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  Préface




  René Soulayrol




  Professeur honoraire de Psychiatrie de l’Enfant à la Faculté de Médecine de Marseille,


  ancien chef de service de Pédopsychiatrie des Hôpitaux-Assistance publique de Marseille,


  ancien consultant du centre Saint-Paul actuellement hôpital Henri-Gastaut.


  




  Ne nous y trompons pas ! Comprendre l’épilepsie par Charlotte Dravet, n’est pas une leçon sur l’épilepsie : c’est un modèle de consultation épileptologique où l’on sent, d’un côté les demandes angoissées des patients sur leur maladie, et de l’autre le souci du médecin d’expliquer avec le plus de franchise, de simplicité et de savoir, les conséquences de ce mal qui n’a pas fini de les surprendre.




  Connaissant Charlotte Dravet comment en serait-il autrement ?




  Sous le volume réduit d’un opuscule, Charlotte Dravet nous présente un livre qui a le dépouillement d’une épure. En quelques traits tout est dit.




  Aussi bien sur la clinique de l’épilepsie et son diagnostic que sur les mécanismes et les causes des épilepsies. Parents et patients ont besoin de savoir qu’il ne s’agit que d’une maladie ordinaire du cerveau dont les chercheurs dépouillent chaque jour plus avant les secrets. Une maladie qui se traite de mieux en mieux sous réserve de certaines règles qui sont rappelées fermement, mais qui peut aussi guérir spontanément ne rendant pas inéluctable le verdict de perpétuité auquel se croient condamnés ces patients.




  Mais le mérite essentiel de cet ouvrage est que, sous le couvert de la compétence et de l’immense expérience de son auteur, chaque patient épileptique peut apprendre à vivre épileptique, dans les limites de ses crises, de ses traitements, de ses interdits, de ses retentissements psychologiques et de ses relations sociales tout en conservant l’originalité de sa personne.




  Enfin, les parents qui sont confrontés aux épilepsies graves de leurs enfants trouveront dans ces pages un réconfort assuré à la fois par la compréhension claire et pudique de ces formes à crises multiples, résistantes au traitement et invalidantes, et par la communication des adresses des associations où sont entendues et se partagent ces souffrances. N’oublions pas que le syndrome que Charlotte Dravet a particulièrement observé et qui porte son nom est une de ces épilepsies graves et que rares sont ceux qui peuvent en parler comme elle car elle en connaît le prix.




  Je suis le témoin privilégié que le dévouement de Charlotte Dravet à la cause des épileptiques date du premier jour de son engagement – il n’y a pas d’autres mots – au Centre Saint-Paul et qu’il a été quotidien et souvent nocturne puisqu’elle y résidait. Ce dévouement s’est enrichi d’une compétence qui lui est maintenant reconnue au niveau international. Ce modeste livre – « J’aime une science qui n’excite pas l’envie », disait déjà Sophocle dans les Bacchantes – a plus d’épaisseur qu’il n’y paraît, il est déjà un volume !




  Introduction


  




  Le mot épilepsie vient d’un verbe grec epilambanein, qui veut dire « prendre par surprise ».




  La crise d’épilepsie est un symptôme, une réaction particulière du système nerveux (hyperactivité des cellules cérébrales), qui est une réponse physiologique de l’encéphale à diverses excitations (courant électrique, substances chimiques). Cette réaction peut être due à un dysfonctionnement des mécanismes neurologiques.




  Une crise épileptique est un événement isolé, qui peut se produire une fois au cours de la vie chez près d’une personne sur 20 : en France, près de 3 millions de personnes peuvent ainsi faire une crise isolée. Mais la maladie, l’épilepsie, est caractérisée par la répétition des crises ; elle concerne un nombre moins important de personnes, tout de même environ 500 000 en France actuellement, et près de 40 millions dans le monde. Il s’agit de la maladie neurologique la plus fréquente, après la migraine (environ 7 millions de migraineux en France) et la maladie d’Alzheimer (environ 800 000 personnes). Celle-ci, mais aussi la maladie de Parkinson (environ 150 000 personnes) et les myopathies (entre 30 000 et 40 000 familles) font beaucoup plus parler d’elles.




  Les manifestations de l’épilepsie sont souvent spectaculaires et impressionnantes. Cette maladie suscite beaucoup de craintes et de préjugés, alors qu’elle est médicalement relativement bénigne dans près de 3 cas sur 4. Cependant, son retentissement psychologique et social est souvent bien supérieur à sa gravité réelle. Il est donc important d’en parler pour la faire connaître.




  1. Histoire des épilepsies


  




  Il s’agit d’une maladie ancienne, reconnue depuis la plus haute Antiquité. Hippocrate déjà (400 ans avant Jésus-Christ) avait compris qu’il s’agissait d’une maladie comme une autre, et non d’une malédiction divine ou d’un ensorcellement. Cela n’a pas empêché les patients épileptiques d’être longtemps considérés comme des possédés ou des fous, ou, au contraire, comme des génies (ce qui les marginalise autant). Une telle attitude persiste parfois, malheureusement.




  Le nombre des épileptiques célèbres est élevé : Alexandre le Grand, Jules César ou, plus près de nous, Gustave Flaubert, Fedor Dostoïevsky, Vincent Van Gogh… La télévision nous a fait connaître Marion Clignet, une championne cycliste épileptique. Le père d’Alice au pays des merveilles, Lewis Carroll (Figure 1), était aussi mathématicien et épileptique. D’autres ont été considérés comme épileptiques, mais sans preuve convaincante : Saint Paul, Jeanne d’Arc…




  Il faut surtout retenir que les connaissances ont fait des progrès considérables, depuis le début du XXesiècle :




  

    	années 1920 : électroencéphalographie (EEG) ;




    	1970-80 : neuro-imagerie moderne ;




    	années 1990 : biologie moléculaire appliquée à la génétique des épilepsies (cf. chapitre Recherche).


