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DEFINITION(S) DE L’EPILEPSIE

Pas une, mais des épilepsies...

L'épilepsie ne présente pas, a l'inverse dautres maladies chroniques, une entité syndromique
unique, répondant a une cause précise, avec des manifestations cliniqgues homogénes, une évolution
et un pronostic identiques. On ne peut pas parler d’épilepsie mais des épilepsies tant elles sont
variables en fonction de I'age d’apparition, de leur expression clinique et de leurs étiologies.

« Il faut parler des épilepsies au pluriel. Leur seul point commun, un mécanisme général :
I'hypersynchronisation et ['hyperexcitation d’un nombre important de neurones du cortex
cérébral (partie périphérique des hémisphéres cérébraux, siége des fonctions neurologiques les plus
élaborées), et ce, de maniére répétée ».*

Définition conceptuelle de la crise et de Pépilepsie établie en 2005
Rapport de 2005 de P’International League Against Epilepsy (ILAE)

s

« Une crise épileptique est une présence transitoire de signes et/ou symptomes due a une activité
neuronale excessive ou synchrone anormale dans le cerveau.

L’épilepsie est un trouble cérébral caractérisé par :

* une prédisposition durable a générer des crises épileptiques

* |es conséquences neurobiologiques, cognitives, psychologiques et sociales en lien avec cette affection
La définition de I’épilepsie requiert la survenue d’au moins une crise épileptique. »*

Définition clinique pratique de I’épilepsie a des fins de diagnostic clinique :
(traduction de la définition conceptuelle en définition opérationnelle pratique)

Lépilepsie est une maladie cérébrale définie par I'une quelconque des manifestations suivantes :
1. Au moins deux crises non provoquées (ou réflexes) espacées de plus de 24 heures ;

2. Une crise non provoquée (ou réflexe) et probabilité de survenue de crises ultérieures au cours des 10 années sui-
vantes similaire au risque général de répétition (au moins 60%) apres deux crises non provoguées (évaluation de la
probabilité notamment par la présence ou non d'anomalies caractéristiques « d’épilepsie » sur I'EEG) ;

3. Diagnostic d’un syndrome épileptique.

Lépilepsie est considérée comme ayant disparu chez les patients qui présenteraient un syndrome
épileptique age-dépendant et ont désormais dépassé 'age correspondant a la période d’activité
de cette épilepsie et/ou chez ceux qui n'ont pas eu de crise au cours des 10 derniéres années sans
avoir pris d'antiépileptique depuis au moins 5 ans.

La « disparition » n'est pas nécessairement identique au concept classique de « rémission » ou de
« guérison ».>

1- Villeneuve N, Livet MO. Epilepsies et handicaps. In - Jallon P Coord. Epilepsies, Doin, 2007

2- Bartolomei Fabrice, neurologue, unité 1106 Inserm - Aix-Marseille Université

3- Dupuy Maury F coord. Epilepsies : vers la sortie de crises. Science & santé 2015;(27):20-33.

4 - Robert S. Fisher et. al. Définition clinique pratique de I'épilepsie. Epilepsia 2014;55(4):475-482.

5 -Villeneuve N, Livet MO. Epilepsies et handicaps. In : Jallon P Coord. Epilepsies, Doin, 2007 3



L’épilepsie : un trouble ou une maladie ?

« Traditionnellement, I'épilepsie est considérée comme un trouble ou une famille de troubles plutot
que comme une maladie, pour souligner le fait qu’elle comprend de nombreuses maladies et états
pathologiques différents (i.e. causes de I'épilepsie et conséquences de ces facteurs causals). [...] Le
terme « trouble » étant mal compris par le public et minimisant la nature grave de I'épilepsie. LILAE
et I'International Bureau for Epilepsy (IBE) (Bureau international pour I'épilepsie) ont récemment
convenu qu’il est préférable de considérer et de définir I'épilepsie comme une maladie».t

Une maladie mal connue...
Selon une étude récente réalisée par Odoxa pour la Fondation Francaise pour la Recherche sur 'Epilepsie :7

Prés de Seulement
2 francaissur3 (36%) | 29% des Frangais s
disent connaitre « tres mal (moins de 3 sur 10) s r?e(!a/\?e:tepsasad:] B

savent qu’il s’agit

ou assez mal cette maladie ». s !
d’une maladie du cerveau.

quel type de maladie il s’agit.

Parmi ces 70%, ﬁ?i
50% pensent qu’il s’agit ’
0 d’une maladie nerveuse, 12% des francais
16 A) declgrent n’av0|‘r aucune idée de ce qu’elle recouvre, réduisent Iépilepsie 3 une crise
2 % croient a une « maladie mentale », générqli§ég impressionnan_te
et 16% ne savent pas ou ne se prononcent pas. et précédeée d’un grand cri.

Epilepsie versus syndrome épileptique

L'épilepsie est une affection chronique définie par la répétition, en général spontanée, de crises
épileptiques.

Le syndrome épileptique quant a Iui est « un ensemble de signes et de symptomes survenant
constamment ensemble » (i.e. le type de crise d’épilepsie, I'age de début des crises, les signes
neurologiques, les facteurs favorisants .... ). Un syndrome épileptique, a I'inverse d’une épilepsie,
n’a pas une cause (étiologie) unique et par conséqguent I'évolution pronostique peut étre différente
d’une personne a une autre présentant pourtant le « méme syndrome épileptique ».2

Des épilepsies aux origines multiples

En fonction de ce qui les a provoquées (i.e facteurs causals), les épilepsies étaient classées en trois
groupes jusquen 2016 :

1. Epilepsie idiopathique : épilepsie d'origine présumée génétique (i.e fondement génétique
pas encore entierement élucidé) avec une IRM cérébrale normale. Ces épilepsies ont un tableau
électroclinique et un age de début propre qui permet de les distinguer des épilepsies cryptogéniques ;
2. Epilepsie symptomatique : épilepsie d'origine acquise ou génétique avérée associée a des
anomalies anatomiques ou pathologiques macroscopiques. Sont inclus dans cette catégorie les
troubles développementaux et congénitaux lorsque ceux-ci sont associés a des modifications
pathologiques cérébrales, gu'elles soient d’origine génétique ou acquise ;

3. Epilepsie cryptogénique : épilepsie de nature symptomatique présumée mais dont la cause n‘a
pas été identifiée/visualisée avec les moyens diagnostiques actuels. Le nombre de cas de ce type
diminue, mais il sagit encore d’une catégorie importante représentant actuellement 40 % des
épilepsies apparues chez les adultes.’

6 - Villeneuve N, Livet MO. Epilepsies et handicaps. In : Jallon P Coord. Epilepsies, Doin, 2007

7 - Connaissances et perceptions des Francais sur I'épilepsie. Sondage réalisé par Odoxa pour la FFRE. Octobre 2016
http://www.fondation-epilepsie.fr/wp-content/uploads/2016/10/Sondage-0Odoxa-pour-la-FFRE-Les-Franc%((%ATais-et-1e%((%83pilepsie.pdf

8 - Latour P, Jallon P Classifications utilisées en épileptologie clinique. In - Jallon P Coord. Epilepsies, Doin, 2007
4 9 - Adapté de Shorvon, S.D., 2011. The etiologic classification of epilepsy. Epilepsia. 52, 1052-1057.



