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  Préface

  


  Bienvenue en épilepsie.


  Si vous ouvrez ce livre, c'est probablement qu'un enfant qui vous est proche est entré dans ce monde étrange où règne l'imprévisible.


  Imprévisible, parce que lorsque la maladie démarre, elle survient souvent sans s'être annoncée ni dire d'où elle vient. Pourquoi aujourd'hui et pas le mois dernier ? Pourquoi cet enfant et pas un autre ? Imprévisible, parce que les crises surviennent sans prévenir. Pourquoi à cette minute et pas une heure plus tôt ? Pourquoi hier lorsqu'il était en pleine forme, et pas maintenant alors qu'il a de la fièvre ? Imprévisible encore parce que, quand la crise débute, bien malin qui pourra dire combien de temps elle durera. Notre nounou, dont le propre fils souffrait d'un asthme assez sévère pour lui valoir de nombreux séjours à l'hôpital, m'a avoué avoir plus de peine à supporter les crises d'épilepsie de mon enfant : pas grand-chose à faire alors pour le soulager, il fallait la plupart du temps se contenter... d'attendre.


  Imprévisible, parce que bien souvent le médecin sera incapable de prédire comment la maladie évoluera. Il lui faudra tâtonner pour mettre en place le traitement, introduire plusieurs médicaments, en ajuster progressivement les doses, le tout sans certitude de venir à bout des crises. Il doit exister, dans la formation initiale des neuropédiatres, un module de grammaire sur le maniement du conditionnel. « Je n'ai pas de boule de cristal, mais j'ai l'impression que cela va bien se passer », nous avait glissé un jour le médecin qui suivait notre fils. Son feeling était un socle bien fragile où poser nos espoirs, mais c'était le seul qu'elle avait à nous offrir.


  Imprévisible, car les « dommages collatéraux » de la maladie pourront être multiples, surprenants, changeants au fil du temps. Tenir une fourchette, marcher, courir, parler, s'habiller, dessiner, lire, écrire, compter, apprendre ses tables de multiplication, faire ses lacets, grimper à la corde... Parmi les mille et un apprentissages qui jalonnent la vie d'un enfant, où se cacheront les obstacles que rencontrera le vôtre ? Que saura-t-il faire et ne pas faire ? « Ses difficultés ressemblent à de la dyspraxie, et il faut l'aider comme tel, mais ce n'en est pas vraiment », nous avait-on dit. Aujourd'hui encore, ses lettres forment de gros pâtés mais ses dessins savent être d'une finesse étonnante, faire ses lacets reste complexe mais il est un virtuose en manipulation de Lego, sauter à cloche-pied est une aventure mais il nage comme un poisson... Les enfants qui grandissent sous l'ombre d'une épilepsie sont déstabilisants. Et savoir comment les aider à la juste mesure est souvent un défi.


  Pour mener ce voyage en épilepsie, il vous faudra donc renoncer à vos certitudes. Mettre de côté votre ambition de toujours pouvoir protéger votre enfant. Faire taire vos angoisses pour qu'il puisse grandir et accéder à toute l'autonomie que la maladie voudra bien lui laisser. Impossible d'être vigilant tout le temps, impossible de l'enfermer dans une vie de coton. Même si la crise, en tout temps et en tout lieu, risque de survenir.


  Il fallait un guide pour les familles frappées par cette maladie fréquente (environ 1 % de l'ensemble de la population) et pourtant mal connue. C'est un fait : l'épilepsie est bien peu présente dans les médias, tout comme dans la littérature ou le cinéma. « Curieusement, les journalistes qui s'intéressent à l'épilepsie sont toujours personnellement concernés par la maladie... », m'a fait un jour remarquer un responsable associatif. À cela, plusieurs raisons sans doute. D'abord, c'est une maladie complexe et multiple : difficile d'en expliquer les mécanismes et manifestations en quelques mots. Illusoire, aussi, d'attendre une révolution dans ce domaine où les avancées se font à petits pas : un « bon » médicament contre l'épilepsie est une molécule qui permet de réduire les crises de moitié, chez la moitié des patients. On a vu mieux, pour exciter la plume du journaliste avide d'exploits scientifiques et de traitements de rupture. Enfin, c'est souvent une maladie vécue comme honteuse. Il ne fait pas bon l'annoncer au bureau, et les people qui en souffrent se gardent bien de la révéler...


