Céline Bruneau 
email: cbruneau@chu-grenoble.fr
  
Laurent Vercueil 
  
  
HIHARS (« hyperventilation-induced high-amplitude rhythmic slowing »): EEG à ne pas confondre avec une

absence épileptique.

Histoire Clinique

Un garçon de 3 ans, sans antécédent périnataux particulier, avec un développement psychomoteur normal, contracta une gastro-entérite virale dans un contexte familial (grand frère de 6 ans).

Au cours de la fièvre, il présenta une crise avec hypertonie généralisée initiale suivie de mouvements cloniques prédominant aux membres supérieurs puis d'une hypotonie décrite par la maman. L'épisode s'est accompagné d'une perte de contact et d'une révulsion oculaire. La durée estimée était de dix minutes.

Il fut admis aux urgences pédiatriques, où l'examen neurologique était normal et un bilan biologique standard (NFS, ionogramme sanguin, bilan hépatique) ne retrouvait pas d'anomalie.

Devant la présence d'atypies cliniques dans le déroulement de la crise, et de la difficulté à estimer la durée de l'épisode, un EEG de sieste après privation de sommeil fut demandé.

Electrophysiologie

L'EEG fut réalisé un mois après l'épisode, en l'absence de nouvel évènement signalé par la famille.

Le tracé de veille et de sommeil était normalement organisé pour l'âge. Cependant, au cours de l'hyperpnée (après deux minutes d'hyperventilation), deux séquences d'ondes lentes rythmiques de grande amplitude, diffuses furent enregistrées, accompagnées d'une perte de contact de l'enfant de quelques secondes (Fig. 1A). En effet, pendant l'activité EEG hyper ample, l'enfant ne présentait pas de réactions motrices aux sollicitations de la technicienne et ne restituait pas immédiatement les mots présentés pendant l'épisode. De plus, l'enfant ne mémorisa pas l'événement.

En première analyse, l'association d'un trouble de la conscience et d'une séquence rythmique diffuse envahissant le tracé, pouvait suggérer le diagnostic d'absence épileptique (Fig. 1A). Cependant la diminution du gain de l'analyse du signal (élargissement de l'échelle d'amplitude) progressive permettait d'observer l'absence de décharge de pointe-ondes généralisées à 3 Hertz, qui se révélaient être des ondes lentes de grande amplitude dépourvues d'éléments paroxystiques (Fig. 1B L'HIHARS soulève également des questions physiopathologiques, notamment concernant les mécanismes de l'altération du contact et les effets de l'hyperpnée. Il est en effet établi que l'hyperpnée provoque un ralentissement de l'activité EEG associée à une hypovigilance avec ralentissement psychomoteur. Ces modifications pourraient être liées à l'hypoxie cérébrale provoquée par la vasoconstriction induite par l'hyperpnée, bien que cette théorie ait été remise en cause (3). Dans une étude plus récente (4), la variation de la PCO2 était le facteur critique associée à la survenue des activités rythmiques lentes. Une susceptibilité individuelle à ces différents facteurs est par ailleurs probable.

Outre, la modification de contact pendant la séquence d'ondes lentes rythmiques, la première description relevait qu'il n'y avait pas d'automatismes au cours des HIHARS, ce qui permettrait de les distinguer cliniquement des absences [START_REF] Epstein | Altered Responsiveness During Hyperventilation-Induced EEG Slowing: A Non-Epileptic Phenomenon in Normal Children[END_REF]. Cependant, dans une étude plus récente [START_REF] Lum | Hyperventilation-induced high amplitude rhythmic slowing with altered awareness: A video EEG Comparison, with absence seizure[END_REF], réalisée avec enregistrement vidéo concomitant, des automatismes étaient retrouvés chez l'ensemble des patients (épilepsie absence et HIHARS). Néanmoins, agitation motrice et bâillement paraissent plus fréquemment observés au cours des HIHARS, tandis que regard fixe et clignements des paupières appartiennent au registre des absences [START_REF] Lum | Hyperventilation-induced high amplitude rhythmic slowing with altered awareness: A video EEG Comparison, with absence seizure[END_REF].

Si certains auteurs proposent de faire le diagnostic d'absence uniquement grâce à la clinique (1), ces différents éléments nous montrent qu'il parait essentiel de recourir à l'EEG pour distinguer HIHARS et absence épileptique.
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Points essentiels :

-L'hyperpnée induit de manière physiologique un ralentissement diffus et ample du tracé EEG qui s'associe à une modification du contact -Le diagnostic différentiel entre crise de type absence et HIHARS nécessite une analyse soigneuse du signal EEG -Le diagnostic clinique d'une crise de type absence, par exemple en faisant réaliser une hyperpnée au cabinet sans l'aide de l'EEG, peut être mis en erreur.

  , 1C et 1D). Le diagnostic porté fut donc celui d'HIHARS, et un diagnostic d'épilepsie n'a pas été retenu, le diagnostic final étant celui d'une crise fébrile isolée, unique. Discussion La crise épileptique de type « absence » est une entité électrophysiologique et clinique définie par l'association d'une suspension de la conscience de début et fin brusque et, sur le plan EEG, d'une décharge de pointes ondes amples, rythmiques à 3Hz, bilatérale et symétrique d'une durée moyenne entre cinq secondes et une minute. Chez l'enfant, certains patterns EEG physiologiques peuvent prendre un aspect proche, éventuellement piégeur. Ainsi, l'HIHARS (hyperventilation-induced highamplitude rhythmic slowing) a été décrite en 1994, comme une activité non rare, induite par l'hyperpnée, à caractère non-épileptique, mais pouvant être confondue avec une absence (1). De fait, il est important de savoir différencier absences épileptiques et HIHARS car l'enregistrement d'absences permet de porter un diagnostic de syndrome épileptique et peut justifier d'un traitement, tandis que l'HIHARS, non épileptique, physiologique et liée à l'âge, ne le nécessite pas (1). Plus récemment, l'étude de Barker et collaborateurs (2) suggère que les HIHARS n'ont aucune spécificité étiologique, et n'indiquent aucun pronostic évolutif. En effet, en l'absence d'autres anomalies décrites (EEG et/ou clinique) les HIHARS disparaissent spontanément. Dans cette série, certains des enfants avec HIHARS présentaient des crises (tonico-cloniques généralisées, ou focales), ce qui a conduit, par la suite, à un diagnostic de syndrome épileptique d'évolution habituelle. En somme, la présence ou non d'HIHARS n'a eu aucune influence sur l'orientation diagnostique ou pronostique des enfants.