Les causes des épilepsies secondaires ou symptomatiques (dont on peut déterminer la cause)
peuvent étre, par exemple :
* une lésion cérébrale due a des traumatismes prénatals ou périnatals (manque d'oxygéne,
traumatisme a la naissance ou faible poids de naissance) ;

« des anomalies congénitales ou des troubles génétiques sassociant a des malformations
cérébrales ;

* un traumatisme grave a la téte ;
* un accident vasculaire cérébral privant le cerveau d'oxygeéne ;
* un accident vasculaire cérébral qui réduit la quantité d'oxygéne dans le cerveau ;

« une infection touchant le cerveau, comme une méningite, une encéphalite
OU une neurocysticercose ;

* certains syndromes génétiques ;
* une tumeur cérébrale.°

En 2016, la LICE (Ligue Internationale Contre I'Epilepsie (ILAE / LICE)) a proposé une nouvelle
approche dans la classification des épilepsies.

Dans cette proposition, il a été tenu compte de I'évolution des connaissances sur les mécanismes
physiopathologique des épilepsies.

Ont ainsi été individualisées les étiologies suivantes :

* Génétique : 'anomalie génétique contribue directement a la genése des crises d’épilepsie,
« Structurelle : en lien avec une anomalie de structure/anatomique du cerveau,

* Métabolique : en lien avec une anomalie métabolique altérant le fonctionnement du cerveau,
* Immunitaire : en lien a une inflammation cérébrale (encéphalite) d’origine auto-immune,
* Infectieuse : en lien avec une infection cérébrale en cours ou liée a une séquelle d’une

infection,
* Inconnue : cause inconnue actuellement du fait des limites des connaissances et des
méthodes diagnostiques,

* Non précisée : la cause ne peut étre déterminée sur les données a notre disposition dans le
dossier de la personne.”

Définitions de I’épilepsie sévére et de I’épilepsie pharmaco-résistante

Une épilepsie grave est une épilepsie qui va avoir un retentissement sur l'apprentissage et sur la vie
sociale. Cette notion est fortement liée a la pharmaco-résistance. D’autres facteurs de gravité sont
I'age de survenue, le type d’épilepsie et la fréquence des crises.”®

Une définition de I’épilepsie pharmaco-résistante a été proposée en 1996 par Jallon et Despland :

« Persistance de crises de nature épileptique certaine, suffisamment fréquentes et/ou déléteres,
malgré la prise réguliére, depuis au moins deux ans, d’'une médication anti-épileptique (MAE) a
priori correctement prescrite, chez un patient compliant ».

Définition qui permettait, en dehors de I'évidence de la persistance des crises, d’éliminer les
« pseudo-résistances » liées a un diagnostic incorrect, un traitement mal adapté, une non
compliance ou encore l'intervention de facteurs « exogénes » dans le mode de vie de I'épileptique
pouvant expliquer la récurrence des crises et enfin la survenue de crises pseudo-épileptiques
dorigine psychogenes.

10 - OMS. Epilepsie, 8 février 2018

11 - Scheffer Ingrid E et. al. Classification of the epilepsies : New concepts for discussion and debate. Special report of the ILAE Classification Task Force of
the Commission for Classification and Terminology. Epilepsia open 201 6;1(1-2):37-44. http://www.who.int/fr/news-room/fact-sheets/detail /epilepsy

12 - Bordonne (, Delalande O, Heran F. Handicap et épilepsie. Journal de radiologie 2010;91(12-C2):1 398-1405.

13- Pour plus de détails sur handicaps et épilepsie cf. Dossier technique de la CNSA:Epilepsies et handicap

https://www.cnsa.fr/documentation/cnsa-dt-epilepsie-02-10-2016.pdf ;



En 2010 IILAE a proposé comme définition :

« Une épilepsie devra étre considérée comme pharmaco-résistante apres I’échec de deux
anti-épileptiques - essayés consécutivement ou en association et bien tolérés ».®

Précisons que :
I + la pharmaco-résistance ne caractérise pas systématiquement une épilepsie sévere.
« les épilepsies survenant avant I’age de 2 ans sont généralement séveres.’

Différents types de crises
Les crises d'épilepsie résultent de la décharge excessive d’un grand nombre de neurones cérébraux.”

La particularité d’une crise d’épilepsie est sa survenue brutale, souvent sans signe annonciateur
(i.e aura).

(rise d’épilepsie ne signifie pas épilepsie. En effet, si pour « étre » épileptique il faut nécessairement avoir
des crises d’épilepsie, avoir une crise d’épilepsie ne signifie pas nécessairement étre épileptique. [...]

De plus les épilepsies, sexpriment sous de multiples formes d’expression des crises. En effet ces
dernieres peuvent prendre leur origine dans n'importe quelle partie du cortex cérébral.

Deux types principaux de crises doivent cependant étre distingués :

I * les crises généralisées hilatérales,
* les crises focales (autrefois dénommeées partielles).

Pour le grand public, I'aspect le plus connu de I'épilepsie est celui de la crise généralisée tonico-
clonique avec criinitial, perte de connaissance, chute, convulsions, perte d’urine, « bave aux levres »,
morsure de langue etc. Mais il existe d’autres aspects de ce symptome neurologigue qui n'est que
le témoin d’une hyperexcitabilité transitoire de neurones corticaux.®

(es crises impressionnantes, qui affectent I'ensemble du cerveau, ne sont pourtant pas les plus
fréquentes. Fn effet, |,EDI|EDSIE generallsee, se traduisant par ces crises tonico-cloniques
chez F'adulte ou plus généralement par des absences chez lenfant, N@ cONcerne que 30 a

40% des malades.

Dans 60 a 70% des cas, le patient présente plutot des crises focales qui
n'impliquent gu’'une petite population de neurones hyperexcitables qui envoie des décharges
électriques excessives et provoque une sorte de court-circuit dans le cerveau. Ces crises partielles
sont simples lorsque la personne reste consciente, complexes lorsqu’elles provoquent une perte
de conscience et, parfois, envahissent tout le cerveau (crise secondairement généralisée). Les
manifestations de ces crises partielles varient en fonction des zones cérébrales affectées. Méme si
les manifestations des crises different, ces dernieres débutent, en général, de la méme facon chez
un individu donné.”

La forme la plus grave des crises d’épilepsies est 'état de mal épileptique (EME). Ce dernier était défini
jusgu’a récemment comme des crises continues ou par la succession de crises d’épilepsie sans
reprise de conscience sur une période d’au moins 30 minutes. Ces dernieres années cette définition
a évolué pour aboutir récemment a une nouvelle proposition de définition plus « opérationnelle » :

crises convulsives durant plus de 5 minutes ou se répétant (au moins deux crises) sans
reprise de conscience entre elles, ou crise non convulsive avec altération de conscience
durant plus de 10 minutes.?

14 - Jallon P. Epidémiologie des épilepsies partielles pharmaco-résistantes. Revue neurologique. 2004;160(HS1):5522-5530.

15 - Kwan Patrick et. al. Définition of drug resistant epilepsy : Consensus proposal by the ad hoc Task Force of the ILAE Commission on Therapeutic
Strategies. Epilepsia 2010;51(6):1069-1077.

16 - Beaussart-Defaye, Jacqueline. Lenfant épileptique, intérét des bilans neuropsychologiques et de psychologie clinique. Soins 2007;(720):46-48

17 - Adam, Claude. Etiopathogénie, diagnostic et traitement de I'épilepsie. Soins 2007;(720):28-31.

18 - Vespignani Hervé. L'épilepsie, une maladie pas comme les autres. Soins 2007;(720):24.

19 - Biraben Arnaud. In : Plessis Audrey. L'épilepsie a visages découverts. Faire face 2014;(726):25-31.

