me U, 65 ans

■ IRM 
■ Discret HS noyaux caudés et du ruban cortical 

pariétal G

■ PL : élévation 14.3.3

MCJ sporadique de type Heidenhain
(variant postérieur)



MCJ – EEG n°1



MCJ – EEG n°1



MCJ – EEG n°2 (m+1)



MCJ – EEG n°2 (m+1)



MCJ – EEG n°2 (m+1)



MCJ – EEG n°2 (m+1)



MCJ – EEG n°3 (m+4)



MCJ – EEG n°3 (m+4)



MCJ – EEG n°3 (m+4)



MCJ – EEG n°4 (m+6)



MCJ – EEG n°4 (m+6)



MCJ – EEG n°4 (m+6)



■ Activité de fond 
■ Ralentissement progressif

■ FIRDA

■ Sommeil déstructuré
■ Diminution des occurrences des graphoéléments physiologiques

■ Diminution SP

■ Changements rapides et fréquents de stades

■ Activités périodiques
■ Occurrence augmente pendant quelques mois puis simplification progressive voire disparition

■ Topographie : 
■ Bilatérales antérieures > occipitales (variant Heidenhain)

■ Parfois latéralisées au stade précoce

■ Diminuées au sommeil, par les stimulations ou les benzodiazepines

■ Non synchronisées aux myoclonies
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Abstract

Electroecenphalography (EEG) isan integral part of thediagnostic process in patientswithCreutzfeldt–Jakob disease(CJD). TheEEG has

therefore been included in theWorld Health Organisation diagnostic classification criteria of CJD. In sporadic CJD (sCJD), theEEG exhibits

characteristic changes depending on thestage of the disease, ranging from nonspecific findings such asdiffuse slowing and frontal rhythmic

deltaactivity (FIRDA) in early stages to disease-typical periodic sharp wavecomplexes (PSWC) in middle and latestages to areactive coma

traces or even alpha coma in preterminal EEG recordings. PSWC, either lateralized (in earlier stages) or generalized, occur in about two-

thirds of patients with sCJD, with a positive predictive value of 95%. PSWC occur in patients with methionine homozygosity and

methionine/valine heterozygosity but only rarely in patients with valine homozygosity at codon 129 of theprion protein gene. PSWC tend to

disappear during sleep and may beattenuated by sedativemedication and external stimulation. Seizures arean uncommon finding, occurring

in less than 15% of patients with sCJD. In patients with iatrogenic CJD, PSWC usually present with more regional EEG findings

corresponding to the site of inoculation of the transmissible agent. In genetic CJD, PSWC in its typical form are uncommon, occurring in

about 10%. No PSWC occur in EEG recordings of patients with variant CJD.

q 2006 International Federation of Clinical Neurophysiology. Published by Elsevier Ireland Ltd. All rights reserved.
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1. Introduction

Creutzfeldt–Jakob disease(CJD) isarapidly progressive,

uniformly fatal, transmissible spongiform encephalopathy

(TSE) characterized by the accumulation of an abnormal

isoform (PrPSc) of the host encoded cellular prion protein

(PrPC) in thebrain (Kretzschmar et al., 1996; Masterset al.,

1979). Human prion diseasesoccur in diversephenotypesor

subtypes and can be familial, sporadic, or acquired.

Sporadic CJD (sCJD) is the most common subtype of

CJD, occurring worldwide in 84% of cases with an annual

mortality rateof 1.39 per million (range0.8–1.61; Ladogana

et al., 2005; nZ 4441; sCJDZ 3720). Genetic subtypes,

including Gerstmann-Sträussler-Scheinker syndrome(GSS)

and fatal familial insomnia (FFI), are less common and

occur in about 10%. Iatrogenic CJD (iCJD) caused by the

transmission of infection in the course of medical treatment

occursin3–4%. Variant CJD (vCJD), which hasbeen linked

to transmission of thecausative agent of bovine spongiform

encephalopathy (BSE) to the human population, occurs

Clinical Neurophysiology 117 (2006) 935–951

www.elsevier.com/locate/clinph

1388-2457/$30.00 q 2006 International Federation of Clinical Neurophysiology. Published by Elsevier Ireland Ltd. All rights reserved.

doi:10.1016/j.clinph.2005.12.007

Abbreviations: Asp, aspartic acid; Asn, asparagine; AV, anteroventral

nucleus of the thalamus; BSE, bovine spongiform encephalopathy; CJD,

Creutzfeldt–Jakob disease; CM, centromedian nucleus of the thalamus;