  Dans son ouvrage, Stéphane Auvin défriche ce chemin tortueux que vous devrez effectuer dans le monde de l'épilepsie. Avec quelques certitudes, beaucoup d'inconnues, mais jamais de fausses promesses et toujours une infinie bienveillance. Pourvu que ces pages éclairent votre voyage. Et qui sait : peut-être qu'au détour du chemin, votre enfant croisera la guérison...


  Soline Roy

  Journaliste sciences et médecine au quotidien Le Figaro,

  mère d'un enfant épileptique et auteur d'un livre sur le régime cétogène contre l'épilepsie

  (cf. page 65, Petits plaisirs cétogènes)


  Avant-propos

  


  Ce livre s'adresse, en premier lieu, aux parents et aux membres des familles des enfants et adolescents avec épilepsie. Il s'adresse également à toute personne connaissant ou ayant à prendre en charge un enfant ou un adolescent touché par cette maladie. Il existe de nombreux types d'épilepsies. Dans ce livre, nous essayons d'expliquer ce que sont ces maladies, comment elles sont diagnostiquées, les principes de traitement et surtout l'impact de la maladie dans la vie de ces enfants et de leur famille.


  Pour mieux comprendre

  Vous retrouverez tous les mots en orange et en gras explicités à la fin du guide dans le glossaire : « Les mots qu'utilise le médecin de votre enfant », page 135.


  Ce livre n'est pas un guide diagnostique et ne remplace pas les conseils individualisés que peut prodiguer le médecin spécialiste ou les différents professionnels de santé qui prennent en charge les enfants.


  Il ne peut pas être exhaustif tant il existe de formes d'épilepsie ainsi que de grandes différences d'un patient à un autre pour une même maladie. Nous nous sommes donc fixés comme objectif de décrire les types d'épilepsie les plus fréquents. Nous tentons d'être aussi pratique que possible en termes de vie quotidienne. Les conséquences de ces maladies, notamment les modifications des habitudes de vie et des attitudes éducatives, semblent avoir un impact important au long terme pour les patients. Nous en présentons un aperçu qui n'est pour autant pas transposable à tous les patients et toutes les situations.


  Nous espérons que ce livre répondra à vos questions et nous souhaitons qu'il permette d'initier une réflexion ou une discussion pour améliorer la vie quotidienne des enfants et adolescents avec épilepsie.


  Ce livre n'existerait pas sans tous les patients et les familles qui m'ont beaucoup appris sur les épilepsies et sur l'impact que ces maladies ont dans leur quotidien. Je tiens à remercier Anne Chevalier et Soline Roy pour les conseils lors de l'élaboration de ce livre ainsi qu'Estelle Goujon et Marion Danse, les infirmières de mon équipe à l'hôpital Robert-Debré.


  Stéphane Auvin,

  Professeur d'Université, praticien hospitalier,

  CHU Robert-Debré, Université Paris-Diderot, Paris


  1. Qu'est-ce que l'épilepsie ?


  • Crises épileptiques et épilepsie


  • La crise épileptique : mécanismes, risques et conduite à tenir


  • Les principaux types d'épilepsie

  


  On utilise souvent le mot « épilepsie » au singulier alors qu'il serait plus judicieux de parler des « épilepsies » au pluriel tant il y en a de formes et tant elles peuvent être différentes d'un patient à un autre.


  Elles ont en commun la survenue inopinée de symptômes que sont les crises épileptiques, qui reviennent régulièrement, sans facteur déclenchant. On ne sait d'ailleurs toujours pas ce qui conduit à la survenue d'une crise à un moment plutôt qu'à un autre.


