Les épilepsies :
connaître pour expliquer

Données médicales

Objectifs

1. Replacer l’épilepsie dans son contexte général : définitions, fréquence,…

2. Étude clinique : type de crises, bilan, classification

3. Le traitement

Philosophie générale

Un patient « n’est » pas épileptique

Il « a » une épilepsie

Mais laquelle ?

Définitions 

Apports étymologiques

· Épilepsie : racine grecque

· Être attaqué, pris par surprise

· Comitialité : racine latine

· Morbus comitialis

Comitialité

« C’est lui, ce mal horrible qui interrompt l’assemblée du peuple en lui imprimant une tâche horrible  »

Antonius Sammonicus (II ème siècle avant Jésus Christ)

Le traité d’Hippocrate 
400 avant J.C.

· « Elle ne me semble rien avoir de plus divin ou de plus sacré que les autres.

· La nature et la source en sont les mêmes que pour les autres maladies »

Maladie « historique »

· Présente dans l’Evangile

· Mauvaise réputation : possession, maladie contagieuse, sacrée…

· Jusqu’au 19ème siècle

Définitions : la crise d’épilepsie

· Modification  du fonctionnement électrique neuronal

· Il existe une différence de potentiel membranaire au repos

· Brutalement modifiée en cas de crise : hyperexcitabilité et hypersynchronie

Crise d’épilepsie

· Tous les neurones :une crise généralisée

· Une partie des neurones : une crise focale ou partielle

· Il existe des crises à point de départ partiel secondairement généralisées

Rupture d’équilibre entre excitation et inhibition

Modèles de propagation

Imagerie fonctionnelle :
le cerveau en fonctionnement

Maladie épileptique

· Répétition de crises spontanées

· Par opposition aux crises provoquées, avec facteurs favorisants

· Adulte : manque de sommeil, abus d’alcool ou sevrage, certains médicaments…

· Enfant : convulsions fébriles +++

Épilepsies  nouvelles définitions

Maladie épileptique

Fréquence 

· 800 / 100 000

· 3000 patients environ en Savoie

· AVC  : 250

· Parkinson : 150

· Sclérose en plaques : 50

· Sclérose Latérale Amyotrophique : 5

Causes des épilepsies

Épilepsies symptomatiques

· Cause identifiable

· Lésion cérébrale, de toute nature

· À la naissance, ou acquise ensuite

· L’épilepsie fait partie d’un tout

· Pronostic le moins favorable

Épilepsies idiopathiques

· Qui évoluent pour elles mêmes

· Aucun autre symptôme autre que les crises

· Plus souvent bénignes

· Bonne réponse au traitement

· Pronostic favorable, parfois après traitement long

Épilepsies cryptogéniques

· Situation intermédiaire

· On suspecte fortement une lésion cérébrale

· Sans pouvoir le prouver

· Incidences pronostiques

2.Étude clinique

Les crises généralisées

Crise tonico-clonique

Absences

Myoclonies 

Crise tonico-clonique

· Brutalité perte de connaissance, inaugurale

· Dangerosité d’une chute

· Raideur, hypertonie, cyanose

· Convulsions (clonies)

· Morsure latérale de langue

· Longueur de la phase de récupération

Difficultés diagnostiques

· Attention au diagnostic par excès

· Nombreux diagnostics différentiels

· Syncopes : vagales, cardiogéniques

· Malaises psychogènes

· On interroge jamais assez le patient, les témoins, l’entourage

Les absences

· Rupture du contact

· Arrêt des activités en cours

· Petits mouvements automatiques

· Fréquence élevée

· Enfant d’âge scolaire

Tissot 1770

Les myoclonies

· Brutales secousses musculaires involontaires

· Avec lâcher des objets tenus

· Plus souvent le matin au réveil

· Adolescence 

· Problèmes mouvements du sommeil

· Video 1, Video 2

Les crises partielles

Sémiologie focale

Sémiologie des crises partielles

· Dépend de la région cérébrale concernée

· Simples : avec conscience préservée

· Complexes : avec rupture du contact

· Possibilité de généralisation 2aire

Crises partielles simples
région rolandique

· Manifestations motrices ou sensitives

· Départ au pouce 

· Puis ascendantes

· Crises Bravais-Jacksonniennes

Crises partielles simples
troubles « sensoriels »

· Troubles visuels hallucinations

· Troubles auditifs

· Crises olfactives

· Difficiles à décrire mais reproductibles

Crises avec signes psychiques

· Sensation subjective de « déjà vu, déjà vécu, entendu »

· Sensation d’étrangeté 

· État de rêve 

· Crises impliquant le lobe temporal

· Difficultés diagnostiques : reconnaître l’origine épileptique 

Crises partielles simples

Crises partielles complexes

· Altération de conscience, progressive ou d’emblée

· Amnésie de la crise, qualifiée « d’absence »

· Aura 

· Automatismes : gestuels, comportementaux

· Lobe temporal, lobe frontal

Crises partielles complexes

La maladie de Mr F…

· « il ne se passe pas de jour que je ne voie passer de temps à autre devant mes yeux comme des paquets de cheveux ou des feux de Bengale. Cela dure plus ou moins longtemps. Néanmoins ma dernière grande crise a été plus légère que les autres »

La maladie de Mr F…

· « 1. D’abord une angoisse indéterminée,…, comme il arrive avant l’inspiration poétique…

· 2.Puis, comme la foudre, envahissement ou plutôt irruption instantanée de la mémoire. C’est une maladie de la mémoire, un relâchement de ce qu’elle recèle.