CSF, cerebrospinal fluid; fCJD, familial Creutzfeldt–Jakob disease; FFI,

fatal familial insomnia; FIRDA, frontal intermittent rhythmic deltaactivity;

gTSE, genetic transmissiblespongiform encephalopathy; GSS, Gerstmann-

Sträussler-Scheinker syndrome; iCJD, iatrogenic Creutzfeldt–Jakob

disease; LD, laterodorsal nucleus of the thalamus; ORF, open reading

frame; Met, methionine; MM, methionine homozygote; MV, methionine/-

valine heterozygote; PLED, periodic lateralized epileptiform discharges;

PRNP, prion protein gene; PrP, prion protein; PrPC, cellular prion protein;

PrPSc, disease associated protease resistant prion protein; PSWC, periodic

sharp wave complexes; PV, parvalbumine; R, reticular nucleus of the

thalamus; sCJD, sporadic Creutzfeldt–Jakob disease; TSE, transmissible

spongiform encephalopathy; vCJD, variant Creutzfeldt–Jakob disease; Val,

valine; VLa, ventrolateral anterior nucleus; VLp, ventrolateral posterior

nucleus; VV, valine homozygote.
* Corresponding author. Abteilung für Epileptologie & Elektroencepha-

lographie, Neurologische Klinik, Universitätsspital Zürich, Frauenklinik-

strasse 26, 8091 Zürich, Switzerland. Tel.: C 41 1 255 5530/31; fax: C 41 1

255 4429.
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Mr F



Mr F, 36 ans

■ Notion d’une crise convulsive précédée de phosphènes quelques 
mois auparavant 
■ IRM et EEG normaux

■ Pas de traitement AE de fond

■ Consulte aux urgences
■ Épisodes de phosphènes intermittents dans l’hémichamp gauche + 

céphalées

■ Contractions paupière gauche il y a 2j



EEG

















Que pensez-vous de l’EEG ?

■ A. Blocage de l’activité par 
l’ouverture des yeux

■ B. Salve de crises hémisphériques D à 
départ occipital

■ C. Crises subintrantes
■ D. EME généralisé car les symptômes 

durent depuis > 5 minutes
■ E. EME focal car les symptômes 

durent depuis > 10 minutes
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Définition EME

■ Crise dont la durée est anormalement longue
■ 5 minutes si convulsif
■ 10 minutes si non-convulsif

■ Une succession d’au moins 2 crises sans retour intercritique à un état neurologique
basal (« crises subintrantes »)

■ Salve/Cluster de crises : succession de crises avec retour intercritique à l’état
neurologique basal n’est pas un EME mais constitue un cluster de crises, qui est une
menace d’EME.



■ Lésion stroke-like postérieure D
■ Hypersignal FLAIR & Diffusion cortico-sous-

cortical postérieur D

■ Prise de contraste lepto-méningée

MELAS (mitochondrial encephalopathy
with lactic acidosis and stroke-like episodes)



Mr F, 36 ans – épisode 2

■ Epilepsie stabilisée sous LEV + LCS

■ Persistance d’une HLH gauche

■ Consulte pour majoration de la gêne visuelle depuis quelques 
semaines 
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Que pensez-vous de cet EEG ?

■ A. Pointes intercritiques postérieures D

■ B. Anomalie du rythme de fond 
postérieur D

■ C. Crises focales postérieures G

■ D. Crise sur la cicatrice du précédent 
épisode

■ E. Probable nouvel épisode stroke-like
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Evolution

■ Nouvel épisode stroke-like controlatéral
 Tableau de cécité corticale incomplète définitive avec atrophie
postérieure
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■ Anomalies EEG chez 91% des patients
■ occipital (70%), 

■ frontal (65%), 

■ temporal (48%) 

■ parietal (35%) 

■ Pharmacorésistance : 56%



Take-Home Messages

■ Activités inhabituelles occipitales  penser à tester réactivité à 
ouverture/fermeture des yeux.

■ Si réactivité  caractère « fonctionnel »

■ Activités « physiologiques » inhabituelles 
▪ Harmonique de l’alpha = présent les yeux fermés, même caractéristiques que le 

rythme physiologique postérieur

▪ Ondes lambda = présent les yeux ouverts

■ Activité pathologique non épileptique
▪ Malformation cérébrale

▪ MCJ

■ Absence de réactivité  origine épileptique probable
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Merci de votre attention