  À retenir

  Les épilepsies touchent environ 1 % de la population générale, tous âges confondus. Il s'agit donc de maladies courantes. En France, on estime qu'il y a environ 90 000 enfants et adolescents atteints de cette maladie.


  Mais ces maladies ne se limitent pas à la répétition de crises. Elles ont un impact plus général sur la vie de ceux qui en sont atteints : prise d'un traitement (et ses éventuels effets secondaires) ou, dans certaines formes, conséquences sur le développement psychomoteur, les apprentissages, la concentration, etc.


  Une partie des difficultés pour les enfants avec épilepsie peut également venir des restrictions qui sont mises en place dans la vie quotidienne pour éviter la survenue des crises ou limiter les complications qu'elles pourraient induire (pratiques sportives, activités extrascolaires, autonomie, etc.). Ces limitations les démarquent sensiblement des enfants de leur âge et ne leur assurent pas tout à fait le même cadre de vie, ce qui peut conduire à une modification de leur développement personnel. Nous verrons plus loin quels sont les changements à envisager dans la vie de tous les jours et ceux qui sembleront inutiles ou inappropriés.


  Avant cela, il est important de bien définir en quoi consistent les épilepsies.


  Crises épileptiques et épilepsie


  Il faut bien distinguer l'épilepsie (la maladie) de la crise épileptique (qui n'en est que le symptôme, la manifestation). La crise montre qu'il se passe quelque chose d'anormal dans le cerveau, qui en produit à intervalles plus ou moins réguliers. On peut faire des crises sans être forcément épileptique. Elles peuvent se produire si, par exemple, on ingère une quantité toxique de médicament : une fois l'intoxication prise en charge, les crises ne reviendront plus.


  Dans l'épilepsie, le cerveau a une propension à faire que les crises se répètent.


  


  ■ Le vécu de la première crise et l'entrée dans la maladie


  Cette première crise peut arriver à tout âge, mais elle survient plus souvent dans les premières années de vie. Ainsi, sur 100 000 enfants, 80 à 90 démarreront une épilepsie entre 0 et 2 ans. Puis le risque diminue avec le temps avec un début chez 70 à 80 enfants âgés de 2 à 5 ans, chez 60 à 70 enfants entre 5 et 10 ans, et chez 50 à 60 enfants de 10-15 ans.


  Chez certains patients, l'entrée dans la maladie se fait de manière assez spectaculaire : la crise prend des allures de « convulsions », et l'on parle alors de crise clonique ou tonico-clonique généralisée ; il peut aussi s'agir d'une crise focale avec généralisation. Autrement dit, l'enfant perd connaissance puis est pris de secousses des quatre membres ; ces secousses sont brusques, répétitives et involontaires.


  Cette entrée brutale dans la maladie est assez particulière, pour deux grandes raisons :


  • le vécu est traumatisant pour l'entourage sur le plan émotionnel. Les travaux de recherche ont montré que le vécu de cette première crise, pour les proches du patient (parents ou conjoint), était difficile et très anxiogène. Lors de ce premier épisode, il est fréquent que les parents aient eu le sentiment que le cerveau de leur enfant allait « être grillé », que quelque chose de grave allait se produire ; certains ont même eu un sentiment de mort imminente ;


  À savoir
 Ce vécu émotionnel intense est très courant mais, heureusement, il ne correspond pas à la réalité médicale.


  LE GRAIN DE SEL DE SOLINE

  Oublierai-je un jour la première crise de mon fils ? Nous nous apprêtions à partir pour quelques courses en famille lorsqu'il est tombé en arrière, de tout son long, avant de se mettre à convulser. Curieusement, ce n'est pas cela qui m'a le plus effrayée : je n'avais jamais vu personne faire de crise d'épilepsie et ne pensais absolument pas à cette maladie. L'élément qui m'a véritablement terrorisée est lorsque, alors que nous attendions les pompiers, mon mari a entrepris de prendre le pouls de notre fils. J'avais deux beaux enfants dont le pire problème de santé jusqu'ici avait été une varicelle carabinée. J'ai réalisé que s'il fallait en cet instant prendre son pouls, c'est qu'il pouvait ne plus en avoir ! En un instant, ma jolie famille devenait vulnérable.


