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ÉPILEPSIE n.f. (grec epilambanein) – La présence du mot « épilepsie » est attestée dans les textes grecs de l’Antiquité. Il désigne une saisie brutale, une surprise ou dans un sens plus général, une « attaque ». Le terme est assez peu spécifique, car il désigne aussi d’autres accidents comme les syncopes, caractérisés par la brusquerie de leur venue. Hippocrate, pour la première fois, utilisa le terme d’épilepsie pour décrire la maladie se manifestant par des attaques répétées. Au Ve siècle av. J.-C., il écrit son fameux traité, La Maladie sacrée, dans lequel il fustige le caractère sacré ou divin d’une maladie qui, à ses yeux, vient du cerveau et qui, si elle devient chronique, se révèle incurable.

Appelée aussi, par l’expression latine morbus comitialis, le « mal caduc », cette maladie fait tomber, par analogie aux crises Grand Mal*, forme d’expression majeure de la maladie épileptique. L’expression « mal comitial* » – ou « comitialité » – est encore utilisée de nos jours pour désigner l’épilepsie. Elle fait référence aux sessions de l’assemblée des comices (l’équivalent de la Chambre des députés sous la République, au IIIe siècle avant J.-C.) à Rome, interrompues lorsque l’un des représentants du peuple venait de présenter une crise. On trouve la description la plus ancienne de la maladie sur une tablette de l’ère babylonienne visible au British Museum de Londres, dans un chapitre d’un traité de médecine constitué de 40 tablettes, datant au moins de 2 000 années avant J.-C. Déjà, à cette époque, sont décrits plusieurs types de crises. Il n’y a pas, en effet, une épilepsie mais des épilepsies, les formes de présentation de la maladie étant très variées, les causes multiples, souvent dépendantes de l’âge, et les réponses aux traitements très variables.

Le lourd passé historique de la maladie épileptique explique largement les difficultés sociales et psychologiques rencontrées, souvent sans aucune commune mesure avec sa gravité réelle.

 

* Les mots signalés par un astérisque renvoient au glossaire en fin d’ouvrage. 
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   L’électroencéphalogramme (EEG)
 Cette technique électro-physiologique consiste à enregistrer l’activité électrique du cortex cérébral. Elle revient à poser des électrodes sur le cuir chevelu et à recueillir, en l’amplifiant, un signal électrique. Cet examen totalement indolore au cours duquel seront pratiquées des « activations » (ouverture et fermeture des yeux, hyperventilation pendant 3-4 minutes, stimulation lumineuse intermittente), dure environ 20 minutes. Il s’accompagne souvent d’une vidéo qui permet l’enregistrement de crises et de faire une corrélation « électro-clinique ». On le pratique quelquefois au cours d’une sieste ou d’une nuit entière.
 

 