  




  L’électroencéphalographie permet de mettre en évidence l’activité cérébrale par l’enregistrement de l’électricité que produit cette activité.




  Alors que le premier traitement efficace, le bromure de potassium, a été découvert en 1857, le second, le phénobarbital, n’a été découvert qu’en 1912. Nous disposons, en ce début de XXIe siècle, d’une bonne quinzaine de médicaments dont l’usage est devenu beaucoup plus rationnel, et qui permet de l’adapter aux différentes situations cliniques de l’épilepsie.




  La neuro-imagerie est l’ensemble des techniques qui permettent d’explorer la morphologie du système nerveux (scannerXet IRM).
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  2. Quelle est l’origine de l’épilepsie ?


  




  L’origine des crises épileptiques est connue, elle se situe dans le cerveau. Il ne s’agit pas d’une maladie mentale mais d’une maladie neurologique, au même titre que la maladie de Parkinson, dont chacun de nous peut souffrir un jour, même si, dans certains cas, une épilepsie peut s’accompagner de troubles mentaux.




  Pour comprendre ce qui se passe dans l’épilepsie, il faut savoir comment fonctionne notre cerveau. C’est l’organe qui commande toutes les fonctions de notre corps et de notre esprit: fonctions motrices (tous les mouvements, une partie du langage, etc.), fonctions sensorielles (vue, audition, odorat, goût, toucher), fonctions végétatives (cardiaque, respiratoire, sommeil, température, digestion, etc.), fonctions supérieures (intelligence, mémoire, attention, une autre partie du langage, etc.). Le cerveau envoie des ordres à tous les autres organes: coeur, poumons, tube digestif, glandes endocrines (thyroïde, hypophyse, surrénales, etc.), reins…




  Comment est constitué notre cerveau ?




  L’encéphale (ensemble du système nerveux central) comprend le cerveau (partie supérieure), le cervelet (en arrière et en bas) et, à la base, le tronc cérébral, qui relie l’encéphale à la moelle épinière (Figure 2). Le cerveau se compose lui-même de deux hémisphères (un droit et un gauche) reliés par un faisceau de fibres nerveuses, le corps calleux, sorte de pont entre eux (Figure 3).




  Le cerveau est constitué de milliards de cellules spécialisées, neurones (cellules nerveuses) et cellules gliales, qui forment le tissu nerveux. La substance grise, formée par les corps des neurones, recouvre l’ensemble des hémisphères, comme une écorce, d’où son nom de cortex cérébral. Il existe aussi des zones de substance grise plus limitées, dans la profondeur, les noyaux gris centraux (thalamus, etc.). La substance blanche, formée par les prolongements des neurones et les cellules gliales, se trouve entre le cortex et les ventricules (Figure 3).




  Cellules gliales : cellules composant la glie, le tissu qui entoure le neurone.




  Cortex : écorce en latin.
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  Les ventricules sont situés au centre du cerveau. Ce sont des cavités, contenant le liquide céphalo-rachidien, qui communiquent avec les espaces entourant le cerveau et le canal rachidien, dans la colonne vertébrale. Ce liquide joue surtout un rôle de protection du tissu nerveux. C’est ce liquide que l’on prélève lorsqu’on fait une ponction lombaire.




   




  Liquide céphalo-rachidien : liquide biologique circulant dans le cerveau (ventricules et espaces entourant le cerveau, entre les méninges) et dans le canal rachidien.




  Canal rachidien : espace situé à l’intérieur de la colonne vertébrale (aussi appelée rachis), de son extrémité supérieure, où il communique avec les ventricules cérébraux, à son extrémité inférieure (sacrum), contenant la moelle épinière, et dans lequel circule le liquide céphalo-rachidien.




   




  Le fonctionnement normal du cerveau est assuré par l’ensemble de tous ces éléments.




  Le cortex de chaque hémisphère cérébral est divisé en plusieurs zones qui assurent chacune des fonctions différentes, représentées par les lobes cérébraux (Figure 4) :




  - lobe frontal: pensée, motricité, prise de décision, etc.;


  - lobe temporal: mémoire, langage, affectivité, etc.;


  - lobe pariétal: sensibilité, équilibre, etc.;


  - lobe occipital: vision, etc.




  D’autres fonctions sont assurées par les structures du tronc cérébral, les noyaux gris centraux, le cervelet. Mais il existe des interactions constantes entre les différentes parties du cerveau qui rendent très complexes les mécanismes des crises épileptiques.
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  Comment l’information passe-t-elle au niveau cellulaire?




  Le neurone est constitué d’un corps cellulaire (limité par une membrane) et de prolongements, certains courts (dendrites), d’autres beaucoup plus longs (axones) (Figure 5). Ces prolongements leur permettent de se relier entre eux par l’intermédiaire de zones de contact appelées synapses. Les axones, qui sont comparables à de très fins câbles électriques, atteignent toutes les parties du corps et transmettent l’information sous forme de signal électrique (l’influx nerveux) le long des nerfs périphériques (par exemple, le nerf vague, le nerf sciatique). C’est au niveau des synapses que sont libérés les neurotransmetteurs, substances chimiques qui agissent de façon excitatrice ou inhibitrice. L’état normal du neurone est un équilibre entre l’excitation et l’inhibition.
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Figure 1. Photogra-
phie de Lewis Carroll.
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Figure 4. Vue de profil du cerveau montrant les différents lobes.
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Figure 2. Cerveau de profil.
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Figure 3. Le fissu nerveux est composé d'une substance grise ot d‘une substance blanche.
Idpés G. Soamon: Alas dela vascukisafon di cerveau chez thamme, Ed. Ascepios)