  Une fois arrivés à l'hôpital, je ne voulais toujours pas croire à l'épilepsie. Interrogatoire, examen, IRM, EEG... Nous en sommes repartis soulagés, espérant que ce qui s'était passé en cette belle journée de printemps n'était probablement qu'un épisode isolé. Hélas ! La deuxième crise est survenue un mois plus tard, puis tout s'est emballé. Le sombre voyage ne faisait que démarrer...


  • le patient est parfois conduit à l'hôpital par un transport d'urgence. Que la crise ait lieu au domicile du patient ou dans un lieu public (école, jardin, supermarché, etc.), il est fréquent de faire appel à des secours médicalisés (pompiers ou SAMU). Le patient est alors pris en charge et transporté vers les urgences de l'hôpital. Tout cela est très impressionnant pour le patient et son entourage.


  LE GRAIN DE SEL DE SOLINE

  Lors de la première crise, vous partirez probablement en vitesse aux urgences, avec le SAMU et les pompiers, sans vous préoccuper d'autre chose. Lorsque les crises seront devenues une « habitude », vous saurez les gérer et n'appellerez plus les secours. Entre les deux, quelques séjours à l'hôpital peuvent vous attendre. Petit conseil tout bête : n'hésitez pas à préparer, dans un coin, un petit sac avec quelques affaires (un T-shirt de rechange et un bouquin pour vous, un pyjama et un livre ou un petit jeu pour lui, votre chargeur de téléphone portable...). Cela vous aidera pour les longues heures que vous risquez de passer sur place.


  L'entrée dans la maladie peut également se faire de manière plus discrète, avec des crises moins impressionnantes, peu fréquentes (à raison d'une tous les quelques mois à quelques semaines, avec une augmentation progressive de la fréquence de survenue), mais pour certains patients, la maladie démarre d'emblée avec plusieurs crises quotidiennes.


  LE GRAIN DE SEL DE SOLINE

  En réalité, cette première crise convulsive n'était sans doute pas la première manifestation de l'épilepsie. Dans l'année précédente, j'avais remarqué à quatre ou cinq reprises qu'il lui arrivait de « s'arrêter » quelques secondes au milieu de la conversation, le regard fixe, avant de revenir avec nous comme si de rien n'était. J'hésitais à en parler au médecin et préférais mettre ces pauses sur le compte de la rêvasserie, et mes doutes sur celui de l'excès d'inquiétude maternelle. Était-ce déjà des crises d'épilepsie, de celles que l'on appelle « absences » ? Impossible (et sans grand intérêt) de le savoir a posteriori. Une chose est certaine : en parler au médecin m'aurait évité quelques moments de culpabilité mal venues. C'est vous qui connaissez le mieux votre enfant, vous qui êtes les premiers témoins des symptômes de la maladie. Si une question vous taraude, que quelque chose vous semble étrange, n'hésitez pas à en parler à votre médecin. Et à insister si ses réponses ne vous satisfont pas, en particulier avec un nourrisson, chez qui les crises peuvent être particulièrement difficiles à identifier.

  Insistez pour que votre enfant soit vu par un neuropédiatre, le spécialiste de l'épilepsie infantile. En ville, il en existe très peu : il faudra donc souvent vous adresser à un service hospitalier spécialisé (parfois appelé « neuropédiatrie » ou « neuropédiatrie et maladies métaboliques »). Il vous faudra, hélas, sans doute patienter avant d'obtenir un premier rendez-vous, et vous aurez besoin de l'appui du généraliste ou du pédiatre. Voir un neurologue spécialiste de l'épilepsie infantile est indispensable : les épilepsies sont des maladies complexes, dont il existe de nombreuses formes (beaucoup sont rares), et le maniement des médicaments est un art délicat. « C'est un truc de spécialiste, je veux bien vous faire des renouvellements d'ordonnance mais pour le reste, vous continuez à aller voir le neuropédiatre », m'a tout de suite intimé notre médecin de famille. Jamais je n'ai autant fait confiance à un médecin qu'à celui-ci qui savait m'avouer son incompétence.