20 - Trinka E, Cock H, Hesdorffer D et. al. A definition and classification of status epilepticus. Report of the ILAE Task Force on Classification of Status
6 Epilepticus. Epilepsia 2015;56(10):1515-1523.



Les trois premieres causes entrainant la survenue d’EME sont :
* un taux bas de médicaments antiépileptiques
* des antécédents de lésions cérébrales
* |es accidents vasculaires cérébraux aigus.”

La classification des crises d’épilepsie fait l'objet d’une attention particuliére de la LICE ces derniéres
années. Il n’y a en effet pas eu de nouvelle proposition de classification entre 1981 et 2010. Par
contre, depuis 2010, deux propositions ont été faites.

2010,

I'ILAE a ainsi proposé la révision suivante de la terminologie et de l'organisation des crises :

Proposition de la LICE (Ligue internatipnale contre I’épilepsie) pour une révision de la Terminologie
et de I’Organisation des Crises et des Epilepsies - 2010

NOUVELLE CLASSIFICATION DES CRISES
Les crises généralisées
Elles intéressent I'ensemble du cortex cérébral.

Crises Généralisées

Impliquant rapidement des réseaux bilatéraux

Myocloniques
* Myocloniques

Typiques Absences avec symptomes

particuliers

* Absences myocloniques
* Myoclonies palpébrales

» Myocloniques-

: ELOI[IEY
Atypiques * Myoclo-toniques

Les crises focales (ou partielles), n’'intéressent qu’une partie du cerveau. Elles sont tres variables
d’un patient a l'autre et un trés grand nombre de crises différentes peuvent étre décrites.

Crises focales
Impliquant des réseaux limités a un seul hémisphere

Caractérisées par un ou plusieurs symptomes :
Aura
Moteurs
Végétatifs
Conscience/réponse a la stimulation :
altérée (dyscognitive) ou préservée

A 4

Crise bilatérale convulsive

21-Dupont S, Crespel A. Etats de mal épileptiques : épidémiologie, définitions et classifications. Revue neurologique 2009:165(4):307-314.




Les crises inconnues

Les connaissances actuelles sont insuffisantes pour trancher quant a la classification de
celles-ci en tant que focales, généralisées ou les deux ; par conséquent, elles sont placées dans
une catégorie a part en tant qu’inconnues. On parle aussi de « crises non épileptiques ». Elles
peuvent étre organiques ou psychogenes.

Inconnues
Données insuffisantes pour classer les crises
comme focales ou généralisées

- Spasmes épileptiques
- Autres

2017,

I'ILAE a présenté une révision de la classification « opérationnelle » des crises d’épilepsies.”

ILAE 2017 Classification des différents types de crises d’épilepsie

[ Début Focal ] [ Début Généralisé | [ Début Inconnu* |
Sans alteration Avec alteration de Motri 3
de la conscience P A otrice Motrice
- tonique-clonique tonique-clonique
Motrice \ clonique de type spasme épileptique
avec automatismes tonique
atonique myoclonique Non-Motrice
clonique myoclonique-tonique-clonique | | 50ra comportemental
de type spasme épileptique myoclonique-atonique
hyperkinétique atonique
myoclonique de type spasme épileptique I
: : nclassable
tonique Non Motrice (absence) [ 3 ]
Non Motrice t}’tp,]quc ¢
végétative 4G

myoclonique

avec arrét comportemental

‘ S % avec myoclonies des paupiéres
avec altération cognitive \ ) e g /
K émotionnelle J

sensorielle

* ¢est a dire dont le début focal
ou généralisé ne peut étve déterminé

8 secondaire a un manque d’information exploitable
ou impossibilité de classer dans une autre catégorie

D’aprés Fisher et al. Instruction manual for the ILAE 2017 operational classification of seizure types. Epilepsia doi: 10.1111/epi.13671
23

22 - Ficher Robert S. The ILAE Classification of seizures.
https://www.epilepsy.com/sites/core/files/atoms/files/Presentation%20lllustrating%20the%202017%20Classification%200f%20Seizure%20Types.pdf

23 - D’apres Fisher et. al. Instruction manual for the ILAE 2017 operational classification of seizure types. Epilepsia 2017;58(4):531-542.
8 http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/epi.13671/epdf



Les crises non épileptiques

Deux diagnostics principaux sont a différencier des crises d’épilepsie :

 LES SYNCOPES :
Les syncopes vaso-vagales surviennent chez la jeune femme et dans des circonstances bien précises
(vue du sang, fatigue, station debout prolongée, chaleur, douleur aigué...).*

* LES CRISES PSYCHOGENES NON EPILEPTIQUES (CNEP)
Ces crises, tres ressemblantes aux crises épileptiques, sont souvent source de confusion. En effet, des
personnes non épileptiques peuvent souffrir de CNEP

Une CNEP se manifeste par un changement soudain et tres marqué du comportement. La crise peut
alors se traduire par une modification de la conscience et/ou des mouvements et/ou des sensations.
Elle est limitée dans le temps, avec un début et une fin assez nets.?

Les CNEP sont dues a un probléme touchant la zone cérébrale des émotions entrainant une désactivation
de la zone de contréle des mouvements (i.e dissociation). Ces CNEP provoquent ainsi des mouvements

involontaires et parfois des pertes de connaissance. EI@S peuvent toucher20a30% des

patients épileptiques. Fies touchent également des personnes ayant souffert d'un fort
traumatisme psychologique.”

Ces crises ont un fort impact sur la qualité de vie des patients et peuvent étre sources d’un véritable
handicap.

DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

L’épilepsie est la deuxieme maladie neurologique chronique en fréquence, aprés la migraine chez les
personnes de moins de 45 ans.

Lincidence

(Lincidence représente le nombre de nouveaux cas survenant pendant une période déterminée,
généralement une année)

Pincidence de Pépilepsie se situe autour de 50 cas pour 100 000

habitants par an dans les pays développés, ce chiffre étant plus élevé chez les enfants et les
personnes agées.”

Dans les pays moins développés, elle peut dépasser les 100 pour 100 000 habitants en raison du manque
d’hygiene, des risques plus importants d’infections, notamment parasitaires a tropisme cérébral, et des
systémes de soin défaillants.

’incidence standardisée en Europe est évaluée
entre 24-82/100 000 habitants/an.>

Lincidence moyenne est quant a elle estimée a 45/ 100 000 habitants/ an.»

24 - Adam, Claude. Etiopathogénie, diagnostic et traitement de I'épilepsie. Soins 2007;(720):28-31.

25 - HINGRAY Coraline. Les crises non épileptiques psychogeénes : les CNEP LaRéponseDuPsy, 2017

26 - HINGRAY Coraline. Des liens complexes entre épilepsie et pathologies psychiatriques. Recherches & perspectives 2015 juin:2-3.
27 - Duncan JS et. al. Adult epilepsy. The Lancet 2006;(9516):1087-1100.

28 - Chauvel P Unité Inserm 1106 « Institut de neurosciences des systémes » - Dossier Epilepsie. Octobre 2012
https://www.inserm.fr/information-en-sante/dossiers-information/epilepsie

29 - Behr C, Goltzene MA, Kosmalski G, Hirsch E, Ryvlin P Epidemiology of epilepsy. Revue neurologique 2016;172(1):27-36.