· 3. En d’autres circonstances, ça commence par une seule image qui grandit, comme par exemple une étincelle qui voltige et devient un grand feu flamboyant. Dans ce dernier cas, on peut très bien penser à autre chose… »

Mr F : Gustave Flaubert (1821-1880)

· Lettre à Ernest Chevalier, 7 Juin 1844

· Lettre à Hippolyte Taine, 1er Décembre 1866

Le « cas » de Van Gogh

D’autres patients célèbres…

Les « épileptiques célèbres »

· Certains 

        Jules César, Luther, Charles Quint

        Flaubert, Dostoïevski, Van Gogh, 

· Supposés

        Saint Paul, Napoléon, Paganini, Bossuet

        Jeanne d’Arc

L’épilepsie de Jeanne d’Arc ?

Les investigations

Les critères d’analyse

· Antécédents personnels, familiaux

· Age de début

· Type de crises

· Développement psychomoteur

· Examen neurologique

· EEG intercritique

· Vidéo EEG, 24 h

· IRM

· Imagerie fonctionnelle

· Bilan neuropsycho

Vidéo-EEG

Quelques exemples

Explorations morphologiques
IRM incontournable

IRM

IRM : morphologie

Imagerie fonctionnelle

Imagerie fonctionnelle

· Le diagnostic syndromique

· Choix rationnel du traitement

· Évolution plausible, durée d’évolution, sensibilité au traitement

· Difficultés vie quotidienne, retentissement psychomoteur

· Envisager traitement chirurgical ?

Exemples 

· Syndrome de West

· Syndrome de Lennox Gastaut

· Épilepsie à paroxysmes rolandiques

· Épilepsie myoclonique juvénile

Syndrome de West

· Nourrisson

· Crises brèves : spasmes en flexion, en extension

· Pattern EEG caractéristique

· Traitement rapide et énergique 

· Causes variables

Syndrome de West

· Retentissement potentiel sur le développement psychomoteur

· Prise en charge pluridisciplinaire +++

Syndrome de Lennox Gastaut

· Épilepsie lésionnelle de l’enfant

· Généralisée secondaire à une lésion

· Types de crises, données EEG

· Difficultés thérapeutiques

· Retentissement cognitif

Épilepsie à paroxysmes rolandiques

· Modèle d’épilepsie partielle bénigne

· Crises orofaciales, surtout nocturnes

· Aucune pathologie sous jacente

· Pattern EEG caractéristique

· Guérison à la puberté

· Troubles neuropsycho ?

· Traitement ou non ?

Épilepsie myoclonique juvénile

· Myoclonies +/- crises grand mal du réveil

· Aucune lésion cérébrale

· Pattern EEG, photosensibilité

· Excellente réponse au traitement, prolongé

· Problèmes vie quotidienne : conduite, orientation scolaire, contraception, grossesse

3.Le traitement

Ce qui est le plus pénalisant
(Fisher et al, 2000)

1. Le risque de nouvelles crises

2. Les conséquences sur la vie quotidienne

3. La stigmatisation

4. Les effets secondaires des traitements

Les débuts de la thérapeutique

· Mai 1857 : bromure do potassium

· 14 patientes avec crises cataméniales

· 13 guéries

· « le bromure suspend l’épilepsie et désarme l’épileptique » 

Principes 

· Certitude diagnostique

· Jamais de traitement d’épreuve

· Décision pour  des années dans la majorité des cas

· Généralement pas après une seule crise : crise circonstancielle ?

Principes suite

· Monothérapie de première intention

· 80% de bons résultats

· Associations possibles (2 médicaments)

· Pas « pour toute la vie »

· Médicaments anticonvulsivants

· Phénobarbital : Gardénal*, Alepsal*,Nesdonal*

· Dihydan*, Prodilantin*

· Benzodiazépines : Valium*, Rivotril*, Urbanyl*

· Dépakine*, orale et injectable

· Tégrétol*

· Existent en génériques

· Nouvelles molécules

· Lamictal*

· Neurontin*

· Epitomax*

· Keppra*

· Trileptal*

· Gabitril*

· Sabril*

· Diacomit*

· Lyrica*

· Zonegran*

Tout augmente, ma pauvre dame


· 0,11 E : 100 mg de Gardénal*              1

· 0,64 E : 800 mg  de Tégrétol*              5,8

· 1,14 E : 1g de Dépakine*                     10,3

· 2,66 E : 200 mg de Lamictal*               24

· 3,18 E : 1800 mg de  Neurontin*          29

Coûts journaliers, Vidal 2004

Indications 

· État de mal épileptique

· Urgence vitale possible 

· Situation épileptique fixée,généralisée ou focale

· Répétition des crises

· Sans reprise de conscience si crises généralisées

· Traitement injectable indispensable

État de mal 

· Escalade thérapeutique

· Benzodiazépines :Rivotril*

· Prodilantin*

· Barbituriques injectables : ventilation assistée

L’arrêt du traitement

· Syndrome épileptique propice

· Pas de crises (2 à 3 ans)

· EEG normal

· En cernant la demande du patient +++

Possibilité de traitement chirurgical

4.Épilepsie et vie quotidienne

Conséquences possibles, pas obligatoires

Épilepsie et vie quotidienne

· Suivi scolaire

· Orientation ou reclassement W

· Travail posté

· Conduite

· Sports

· Jeux vidéo 

· Contraception

· Grossesse 

· Décalage horaire

· …

Camille et le baptême de plongée sous marine

Anamnèse 

· Enfant de 7 ans au moment du diagnostic

· EPR 

· Foyer droit très actif

· Parfois bilatéral

Situation un peu tendue

· Adaptation thérapeutique

· Acceptation difficile

· Difficultés scolaires

· Un des parents médecin …

· « je veux faire de la plongée sous marine »

Évolution : conforme

· Libre de crises

· Normalisation EEG 

· Arrêt de traitement après 6 ans de suivi

· Certificat d’aptitude au fameux baptême de plongée

· Meilleur critère de guérison ?