Introduction
  Peu de maladies ont porté si lourdement le fardeau de siècles d’idées reçues, de fantasmes, de fausses allégations, de tabous à l’origine d’un ostracisme social unique dans l’histoire des pathologies. Prononcer le mot « épilepsie » lors d’une première consultation est toujours, pour les patients et/ou leur entourage, l’objet de doutes, d’incrédulité, de méfiance, de déni, de fatalité. À ce titre, le mot « épilepsie » fait aussi peur que le terme « cancer ». La fantasmagorie séculaire de la maladie épileptique est entretenue par la peur, une peur de la crise qui, elle-même, engendre, inconsciemment, une peur de la mort.
 Ce n’est qu’à la fin du XIXe siècle, après des siècles d’obscurantisme, que l’épilepsie prend enfin sa place dans la famille des maladies neurologiques : l’épilepsie est bien une maladie du cerveau, et non une maladie psychiatrique. Ces dernières années, les progrès dans la recherche ont été prodigieux, que ce soit dans le domaine de la compréhension des mécanismes de survenue des crises, de la génétique, du diagnostic des causes que celui de son traitement.
 Cet ouvrage tentera de répondre aux multiples interrogations des malades : « Est-ce réellement de l’épilepsie » ? « Pourquoi une crise ? », « Y en aura-t-il d’autres ? », « Quel traitement devrai-je prendre ? », « Quels sont leurs effets secondaires ? », « Pendant combien de temps devrai-je me soigner ? », « Comment vivre avec ces crises ? », etc.
 L’épilepsie est une maladie complexe – on ne sait pas toujours pourquoi elle commence et, encore plus rarement, quand elle se terminera. Son expression clinique, les crises, se manifestent de mille et une manières. Une crise d’épilepsie, il faut d’abord la reconnaître. On y assiste rarement et c’est donc le récit de l’entourage et/ou des témoins – fondamental – qui permettra d’évoquer le diagnostic. Il existe en outre deux grands types de crises épileptiques : les crises partielles (ou focales*), dont l’origine se trouve dans une zone limitée du cerveau et dont les signes sont en rapport avec le « siège » de la décharge épileptique ; les crises généralisées*, pour lesquelles il est impossible de connaître le point de départ. L’électroencéphalogramme, examen indispensable et incontournable (il enregistre l’activité électrique du cerveau), viendra confirmer souvent le diagnostic de la nature épileptique de la crise ou du malaise, et orientera sur le point de départ de la crise.
 Les causes de la maladie – recherchées par les moyens de plus en plus sophistiqués de l’imagerie médicale – ne sont trouvées que dans environ 60 % des cas, ce qui entretient encore le mystère et l’inquiétude autour de l’épilepsie.
 Les traitements ont bénéficié ces dernières décennies des progrès indiscutables dans la connaissance du cerveau et de ses fonctions. Nous avons à notre disposition un arsenal thérapeutique considérablement enrichi, de molécules efficaces et surtout beaucoup mieux tolérées, propices à une stabilisation de la maladie dans plus de 80 % des cas. De plus, la chirurgie de l’épilepsie s’est développée. Même si elle demeure réservée à un faible nombre de patients, elle apporte l’espoir d’une guérison – ce qui n’est pas encore démontré pour les médicaments antiépileptiques.
 Il faut bien comprendre la diversité extrême de la maladie épileptique, exprimée par les multiples formes d’expression des crises observées, les signes qui l’accompagnent et son évolution. Certaines épilepsies sont graves d’emblée, et sont souvent liées à une maladie neurologique dont elle n’est qu’un des signes observables. D’autres surviennent comme « un coup de tonnerre dans un ciel serein », apparemment isolées, et connaissent leur propre évolution, soit bénigne – disparition des crises, avec ou sans traitement – soit maligne – aggravation progressive des crises et survenue de troubles cognitifs, difficultés scolaires ou d’insertion socioprofessionnelle. Enfin, une crise reste parfois un cas unique.
 Le pronostic des épilepsies et la prise en charge médico-sociale des patients avec épilepsie se sont améliorés, mais il reste beaucoup à faire. Il demeure, encore de nos jours, difficile de vivre avec une épilepsie, ou en compagnie d’une personne avec épilepsie.
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” LA MALADIE ÉPILEPTIQUE

         


 
   Le cas des enfants
 Une notion importante en épileptologie clinique et, particulièrement chez l’enfant, est celle de syndrome épileptique : il s’agit d’un ensemble didactique et « opérationnel » réunissant dans un même concept, la symptomatologie des crises (partielles ou généralisées), l’âge de survenue des premières crises, les causes des crises apportées par l’imagerie et/ou l’électroencéphalogramme, et l’évolution avec ou sans traitement. On parle ainsi de syndrome épileptique partiel ou généralisé, suivant que les crises sont partielles ou généralisées* ; de syndromes épileptiques symptomatiques s’il existe une lésion parfaitement identifiée à l’origine des crises ; de syndromes idiopathiques* si une hypothèse génétique est vraisemblable ; enfin de syndromes épileptiques cryptogéniques* lorsque la cause – malgré tous les moyens d’investigation – reste inconnue.
 

 


« Dès la première crise, je “suis” épileptique. »
   
Une hirondelle ne fait pas le printemps, non plus qu’une seule journée de soleil.