30 - Nguki AK, Kariuki SM, Bottomley C, Kleinschmidt I, Sander JW, Newton CR. Incidence of epilepsy : a systematic review and meta-analysis.
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Les taux d’incidence moyens estimés en Europe par age sont les suivants :

P0000000000099 g P0000000000999 | P0peeR0OIRIIN
70/100 000 habitants/an : 30/100 000 habitants/an : 100/100 000 habitants/an
pour les moins de 20 ans chez les 20-64 ans chez les plus de 64 ans.*

Lincidence cumuleée, qui signifie, pour un sujet donné, le risque de présenter au moins une
crise d'épilepsie au cours de son existence, @St de I’ordre de 3%.>

['épilepsie survient a tout age, mais le risque augmente aprés 60-70 ans. Lincidence augmente donc
aussi avec l'age :

900099990999 § 00000000
104/100 000 habitants/an : 111/100 000 habitants/an
pour les 60-74 ans pour les 75-79 ans
pP0R0IRRINIIE | LT
158/100 000 habitants/an 180/100 000 habitants/an
pour les 80-85 ans pour les + de 85 ans.®

Les études épidémiologiques font ressortir deux pics dapparition des épilepsies :

50% des épilepsies
débutent avant Pagede10ans
(surtout durant les premiers mois de la vie)

25% des épilepsies
débutent apres I’'age de 70 ans.*

pans 15 % des cas,

la maladie s’installe avant 18 ans.”

En France, chaque jour, 100 personnes présentent une premiere crise d’épilepsie. Néanmoins, 30 a 65%
de ces premiéres crises seulement récidiveront et répondront alors a la définition donnée de la maladie.®

31-Behr C, Goltzene MA, Kosmalski G, Hirsch E, Ryvlin P. Epidemiology of epilepsy. Revue neurologique. 2016;172(1):27-36.
32 - Genton P. Epilepsies : pays industrialisés versus pays en voie de développement. Soins 2007:(720):25-27.
33 - Brunet, Elisabeth. L'épilepsie chez le sujet 4gé. Soins 2007;(720):49.

34 - Banaerjee PN, Hauser WA. Incidence and prévalence : chapter 5 : p 45-56 in Epilepsy a comprehensive textbook, second edition, Engel J Jr
and Pedley TA, 2008, Lippincott Williams And Wilkins

35 - Les épilepsies séveres. In : Le guide du handicap. ESF, 2003, |-35 240
10 36 - Jallon P. L'épilepsie, PUF, 2005



La prévalence

(La prévalence d’une affection est la proportion de la population souffrant de cette affection a un
moment donné dans le temps.)

Dans le monde, environ 50 millions de personnes sont atteintes
d,epllepSIE, ce qui en fait I'une des affections neurologiques les plus fréquentes. Dix millions de

ces sujets épileptiques vivent dans les pays développes, CONtre au moins 40 millions
dans les pays en voie de developpement~

La prévalence moyenne des épilepsies, dans la population générale, dans tous les pays développés,

varie entre 3,7 €t 8/1000 ou 0,31 a 0,8%.=

En France, | prévalence des épilepsies, dans la population totale, est
évaluée a 9,72/1000 ou 0,97%.>

Chez ’adulte, la prévalence est estimée a 5,4 pour mille ou 0,54%.

Effectif et prévalence selon I’dge des patients susceptibles d’étre atteints d’une épilepsie en France

en 2014 : ¢

Moins de 15 ans 15 ans et plus Population totale
Effectif 58 000 442 000 500 000
Prévalence 5,84 /1000 10,65/1000 9,72/1000

Source SNIIRAM - Régime Général - Année 2014

En Europe, |@ Nombre de personnes atteintes d’épilepsie est évalué
entre 2,6 et 6 millions.-

20 a 30% des PErsONNes ayant une épilepsie en Europe présenteraient une épilepsie
active avec une crise d’épilepsie mensuelle et 20 a 30% des crises plurimensuelles. D'autres auteurs
évaluent la prévalence de personnes ayant une fréquence de plus d’une crise par mois en Europe a
0,78/1000.#

40% des patients ayant présenté une premiére crise ne récidivent pas a 5 ans, et ce méme
en labsence de traitement. De plus, le taux derreurs diagnostiques aussi bien par exceés que par
défaut est évalué a 20%.*

37 - Genton P Epilepsies : pays industrialisés versus pays en voie de développement. Soins 2007:(720):pp. 25-27.
38 - Behr C, Goltzene MA, Kosmalski G, Hirsch E, Ryvlin P. Epidemiology of epilepsy. Revue neurologique 2016;172(1):27-36.

39 - Améliorer la qualité du systéme de santé et maitriser les dépenses. Propositions de 'assurance maladie pour 2018. C(NAMTS, Juillet 2017
https://assurance-maladie.ameli.fr/sites/default/files/rapport-activite-charges-produits-18_assurance-maladie.pdf

40 - Picot MC. et al. The prevalence of epilepsy and pharmacoresistant epilepsy in adults: A population-based study in a Western European country.
Epilepsia 2008:49(7):1230-1238.

41 - Améliorer la qualité du systéme de santé et maitriser les dépenses. Propositions de 'assurance maladie pour 2018. C(NAMTS, Juillet 2017
https://assurance-maladie.ameli.fr/sites/default/files/rapport-activite-charges-produits-18_assurance-maladie.pdf

42 - Behr C, Goltzene MA, Kosmalski G, Hirsch E, Ryvlin P Epidemiology of epilepsy. Revue neurologique 2016;172(1):27-36.

43 - Forsgren L, Beghi E, Oun A, Sillanpaa M. The epidemiology of epilepsy in Europe : a systematic revue. European journal of neurology
2005;12(4):245-253.
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Taux de prévalence des patients susceptibles d’étre atteints d’une épilepsie, en fonction du sexe en France en 2014%
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CHEZ LES ENFANTS...

’épilepsie de I’enfant est une pathologie fréquente, dont la prévalence a I’age scolaire varie
enre 4 €t 7 pour 1000, et de 0,5 a 1% pour tous les enfants de la
naissance a 16 ans.

EnFrance, la prévalence des épilepsies, chez les enfants de moins de 15
ans, est évaluée a 5,84/1000 ou 0,58%."

En France, il est estimé que chaque année, environ 4 000 enfants de moins de
10 ans developpent une epilepsie environ 20 3 25% présentent des déficits cognitifs

et 5% sont réfractaires a tout traitement.®

La prévalence moyenne des épilepsies chez les enfants de 0 a 18 ans, en Europe, varie entre

3,4 et5,8/1000.-

Le syndrome de West touche 1 enfant sur 5 000 environ a la
naissance, avec 1 fille pour 3 gar¢ons. i se maniteste en général avant 1 an par

des spasmes épileptiques qui interviennent plusieurs fois par jour. Les traitements sont souvent de
peu de secours : le retrait social et le retard mental induits sont tres lourds.

Le syndrome de Lennox-Gastaut apparait entre 1 et 7 ans. Les crises
d’épilepsie perturbent séverement le développement psychomoteur. Le retard mental, parfois
présent avant le début de la maladie, s’installe ensuite dans 90% des cas.

Le syndrome de Landau-Kleffner apparait généralement avant

7 als. Il provoque une aphasie progressive chez des enfants ayant acquis le langage. Le traitement
de I'épilepsie et une rééducation orthophonique permettent parfois une certaine récupération.”

