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ENCEPHALOPATHIES
EPILEPTIQUESS (1)

Maladie ou syndrome
Encéphalopathies épileptiques

— Ohtahara
— Encéphalopathie myoclonique
néonatale

— Crises partielles migrantes

—West

— Dravet : épilepsie myoclonique
sévere du nourrisson

— Pointes-ondes continues (POCS)
— Landau-Kleffner

— Lennox-Gastaut

Epilepsie myoclono-astatique

Chromosome 20 en anneau

Angelman

Age de début

Premiéres
semaines

Nourrisson

Nourrisson

Nourrisson

4-15 ans

4-8 ans

2-5 ans

6 mois
a I'adolescence

2 premiéres
années de vie

Particularités

Spasmes
Suppression burst a I'EEG

Crises subcontinues a foyer variable

Lésions cérébrales identifiables ou non,
importance de la précocité du traitement

Etats de mal, déterminisme génétique
Activité épileptique subcontinue
Aphasie progressive (Landau-Kleffner)

Crises toniques nocturnes, chutes, troubles
psychiques

Chutes
Crises prolongées, états confusionnels

Dysmorphie
Génétique

Fréquence

Quelques centaines

Quelques dizaines

1/5000 naissances
1/20000
1/10000

Quelques dizaines

< 1/10 000

1/5 000

+ 50 cas en France

1/10 000




ENCEPHALOPATHIES
EPILEPTIQUES (2)

Encéphalopathies progressives a expression épileptique

Epilepsie myocloniques 2 ans
progressives a l'age adulte
Unverricht-Lundborg 6 ans
al'age adulte
Lafora 6al9ans
MERRF 3a65ans
Céroide-lipofuscinose 3 mois
a l'age adulte
Sialidoses
Gaucher
Neuroserpine
Autres
Rasmussen 2a15ans
Encéphalites limbiques Adulte

inflammatoires
non paranéoplasiques

Gene de la cystatine B,

hétéragénéité génétique

Fatal < 10 ans d"évolution

Génetique

Surdité, myopathie, mutations de I'ADN

mitochondrial

Atteinte visuelle chez I'enfant
Démence chez I'adulte
X génes identifiés

Crises motrices continues,
hémiplégie progressive, lésions inflammatoires

Crises lobe temporal, troubles psychiques,
anomalies immunologiques

Encéphalopathie épileptique sans étiologie...

< 1/20 000

Quelques centaines

Quelques dizaines




PHYSIOPATHOLOGIE
ENCEPHALOPATHIE EPILEPTIQUE

\

=

2phal hi
C R I S E S E?/gleuptioiopprztprlg Aggravation cognitive:

/ T hanDicAP +++
- Moteur
- Intellectuel
/ - psychiatrique




POUR LE NEUROLOGUE ADULTE
DEUX SITUATIONS DISTINCTES

- Déficit cognitif fixé ou évolutif

- Troubles comportementaux intriqués

- Troubles moteurs fixés ou évolutifs,
mouvements anormaux...

- Troubles psychiatriiues

HANDICAP+++ PRISE EN CHARGE GLOBALE

Patients « encephalopathes »




DIFFICULTES RENCONTREES PAR LE
NEUROLOGUE ADULTE

« Defaut de communication avec le patient

« Absence des parents pour le recueil d'information
(patients institutionnalisés)

 Manque d’'information sur I'antériorité de la
maladie, sur les différents traitements utilisés ou
les différents bilans effectues (géenétique... )

 Manque d’'information sur le type de crises et
amalgame possible entre troubles du
comportement, mouvements anormaux,
steréotypies gestuelles et crises.



EPILEPSIE « SATELLITE » DE LA
DEFICIENCE/HANDICAP

Roéle de la consultation d’épileptologie adulte ?
- Reéduire au maximum les traitements antiépileptiques

- Readapter les doses (pas de doses en fonction du poids
comme préconisees chez I'enfant)

- Préférer des traitements avec le moins d’effets
secondaires cognitifs ou psycho comportementaux

: Réduire I'effet sedatif, éviter les

interactions, privilégier I'eveil et 'lhumeur...

= Meilleure QDV




EPILEPSIE « AU PREMIER PLAN »
INVESTIGATIONS

EXPLORATIONS: NOUVELLE DIFFICULTE
- Imagerie (IRM) souvent difficile a realiser
(tentée sous melatonine), pas forcement legitime

- EEG Longue Durée: qualifier les crises et
quantifier les crises, obtention de sommell +++

(sous mélatonine, en structure spécialisee)

A FILMER les patients +++




EPILEPSIE AU PREMIER PLAN
PARTICULARITES DES CRISES

 Différents types de crises:
Traumatismes+++ == port du casque

* Crises pauci symptomatiques (tr cognitifs)
* Frégquentes: pluri guotidiennes

* Nocturnes (EDM?) = déclin cognitif

« Aggravation (fievre, affection intercurrente)
« CNEP: vy penser (non rares, 20%)

: EEG vidéo
EEG de sommell




EPILEPSIE « AU PREMIER PLAN »
PARTICULARITES DU TRAITEMENT

- Polythérapie++: AACCUI\/IULATION
e &= Vodification lente du TT

F h .y 7 .
g K Equilibre précaire

- Chercher le traitement tolérable (vigilance,
humeur, interactions médicamenteuses...)

- Proposer d’autres alternatives
medicamenteuses classiques ou autres TT:
CBD ?(ATU), stimulateur du vague (VNS)




EPILEPSIE « AU PREMIER PLAN »
PARTICULARITES DU TRAITEMENT

* Penser aux BZD+++
- En tt de fond le soir

- Intermittent si désequilibre ou facteurs
favorisants connus

- Apres crises repetes: eviter 'TEDM
& PROTOCOLES EN INSTITUTION
(per os ou IR)




RETENTISSEMENT PSYCHIQUE

« TROUBLES THYMIQUES +++
- Inter ictaux
- Post ictaux =TT Anti dépresseurs

ew Ne =} 2009 Feb;185(2):155-63. dei: 10.1016/).neurol. 2008.07.018. Epub 2008 Sep 24,
[Postictal psychosis syndrome: a clinical entity to be recognized].

[Article in French]
La VS A nC

« TROUBLES PSYCHOTIQUES

- Aggravation des troubles du
comportement aggraves apres les crises

TT neuroleptiques
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