  Même si, dans certains cas, le diagnostic peut se révéler rapide et évident, il est moins facile de savoir de quel sous-type il s'agit. On parle en général des « syndromes » épileptiques pour désigner les différents sous-types d'épilepsie. Le ou les types de crise ainsi que les données recueillies par le médecin lors de la consultation sont les bases du diagnostic. La reconnaissance du syndrome épileptique permet au médecin de préciser la prise en charge et la surveillance de la maladie. Toutefois, il n'est pas possible de déterminer un syndrome exact chez tous les patients dès les premiers symptômes, et certains patients peuvent ne pas correspondre à la définition d'un syndrome connu. Heureusement, les éléments rassemblés par le médecin lui permettront de proposer une prise en charge adaptée même si à ce stade, en l'absence d'identification du syndrome, il est encore difficile de dire quelles seront l'évolution et les conséquences de la maladie.


  LE GRAIN DE SEL DE SOLINE

  L'épilepsie a ceci de particulier que le médecin, dans bien des cas, ne voit jamais les symptômes de son patient : les crises ont lieu à la maison, dans la rue, à l'école... rarement lors de la consultation. Votre récit devra donc être le plus précis possible, pour livrer au neuropédiatre tous les indices lui permettant de poser un diagnostic. Deux choses pourront être utiles au début de la maladie ou si elle change de forme. D'abord, filmez les crises pour montrer les images au médecin, ce qui l'aidera à les identifier. De plus, vous pouvez tenir un « cahier de crises », dans lequel vous recenserez le type de crises, leur fréquence, le moment auquel elles surviennent et leur durée, éventuellement le contexte, la date d'introduction d'un nouveau traitement, etc. : ces éléments renseigneront utilement le médecin pour le diagnostic et le suivi de la maladie.


  


  ■ Les différents types de crise


  Il existe différents types de crise épileptique. C'est sur la base de ce qui est observé lors de chacune d'entre elles qu'elles ont été nommées. Comme nous l'avons vu précédemment, on distingue deux grands groupes de crises : les crises focales et les crises généralisées. Dans les crises focales, seule une partie du cortex cérébral va être concernée par la décharge épileptique. Dans les crises généralisées, tout le cortex est quasi instantanément impliqué dans la décharge épileptique.


  Les crises épileptiques généralisées


  La crise tonico-clonique généralisée


  Il s'agit de crises en deux grandes phases. La première phase, la phase tonique, correspond à une tension (contraction) de l'ensemble des muscles : membres, corps et mâchoires. Cette phase dure entre 5 et 20 secondes et peut être accompagnée d'un cri. La deuxième phase, la phase clonique, est une phase de secousses des membres durant laquelle les contractions musculaires sont répétitives, saccadées et involontaires. À la fin de la crise, il est habituel que le patient soit très fatigué et s'endorme profondément au point qu'il soit difficile à réveiller. Cet état, appelé « phase post-critique », est également une source d'inquiétude pour les familles. Lors des premiers épisodes, il est difficile pour l'entourage de déterminer la durée de la crise elle-même car cet état post-critique est souvent pris pour une persistance de la crise. Ces crises sont impressionnantes.


  Le début de la crise est souvent responsable d'une chute avec perte de connaissance qui peut entraîner un traumatisme.