45 - Améliorer la qualité du systéme de santé et maitriser les dépenses. Propositions de I'assurance maladie pour 2018. (NAMTS, Juillet 2017
https://assurance-maladie.ameli.fr/sites/default/files/rapport-activite-charges-produits-18_assurance-maladie.pdf

46 - Ouss-Ryngaert L. Troubles psychopathologiques et psychiatriques de l'enfant épileptique. EMC Psychiatrie-pédopsychiatrie 2012;37-200-E-35

47 - Améliorer la qualité du systeme de santé et maitriser les dépenses. Propositions de I'assurance maladie pour 2018. CNAMTS, Juillet 2017
https://assurance-maladie.ameli fr/sites/default/files/rapport-activite-charges-produits-18_assurance-maladie.pdf

48 - Beaussart-Defaye, Jacqueline. Lenfant épileptique, intérét des bilans neuropsychologiques et de psychologie clinique. Soins 2007;(720):46-48.
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Données sur les épilepsies graves, séveres et pharmaco-résistantes

La pharmaco-résistance est évaluée en moyenne a hauteur de 20%
chez les patients epileptiques en France. c chiffre mérite cependant détre

discuté car dépendant de nombreux facteurs, entrainant des biais de période et/ou de cohorte :
age, type de crises, étiologie, réponse plus ou moins rapide du traitement.

En termes d'incidence, Ia pharmaco-résistance représenterait 5 a 10% des

cas incidents, et en termes de prévalence entre 1 et 2 pour 1000
(0,8/1000 pour les épilepsies focales).

Sur 500 000 cas prévalents d’épilepsie en France,s

80 000 a 120 000 entreraient dans le cadre de la définition d’une pharmaco-résistance
(soit 1,3/1 000 ou 20%,).”

Environ 10% des enfants épileptiques présentent une épilepsie

pharmaco-resistante. Les épilepsies néonatales et précoces résistent plus au traitement
que celles survenant plus tard chez I'enfant.”

Pres de 4 enfants sur 10 souffrant d’épilepsie focale présentent
une résistance au traitement médical -

on estime P’incidence des états de mal épileptiques (EME) entre
10,3 et 27,2/ 100 000/an. une maladie épileptique étant présente chez 40 @ 43%
des personnes avant la survenue de PEME.

Chez 19% dentre elles la cause de I'EME est en lien avec une mauvaise observance thérapeutique
et 15% en lien avec une hyperthermie. Le taux de mortalité des EME évalué a 30 jours est compris
entre 5% et 7.6%.%

U’épilepsie sévere pharmaco-résistante, associce 3 de graves atteintes
neurologiques (encéphalopathies graves) cONcerne 20 a 30 000 épllepthues en
France. Caractérisée par des crises violentes, répétées ou qui ne cessent pas spontanément,
elle engendre des troubles comportementaux et nécessite un accueil en structure spécialisé (O
estime entre 13 et 20 % le nombre de résidents épileptiques dans
les établissements médico-sociaux dont un tiers ont une épilepsie
active (i.e au moins une crise/an)).=

51 - Behr C, Goltzene MA, Kosmalski G, Hirsch E, Ryvlin P. Epidemiology of epilepsy. Revue neurologique 2016;172(1):27-36.
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53 - Bordonne C, Delalande O, Heran F. Handicap et épilepsie. Journal de radiologie 2010;91(12-(2):1398-1405.
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Facteurs de risque

Les facteurs de risque témoignent des causes particuliéres de certaines épilepsies et sexpriment
par rapport a la population générale (ratio=1). Ainsi, un facteur de risque donné entrainera un
risque relatif de 3 s’il multiplie par 3 le risque de développer une épilepsie par rapport a l'incidence
dans la population générale®

Les facteurs de risque différent en fonction de I’age :

« Chez Ienfant, Ia prédisposition génétique, les pathologies anté et périnatales,
et les pathologies infectieuses sont au premier plan ;

* Chez PPadulte, ces facteurs sont toujours présents, mais il faut ajouter I'alcoolisme,
les traumatismes craniens, les facteurs toxiques (incluant les abus médicamenteux)
et les tumeurs cérébrales ;

* Chez le sujet agé, les pathologies vasculaires et dégénératives prennent
une place plus importante.

Il faut noter qu’a tous les ages, de nombreuses épilepsies restent dorigine inconnue.®

[’épilepsie focale provient le plus souvent de lésions cérébrales. Les accidents vasculaires cérébraux
sont la premiere cause d’épilepsie chronique apres 55-60 ans.®

Certaines situations peuvent favoriser/influencer I'apparition de crises dans un cerveau épileptique :

* Le manque de sommeil

* Le cycle menstruel

* La prise d’alcool

* hyperpnée lors de la réalisatoin des EEG

* La stimulation lumineuse intermittente, uniquement dans le cas des épilepsies
photosensibles, lors des EEG ou devant certains écrans

o Le stress et I’état d’esprit
* Une mauvaise observance du traitement.®

Mortalité

La durée de vie moyenne d’un patient épileptique est Iégerement
inférieure a celle de la population générale.

Une mortalité accidentelle peut étre associée a une crise (noyade, chute, accident) et I'épilepsie
peut conduire au déceés soudain chez les patients souffrant de crises chroniques non controlées.®

Le taux annuel de mortalité chez les personnes épileptiques est
estimé a 1-2 déces/100 000 habitants -

59 - Genton Pierre. Epilepsies : pays industrialisés versus pays en voie de développement. Soins 2007;(720):25-27.
60 - HINGRAY Caroline. Des liens complexes entre épilepsie et pathologies psychiatriques. Recherches & perspectives 2015 juin:2-3.
61 - Plessis Audrey. L'épilepsie a visages découverts. Faire face 2014;(726):25-3.7
62 - Le Rest PJ, Biraben A. Etiologie des épilepsies. EMC neurologie 2011;17-044-C-90:1-10.
63 - Les épilepsies séveres. In : Le guide du handicap. ESF, 2003, I-35 240
" 64 - Jallon P. Epidémiologie des épilepsies. In - Jallon P Coord. Epilepsies, Doin, 2007



Rapporté a la population des patients épileptiques, le ratio
standardise de mortalite qapport entre les déces observés dans une population de ma-
lades et ceux attendus dans la population générale) @St 2 @ 3 fois superieur au reste

dela population. Cette surmortalité est surtout observée chez les patients souffrant d’une
épilepsie partielle pharmaco-résistante avec des crises d'épilepsie qui se généralisent en crises
tonico-cloniques avec ce type de crises présent la nuit, les épilepsies anciennes, et si les crises
d’épilepsies sont associées a retard cognitif et d’autres déficit neurologique. La mauvaise observance
thérapeutique est également un facteur de risque.® %

LA SUDEP, MORT SOUDAINE INATTENDUE DANS L’EPILEPSIE

Certains malades sont victimes d’une mort subite inattendue (aussi
appelée SUDEP pour Sudden Unexpected Death in Epilepsy). L'Organisation Mondiale de la Santé

oms) estime que les épilepsies provoquent 30 000 déces de ce type par
an dans le monde.

Par définition, une mort soudaine inattendue dans I’épilepsie est
un deces qui n’est pas lie a une cause reconnue tis qu'un infarctus du

myocarde, une embolie pulmonaire ou toute autre maladie ou encore un accident, quel quen soit
la nature, ou un suicide. Il sagit donc d’un déces soudain pour lequel on envisage un lien avec la
survenue d’une crise. (...) Dans leur grande majorité, les SUDEP surviendraient en effet dans les
suites immédiates d’une crise et en seraient donc la conséquence.®

Le risque de mort soudaine inattendue dans P’épilepsie (SUDEP,
en rapport avec un arrét cardiaque, au cours d’une crise, dont les
mécanismes ne sont pas encore élucidés) est de 1.2 dans la
population des patients épileptiques, mais il atteint plus de 3 chez
les patients ayant une épilepsie pharmaco-résistante:

Les ét_a}s dg mal épileptiques sopt'des urgences médicales majeures
associees a un taux de mortalite de 7,6 a 22%. Leur incidence peut étre

estimée en France a dix épisodes pour 100 000 habitants pour I'année 2005.7

65 - Jallon P, Les chiffres de la mortalité et les facteurs de risques. Recherches et perspectives nov 2009;(1):2.
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TRAITEMENT
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Valproate de Sodium 1967
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Le traitement dépend principalement de la forme d’épilepsie diagnostiquée ou suspectée. Différents
types de traitements sont disponibles : médical en premiére intention, puis chirurgical.