Aristote, Éthique à Nicomaque, I, 7, 16


 
 Une crise d’épilepsie est l’expression clinique d’un dysfonctionnement d’une population de cellules cérébrales, situées dans la couche superficielle du cerveau – les neurones. Ces cellules spécialisées et hautement différenciées sont organisées, anatomiquement et fonctionnellement, en réseaux très complexes. Leur activité est en relation avec un état d’équilibre permanent – entre des mécanismes excitateurs et inhibiteurs qui permettent le fonctionnement normal des différentes structures cérébrales. Pour des raisons nombreuses et pas toujours évidentes, une partie de ce réseau de neurones échappe parfois brutalement à ces processus de contrôle. Le fonctionnement du réseau devient alors défectueux, à l’origine d’une « décharge » épileptique, dont l’expression clinique est la crise. Les phénomènes observés au cours de la crise dépendent du siège et de l’étendue de cette décharge, au sein des structures du cortex* cérébral.
 Ce dysfonctionnement neuronal peut survenir sur un cerveau normal. Le cerveau est alors victime d’une agression directe – traumatisme crânien, hémorragie cérébrale, infection – ou indirecte comme une fièvre ou une hypoglycémie. Le phénomène, dans ce cas, est aigu, habituellement transitoire – la crise reste le plus souvent unique – et ne représente qu’un phénomène réactionnel face à l’agression cérébrale. Le cerveau a réagi – certes bruyamment – à cette « agression » et la crise s’interprète alors comme un mécanisme de défense ou un système d’alerte. Tout cerveau, quel qu’il soit, mis dans des circonstances exceptionnelles, est ainsi potentiellement apte à réagir par une crise de nature épileptique. Cette crise – dite crise occasionnelle ou encore crise symptomatique aiguë – laisse supposer, cependant, une probable prédisposition génétique.
 Cette prédisposition du sujet à présenter des crises est très variable d’un individu à un autre. La correction et/ou le traitement de « l’agression » suffit, le plus souvent, à éviter la récidive des crises. Un simple exemple : tous les enfants « font » de la fièvre. La fièvre est en rapport avec une affection le plus souvent bénigne, comme une rhino-pharyngite, une otite, etc. Chez environ 2 % de ces enfants, il survient ce qu’on appelle une crise fébrile, phénomène le plus souvent banal, manifesté par une convulsion de brève durée, habituellement sans lendemain. Ce même phénomène s’observe lors d’une chute brutale du glucose dans le sang (hypoglycémie). Ces crises occasionnelles, par définition, surviennent à la suite immédiate d’une atteinte cérébrale aiguë comme un traumatisme crânien, un accident vasculaire cérébral, une encéphalite, ou encore dans des circonstances exceptionnelles, comme un manque important de sommeil ou une absorption excessive et inhabituelle d’alcool.
 À l’opposé de ces crises « provoquées », une crise épileptique est aussi parfois révélatrice d’une affection neurologique évolutive comme une tumeur cérébrale, ou d’une maladie dégénérative comme la maladie d’Alzheimer, ou encore en rapport avec une malformation cérébrale, etc. Dans ce cas, les crises sont liées avec l’affection en cours, et elles se répètent en fonction du degré d’évolutivité de l’affection neurologique. Des crises existent aussi comme complications tardives ou comme séquelles d’une affection neurologique, comme un traumatisme crânien, un accident vasculaire cérébral, une encéphalite, des problèmes lors de la naissance (souffrance néo-natale). Ces crises sont appelées « crises non provoquées ». Leur répétition définit la maladie épileptique.
 Dans près de 40 % des cas, malgré la pratique et la répétition d’examens neuroradiologiques (scanner, IRM), et d’électroencéphalogrammes, on n’expliquera pas la survenue de cette première crise.
 L’installation de la maladie épileptique – définie par la tendance à la répétition des crises – présuppose un cerveau « anormal », au sein duquel le dysfonctionnement aigu et transitoire dont nous venons de parler devient permanent, mais activé par intermittence. On entend par « cerveau anormal », soit la présence d’une lésion, mise en évidence par les procédés d’imagerie médicale, soit une prédisposition génétique anormale à présenter des crises dont on trouvera l’expression sur un électroencéphalogramme, soit l’association des deux.
 Ces nuances paraîtront sibyllines pour un non-spécialiste, mais elles sont importantes car à l’origine d’une discussion des spécialistes de la maladie et des instances internationales de l’épilepsie, comme la Ligue internationale contre l’épilepsie (LICE), sur la définition même de la maladie épileptique. La LICE a proposé, lors du dernier congrès international en 2005, de (re)définir l’épilepsie comme un ensemble morbide se manifestant par « une prédisposition* anormalement importante », après une première crise, à présenter d’autres crises. Tout le problème étant de définir cette « prédisposition anormale » : lésion épileptogène, prédisposition génétique ou autre ? La conséquence de cette nouvelle définition de la maladie est avant tout thérapeutique. En effet, la mise en place d’un traitement antiépileptique spécifique ne se concevait qu’après la survenue d’au moins deux crises. Depuis cette nouvelle définition de la maladie, un patient sera traité après une crise unique, associant des facteurs évidents de risque de rechute.
 Il est difficile, dès la première crise, de définir un syndrome épileptique, surtout chez l’adulte. Dans certains cas, notamment chez l’enfant, le diagnostic de syndrome sera évident, soit sur les données de la clinique, soit sur celles de l’électroencéphalogramme, et un traitement sera débuté dès la première crise.
 La notion de syndrome* épileptique, tout à l’honneur de l’école épileptologique française – Henri Gastaut proposa leur première classification internationale en 1989 – est utile, voire indispensable pour la prise en charge diagnostique et surtout thérapeutique des patients, ainsi que l’évaluation du pronostic. Elle permet aussi à la communauté scientifique de s’entendre sur l’usage de certains termes. Une épilepsie débutera donc nécessairement par une première crise. Mais attention de ne pas assimiler crise épileptique et épilepsie : si pour être épileptique, il faut nécessairement avoir des crises d’épilepsie, avoir une crise d’épilepsie ne signifie pas nécessairement être épileptique.
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