  “Lorsque Léa a eu sa première crise tonico-clonique généralisée, je ne savais même pas que cela s'appelait comme cela. Je me souvenais vaguement d'avoir entendu parler de convulsion à la télévision... quand ça touche votre enfant, c'est vraiment différent. J'ai complètement paniqué. Je ne savais pas quoi faire, c'était un vrai cauchemar. Alors que ce moment était interminable, tout est allé vraiment très vite par la suite... Les pompiers, le SAMU, puis notre arrivée à l'hôpital où ils ont fait un tas d'examens à Léa. Au final, on est restés quasiment 24 heures pour nous entendre dire qu'on aurait un rendez-vous avec un spécialiste. Léa avait complètement récupéré, et c'était le principal pour moi.

  Quand nous avons eu notre consultation avec le médecin spécialiste, nous avons pu poser toutes nos questions. C'est lui qui a mis le doigt sur le vécu de cet « épisode ». Quand il m'a demandé si j'avais eu peur, les larmes me sont montées aux yeux. En effet, il a trouvé les mots justes, j'avais vraiment eu le sentiment que j'allais la perdre ou qu'elle allait avoir des séquelles toute sa vie.

  Maman de Léa, 14 ans”


  La crise clonique généralisée


  Ce type de crise est quasiment identique à la description précédente, en dehors du fait qu'il n'y a pas de phase tonique. La crise clonique généralisée débute d'emblée par des secousses cloniques touchant les quatre membres.


  Les crises d'absence typique


  Au cours de ces crises, la personne perd le contact avec son environnement mais conserve son tonus musculaire. Il n'y a donc pas de chute. C'est comme un « arrêt sur image ». Ces absences durent quelques secondes (8 à 10 secondes en moyenne). La perte de contact peut s'accompagner de brefs battements de paupières ou d'automatismes (mimiques ou mouvements des mains). À la fin de l'épisode, le patient reprend son activité exactement là où il en était. Il ne se souvient plus de ce qui s'est passé.


  “La première fois que nous avons vu des absences chez Tarik, nous pensions qu'il nous faisait des blagues pendant le repas. C'était comme s'il se mettait sur « pause ». Il se bloquait brutalement puis reprenait la discussion là où nous en étions. Il ne comprenait pas que quelque chose s'était passé. Au bout d'un moment, on s'est un peu fâchés.

  C'est après quelques jours à l'école que la maîtresse nous a signalé qu'il faisait pareil. Elle nous a tout de suite parlé d'absences car elle avait déjà eu une jeune élève qui souffrait de la même chose. C'est ainsi que nous avons pris rendez-vous chez notre médecin qui nous a vite orientés vers un spécialiste.

  Les parents de Tarik, 6 ans”


  Les crises myocloniques


  Ces crises sont moins fréquentes. Il s'agit de secousses des bras ou des jambes dues à la contraction très courte et simultanée des muscles. Elles ressemblent à un sursaut. La durée de la crise myoclonique est inférieure à une seconde. Il peut s'agir d'une secousse unique ou de la répétition de sursauts. Le patient a souvent conscience de ces épisodes. Les crises myocloniques sont rarement observées seules. Lorsque c'est le cas, il y a souvent un retard au diagnostic d'épilepsie car, en général, ces « sursauts » n'inquiètent ni le patient, ni la famille, ni le médecin. Toutes les myoclonies ne sont pas épileptiques. Il est normal d'avoir des sursauts myocloniques lors de l'endormissement. C'est donc surtout lorsque l'on observe ces phénomènes en dehors du sommeil que les médecins vont chercher à savoir s'il peut s'agir de myoclonies épileptiques.


  Les crises atoniques


  Elles sont encore plus rares. Elles consistent en un relâchement brutal et de très courte durée (inférieure à une seconde) de tous les muscles. La perte soudaine du tonus musculaire est responsable de chutes brutales qui sont malheureusement souvent associées à un risque de traumatismes.


  Les crises épileptiques focales


  Les crises focales sont très variables dans les signes observés d'un patient à l'autre. Chez un patient, le même « scénario » se répète à chaque crise avec un enchaînement de signes qui apparaissent le plus souvent dans le même ordre. Les symptômes varient en fonction de la zone du cerveau (cf. les illustrations anatomiques pages 22 et 23) dans laquelle la décharge épileptique va se propager.
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