A ce jour, une vingtaine de molécules sont disponibles pour traiter
I’epilepsie”
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Les médicaments anti-épileptiques (MAES) agissent par modulation de canaux ioniques
membranaires neuronaux ou par action sur les neurotransmetteurs. Les anti-épileptiques sont un
traitement symptomatique et visent a réduire, voire a faire disparaitre, les crises, mais n‘agissent
pas contre la maladie elle-méme (traitement non curatif, traitement uniquement « anti-crise »).
Leur maintien est donc nécessaire tant que la maladie épileptique persiste.”

Dans pres de 60 a 75% des cas, les personnes souffrant d’épilepsie
peuvent mener une vie normale sans crises, si elles sont correctement traitées

avec des médicaments anti-épileptiques.””

Si ces traitements sont, en régle générale, bien tolérés, il existe cependant des spécificités de prise
en charge chez les femmes enceintes ou les personnes agées.

71 - Shorvon Simon, Parruca Emilio, Engel Jérome. The treatment of epilepsy. Wiley-Blackwell, 2015
72 - Diapositive réalisée par le Dr Jérome Petit - Neurologue - Etablissement médical de La Teppe/Fahres
73 - Adam C. Etiopathogénie, diagnostic et traitement de I'épilepsie. Soins 2007:(720):28-31.

74 - Charge mondiale de I'épilepsie et nécessité d’une action coordonnée au niveau des pays pour influer sur ses conséquences sanitaires et sociales
et sensibiliser lopinion publique. OMS, 27 mars 2015. http://apps.who.int/gb/ebwha/pdf_files/EB136/B136_R8-fr.pdf

1 75 - Adam, Claude. Etiopathogénie, diagnostic et traitement de I'épilepsie. Soins 2007:(720):28-31.



La pharmacorésistance se définit par I'échec d’au moins deux molécules ayant été utilisées
correctement, cest-a-dire a doses efficaces et dans le bon cadre syndromique. Des tentatives de
polythérapie seront ensuite réalisées, mais les chances de parfaitement controler les crises d’épilepsie
deviennent alors trés faibles (<10%).7°

Régime cétogéne

Le régime cétogene est principalement prescrit pour les petits
en[ants dans les cas de formes severes et pharmaco-resistantes
d’epllepSIE. Il peut également étre prescrit a certains adultes, mais les nombreuses restrictions
qu’il comporte peuvent les empécher de le suivre.

| consiste en un régime tres riche en graisses et trés pauvre en protéines et en glucides qui imite
I'état du métabolisme observé dans le jeline et modifie la facon dont celui-ci tire son énergie des
aliments. En effet, dans ce type de régime, I'organisme ne couvre pas ses besoins énergétiques
grace au sucre (glucides) mais avec le gras des aliments, ce qui entraine une augmentation des
corps cétoniques (issus de la décomposition des graisses et des huiles) dans le sang.

Ce régime n’a pas pour but de faire disparaitre les symptomes mais de fournir une alimentation
qui sert de véritable traitement. Dailleurs, son efficacité antiépileptique est maintenant prouvée :
il permet d'améliorer environ un patient sur deux.”

On observe une nette réduction de Pactivité critique chez jusqu’a
15% des enfants répondant mal a d’autres traitements et qui suivent
le régime cétogene.

Environ 25% des enfants qui suivent le régime cétogene voient leurs
crises disparaitre completement ou presque.

Chez environ 50% des enfants, la fréquence des crises diminue de
facon notable.

Dans environ 25% des cas, le régime demeure sans effet ou I'enfant ne peut poursuivre le régime
pour diverses raisons. Ces raisons peuvent étre une intolérance a la forte teneur en gras des aliments
ou des effets secondaires indésirables.”®”

76 - Rheims S, Ryvlin P. Epilepsies de l'enfant et de l'adulte : épilepsie de I'adulte. La revue du praticien 2010:(60):1461-1467.
77 - Auvin Stéphane Coord., Nabbout Rima Coord. Le régime cétogéne chez I'enfant, John Libbey Eurotext, 2015
78 - PATEL Ami. Diéte cétogéne. Epilepsie Canada, 2004. http://www.epilepsyfr.ca/uploads/7/0/8/6/70868839/diete_cetogene.pdf

79 - Régimes cétogénes. Ligue Suisse contre I'épilepsie, s.d
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La chirurgie : traitement des épilepsies focales sévéres et pharmaco-résistantes

Dans 30% des cas, les malades ne répondent pas de maniére totale ou satisfaisante au traitement
médicamenteux. Un traitement chirurgical peut alors étre proposé si la région épileptogéne est
localisée (focale) dans une partie du cerveau qui peut étre enlevée sans séquelle neurologique
majeure.®

Ce type de traitement est a visée curative. L@ taux de guérison Chirurgical
en France est estimé chez I’adulte a 80,6% pour les épilepsies
temporales et a 65,9% pour les épilepsies extra-temporales, chez
PPenfant a 79% pour les épilepsies temporales et 65% pour les

’

épilepsies extra-temporales.:

En France, 6 000 a 12 000 patients sont explorés pour poser une
éventuelle indication chirurgicale.=

Lindication d’'une exploration pré-chirugicale pourrait étre posée chez 12,5 a 25,5% des épilepsies
focales pharmacorésistantes et I'indication chirurgicale pourrait étre posée dans 25 a 50% des cas.®

Une autre option chirurgicale peut-étre la neurostimulation du nerf vague gauche (stimulations
électriques émanant d’un stimulateur placé en sous cutanée au niveau du cou a gauche du nerf qui
permet, pour faire simple, d’atténuer 'hyperexcitabilité du cerveau).

Il y a environ 150 000 malades en France pour lesquels aucun
traitement ne sera véritahlement efficace.~

HANDICAPS, COMORBIDITES ET COMPLICATIONS

Epilepsies et handicaps ©

Parmi les affections neurologiques entrainant un handicap, I'épilepsie joue un role particulier. Sa
fréguence, ses manifestations cliniques parfois tres impressionnantes, son retentissement sur la vie
sociale, les apprentissages, la scolarisation, la vie professionnelle en font un facteur de handicap
important.t

cependant, toutes les épilepsies ne conduisent pas a des situations de
handicap :

* Prées de 70% des personnes concernées ont une épilepsie répondant aux traitements
médicamenteux et entrainant peu ou pas de conséquences au quotidien ;

* Prés de 30% des personnes concernées souffrent d’une épilepsie pharmacorésistante, avec
au moins une crise par an alors gu'elles suivent un traitement adapté a leur épilepsie.?
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Le handicap est un désavantage quelconque. Il résulte d’'une infirmité ou déficience, congénitale ou
acquise ; il peut étre sensoriel, physique ou mental.

Différents types de handicaps peuvent étre décrits autour de I'épilepsie :

A. LE HANDICAP LIE A LA MALADIE EPILEPTIQUE
Induit par I'épilepsie elle-méme en tant que pathologie.
Il releve

* Des crises : leur type (crises avec chutes brutales, traumatisantes, avec automatismes, crises
tonico-cloniques, absences breves...), leur sévérité, leur fréquence et leur horaire (moindre
retentissement des crises nocturnes par exemple) ;

*De la cause : lésion cérébrale (IMC, malformations cérébrales...), maladie métabolique,
encéphalopathie épileptogene...'épilepsie est fréquente dans les populations de personnes
handicapées (handicap moteur et/ou mental), avec des points communs : début précoce et
sévérité de I'épilepsie (souvent pharmacorésistante), handicaps associés pénalisants ;

* Du retentissement de I’épilepsie sur le développement intellectuel et psychique : altérations
cognitives, affectives, atteintes de la personnalité et/ou modifications du comportement, qui ont
pour conséquence les difficultés d'apprentissage scolaire, voire un échec scolaire et a plus long
terme des difficultés d’insertion sociale et professionnelle.

B. LE HANDICAP SOCIAL LIE A L’EPILEPSIE
[l se manifeste :

« Dans la vie quotidienne, selon le vécu de la maladie par le patient et sa famille, chaque contexte
étant singulier ;

« A Pécole ol la peur de la crise, le rejet et les interdits sont source de nouvelles difficultés pour
I'enfant. Ces contraintes doivent étre anticipées avec I'enfant et sa famille ;

« Dans le milieu professionnel : incompatibilité pour la pratique de certains métiers, pour le permis
de conduire en cas d’épilepsie active. Rejet et peurs sont également présents comme dans le
milieu scolaire.

C. HANDICAP « MEDICAL » LIE AU TRAITEMENT
Il releve :

* De la dépendance au traitement avec la contrainte d’'une prise médicamenteuse réguliére
pour éviter la survenue d’une crise associée a la nécessité d’un suivi médical régulier, pour les
épilepsies pharmacosensibles ;

* Des effets secondaires des antiépileptiques : effets aigus ou chroniques, qui altérent la vie
quotidienne.®

88 - Villeneuve N, Livet MO. Epilepsies et handicaps. In : Jallon P Coord. Epilepsies, Doin, 2007 19




Représentation de la maladie et isolement social

Outre les maladies associées et les complications liées 3 lamaladie, |@S personnes atteintes
d’épilepsie sont souvent confrontées a la stigmatisation et a la
discrimination en raison des conceptions erronées et des attitudes
négatives qui vont de pair avec la maladie. entre autres conceptions, on peut

mentionner « la possession par des esprits malins », le fait que « I'épilepsie est contagieuse » ou le
fait qu'elle est assimilée a de la « folie ».2

['épilepsie ne partage avec aucune autre affection les préjugés encore vivaces et le fait de
générer des conséquences sociales, scolaires, professionnelles encore plus préjudiciables que les
symptomes spécifiques de la maladie.®

ainsi, Pindividu présentant des crises d’épilepsie sera souvent
victime d’exclusion et de discriminations..

Lépilepsie est donc un facteur d’isolement social : beaucoup de patients vivent seuls, ou n'ont pas
quitté le giron familial (souvent sur-protecteur) a 'age adulte. La pharmaco-résistance accentue cet
isolement affectif et social.”

Epilepsies et comorbidités

Le taux de comorbidités (association de deux maladies, psychiques ou physiques, fréquemment
observée dans la population (sans causalité établie, contrairement aux complications))® est tres
élevé chez les personnes épileptiques : I'apparition de certaines maladies comme des migraines,
des pathologies cardiaques, des maladies du systeme digestif etc. peuvent étre jusqu’a 8 fois

olus élevées chez ces personnes. ENViron 50% des adultes avec une épilepsie
active presentent au moins une pathologie medicale associee.

Ces comorbidités affectent le pronostic de I'épilepsie ainsi que la qualité de vie des personnes
épileptiques.*

Ces comorbidités peuvent également compliquer I’évaluation et le
traitement des epilepsies. ces comorbidités peuvent par exemple étre de fordre des

difficultés dapprentissage, des déficits neurologiques, des affections chroniques, des probléemes
physiologiques et psychiatriques et, plus particulierement chez les personnes agées, des problémes
médicaux concomitants.®

Chez 10% des malades, I'épilepsie est associée a d'autres troubles (déficiences motrices, sensorielles,
cognitives...), liée a une souffrance néonatale importante, une malformation sévere ou une maladie
rare qui affecte 'ensemble du cerveau.®

89 - Charge mondiale de I'épilepsie et nécessité d’une action coordonnée au niveau des pays pour influer sur ses conséquences sanitaires et sociales
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TROUBLES PSYCHOPATHOLOGIQUES ET PSYCHIATRIQUES

["épilepsie s'accompagne parfois de troubles cognitifs et psychiatriques. Le lien est bidirectionnel

entre épilepsie et troubles psychiatriques.
Troubles psychatriques Epilepsie

N\ /

Mécanismes

psycho-pathologiques

La prévalence des pathologies psychiatriques est plus élevée chez les patients présentant une épilepsie
que dans la population générale. Ceci est dautant plus marqué chez les patients présentant une
épilepsie réfractaire.”

En effet, au cours de leur vie, 39,0% (s personnes épileptiques présenteront
une pathologie psychiatrique contre 20,5% dans la population
generale:

Indépendamment de la possibilité d’états psychotiques, en particulier dans certaines épilepsies

partielles, I'anxiété, le manque de confiance en soi, des themes dépressifs, sont tres fréquents et
sous-tendent la passivité et les difficultés d’initiative et d'autonomie.”

La dépression et la psychose constituent les deux troubles psychia-
triques prédominants chez les patients atteints d’épilepsie focale «

> Troubles psychotiques

Ilest communément admis que la psychose est une comorbidité associée a la
maladie epileptique.

La prévalence des troubles psychotiques chez les personnes présentant une épilepsie est de
2-8% vs 0,5-0,7% dans la population générale™

Le risque de troubles psychotiques, tous syndromes confondus, est
multiplié par 8 au cours de Pépilepsie par rapport a la population
générale

97 - Yrondi Antoine et. al. Epilepsie : pour une sémiologie neuropsychiatrique de la dépression.
Annales médico-psychologiques 2015;(173):738-742.
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99 - Beaussart-Defaye, Jacqueline. Lenfant épileptique, intérét des bilans neuropsychologiques et de psychologie clinique. Soins 2007;(720):46-48.
100 - Adams SJ et.al. Neuropsychiatric morbidity in focal epilepsy. British journal of psychiatry. 2008;(192):464-469.
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(ette association entre troubles psychotiques, voire de facon plus large « désordres psychologiques »,
et maladie épileptique suggére non pas uniquement ou simplement une relation de cause a effet
mais plutot un ou des mécanismes physiopathogiques communs (i ;e ; conséquence bidirectionnelle
d’un processus commun, processus commun(s) non clairement identifié(s) actuellement).®

L'épilepsie étant définie par la répétition spontanée de crises épileptiques, il est logique de classer
les troubles psychotiques en fonction de leur chronologie de survenue par rapport aux crises pour
distinguer trois cadres principaux :

* Les psychoses ictales, ou les symptomes psychotiques sont I'expression de la décharge
épileptique elle-méme ;

* Les psychoses postictales, ou les symptomes psychotiques suivent les crises rapidement
apres leur terminaison apres un intervalle libre de lucidité ;

* Les psychoses interictales, ou les symptomes psychotiques sont liés a l'existence
d’une épilepsie, mais sans relation chronologique avec les crises.

Les psychoses ictales sont exceptionnelles.

Les psychoses postictales concernent 2 a 8% des personnes épileptiques.

Les psychoses interictales concernent plus généralement les épilepsies focales pharmaco-
résistantes d’évolution prolongée, mais 20% des patients souffrent d’une épilepsie généralisée.™

Une recherche chez des adultes a montré, parmi une cohorte de
2,21 millions d’adultes, que le taux de schizophrénie est 2,5 a 3 fois
plus élevé chez les patients avec épilepsie.

Seulement 10% des enfants avec épilepsie partielle complexe ont une psychose schizophrénie-like
interictale avec hallucinations, troubles de la pensée, sans signes négatifs, et un mauvais controle
de I'épilepsie®

> Dépression, troubles anxieux et troubles de I’humeur

Les troubles dépressifs sont la comorbidité psychiatrique la plus
fréquente chez les patients atteints d’épilepsie.

La prévalence des épisodes dépressifs est de 11-60% vs 12-15%
dans la population générale.

Lincidence cumulative (aussi bien dans la population générale des personnes épileptiques que
dans des sous-groupes d’épilepsies séveres) de la dépression caractérisée dans I'épilepsie (actuelle
ou passée) est de 23,1% (IC 95% : 20,6-28,3) ce qui signifie qu’une personne épileptique sur quatre
souffrira d’'une dépression au cours de sa vie. Lincidence cumulative dépasse 50% dans I'épilepsie
réfractaire.

Par ailleurs, les personnes épileptiques rendent compte de 2,32% de I'ensemble des suicides,
avec un risque relatif multiplié par 3,17 par rapport a la population témoin et un risque de suicide
multiplié par 29,2 dans les six mois qui suivent le diagnostic en cas de trouble mental comorbide.%

103 - Hesdorffer DC, Ishihara L, Mynepalli L, Webb DJ, Weil J, Hauser WA. Epilepsy, suicidality and psychiatric disorders : a bidirectional association.
Annals of neurology 2012;72(2):184-191.
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Parmi les 150 000 malades non stabilisés, 50% font une dépression
au cours de leur vie, 30% un trouble anxieux caractérisé et 6-7% un
épisode psychotique.

Le taux de dépression chez les enfants avec épilepsie varie entre 12 et 36%.

La prévalence des troubles anxieux est de 19-45% vs 2,5-6,5% dans
la population générale

La prévalence des différents syndromes est la suivante :

Trouble anxieux généralisé cao) i Phobies sociale : Trouble panique : Agoraphobies
10,2% 5,3% 2,6% o 2,8%

(1C95%, 7.7-13,5) (IC95%, 3,7-1,7) (1C95%,1,2-5,4) £ (1095%,15-72)

Les troubles anxieux ont la méme prévalence que I’épilepsie soit contrélée ou non."

> Déficience intellectuelle

La prévalence des personnes ayant une déficience intellectuelle est
estimée dans les pays développés a 9,21/1000 (IC 95%).

Les pathologies chroniques telles que I'épilepsie sont plus fréquentes, moins bien dépistées et soignées
chez les personnes avec déficience intellectuelle quen population générale.™

Une méta-analyse réalisée récemment estime la prévalence d’une épilepsie chez les personnes ayant
une déficience mentale a 22,2% (IC 95% : 19.6-25).

La fréquence de I'épilepsie augmente avec la sévérité de la déficience intellectuelle. En effet, la prévalence est de :

0
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La prévalence de 'épilepsie chez les personnes avec déficience intellectuelle dépend aussi de I'étiologie.
En effet, certains syndromes a l'origine de la déficience intellectuelle ne Saccompagnent pas d’épilepsie
alors que d’autres comportent une épilepsie pharmaco-résistante.

Par exemple, la fréquence de I'épilepsie chez les personnes avec syndrome de Down est le plus souvent
estimée a 8%, et augmente avec I'age.>

Le risque de diagnostic erroné d’épilepsie est majoré chez les personnes avec déficience intellectuelle en
raison de la fréquence des mouvements anormaux non épileptiques, de difficultés de communication et
dépendance envers un tiers pour décrire les symptomes, et de difficultés a réaliser des EEG. En effet, les
erreurs diagnostiques concerneraient 25% des cas : soit des patients épileptiques dont les crises ne sont
pas reconnues comme tel (faux-négatifs), soit des manifestations non épileptiques considérées a tort et
traitées comme des crises épileptiques, avec risque d'escalade thérapeutique (faux-positifs).”

> Autisme/ troubles envahissants du développement (TED)

Chez les sujets autistes ou ayant un TED, la prévalence de
P’épilepsie est évaluée, selon les études, entre 5 et 40%. Ces taux
sont nettement supérieurs a ceux observés dans la population
générale qui sont proches de 0,5a1%.

Les sujets présentant un autisme dit « complexe » avec un trouble neurologigue associé, comme
une insuffisance motrice cérébrale, une microcéphalie ou un trouble neurodéveloppemental avec
des signes dysmorphiques ont un risque plus élevé de présenter une épilepsie.”

La prévalence de I'épilepsie varie selon le sous-type de trouble envahissant. La prévalence la plus
faible est observée chez les sujets présentant un syndrome d’Asperger (4 %) et les prévalences les
plus élevées sont observées dans le trouble désintégratif de I'enfance (77 %) et le syndrome de Rett
(90 %)."®

Dans lautisme comme dans la population générale, le retard mental est un facteur de

risque de I'épilepsie clairement identifié. Récemment, UINE@ méta-analvse de 10
études a mis en évidence une prévalence réunie de I’épilepsie
de 21,5 % chez les sujets autistes ayant un retard mental
comparée a une prévalence de 8 % chez les sujets autistes sans

retard mental. Egalement, cette étude montre que la prévalence de I'épilepsie est d’autant
plus élevée que le retard mental est important.”
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Les enfants épileptiques ont des taux d’autisme plus élevés que
dans la population générale : de 9 a 32%.

Certains syndromes semblent préférentiellement associés aux TED : les spasmes infantiles
ou syndrome de West, et la sclérose tubéreuse de Bourneville, dans laquelle les épilepsies sont

réequentes. En effet ON retrouve des TED dans 7 a 33% des syndromes
de WEST et chez 25 a 61 % des patients présentant une sclérose
tubéreuse de Bourneville.

La distribution en fonction de 'age du développement d’une épilepsie chez les personnes souffrant
d’autismes/TED est décrite selon une forme bimodale. Celle-ci comporte 2 pics : 'un dans la petite
enfance - avant 'age de 5 ans -, 'autre au cours de I'adolescence - aprés 'age de 10 ans.”

> Chez I’enfant épileptique

Peu de publications étudient le devenir des enfants en termes psychiatriques, encore moins en
termes psychopathologiques. Pourtant, les enfants épileptiques ont un taux élevé de troubles
psychiques.

lIs ont en effet un risque augmenté de développer des troubles comportementaux et émotionnels.

Dans la population générale, Ia prévalence de tels troubles est de :
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L'hyperactivité avec déficit de Iattention est trois a cing fois plus fréquente chez les enfants épileptiques
que dans la population générale : on trouve des symptomes d’hyperactivité ou de difficultés
attentionnelles chez 14 a 38% des enfants épileptiques.”

MALADIES METABOLIQUES ET GENETIQUES

Certaines maladies sont fréqguemment associées a une épilepsie, telles que les syndromes de Rett
ou d’Angelman.

Les maladies avec malformations cérébrales sont associées de facon quasi constante a des épilepsies.
Plus la malformation est sévere plus le handicap neuro-moteur est important et plus I'épilepsie est
pharmaco-résistante.

La grande diversité des maladies rares se combine avec une gamme
tres large de formes d’epilepsies, dont certaines sont pharmaco-
resistantes
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