
Troubles de la conscience 3.



Plan

ÅDémences

ÅTroubles de la mémoire

ÅConvulsions et EDME

ÅEncéphalopathie postérieure réversible

ÅComplications neurologiques centrales du cancer



Démences

syndrome démentiel ou 

trouble neurocognitif majeur



Pathologie très fréquente

18 % chez les plus de 75 ans

Å4 %  entre 75 et 80 ans

Å15-20 % entre 80 et 90 ans

Å40 % après 90 ans.



Définition

survenue progressive (> 6 mois) et continue dans le temps de déficits 

cognitifs multiples occasionnant une rupture avec lõ®tat ant®rieur du 

patient: 

Å la mémoire(troubles mnésiques)

Å le langage(troubles phasiques)

Å la réalisation de tâches motrices (troubles praxiques) 

Åla reconnaissance dõobjets ou dõindividus (troubles gnosiques)

Å la capacité à planifier et hiérarchiser plusieurs tâches (troubles des 

fonctions « exécutives »).

Cons®quences : handicap social et dõune perte dõautonomie (activit®s 

de vie quotidienne)



La démence, un concept en évolution

ÅDébut 19èmesiècle: 
ðç succession rapide, ou plut¹t alternative non interrompue dõid®es isol®es 

et dõ®motions l®g¯res et disparates, mouvements d®sordonn®s et actes 

successifs, dõextravagance, oubli complet de tout ®tat ant®rieur, abolition 

de la facult® dõapercevoir les objets par les impressions faites sur les sens, 

oblitération du jugement, activité continuelle sans but et sans dessein, et 

sorte dõexistence automatique» (Pinel).

ð«La démence est une affection cérébrale, ordinairement sans fièvre, et 

chronique, caract®ris®e par lõaffaiblissement de la sensibilit®, de 

lõintelligence et de la volont®: lõincoh®rence des id®es, le d®faut de 

spontanéité intellectuelle et morale sont les signes de cette affection» 

(Esquirol).

Åë diff®rencier de lõidiot 



1860 : la démence devient un groupe de maladies 

caractérisées par un affaiblissement mental incurable



Formes neuro-anatomiques



Classification des démences à la fin du XXe siècle



Classification actuelle des démences 

neurodégénératives



Démence d'Alzheimer

ÅMaladie la plus fréquente à prendre en 

considération lors du diagnostic différentiel des 

démences. 

ÅElle est souvent ignorée.





Stades 

1) le stade asymptomatique durant lequel aucun sympt¹me nõest 

détectable, en dépit de la présence de marqueurs biologiques

2) le stade prodromal durant lequel des symptômes subtils 

apparaissent, tels que des troubles de la mémoire, du 

comportement ou de lõhumeur 

3) le stade léger caractérisé par un déclin cognitif, des troubles de 

lõorientation temporelle et spatiale, un d®ficit dõattention 

4) le stade moyen caractérisé par des atteintes cognitives marquées, 

des difficult®s dõexpression et de compr®hension 

5) le stade sévère caractérisé par une dépendance fonctionnelle et 

une perte dõautonomie



ÅLes manifestations biologiques pouvant apparaître parfois 20 ans 

avant le diagnostic clinique (au-delà de 65 ans, rarement avant)

ÅPrendre en compte ®galement lõapathie, un syndrome souvent 

confondu avec la dépression, caractérisé par un déficit de 

motivation associé à des manifestations comportementales, 

cognitives et ®motionnelles allant en sõamplifiant au fur et ¨ 

mesure que le déclin cognitif se majore ðla pr®sence dõune 

apathie en phase prodromale traduisant un phénotype 

potentiellement plus sévère de la maladie. En moyenne, près de 

60 % des patients pr®sentant une maladie dõAlzheimer seraient 

concern®s par lõapathie







Contrairement à une hypothèse déterministe (où le 

d®p¹t dõamyloµde dans le cortex c®r®bral puis 

lõaugmentation de la prot®ine tau 

hyperphosphorylée dans les neurones conduiraient 

inéluctablement à une dégénérescence 

neurocognitive), il existerait différents types « 

dõencha´nements è aboutissant ¨ des 

caract®ristiques diverses de la maladie dõAlzheimer, 

avec des implications notamment au niveau de la 

prévention et de la thérapeutique.



Trois groupes

1. Personnes porteuses dõune mutation génétique héréditaire 

autosomique dominanterare, qui conduit au développement 

syst®matique dõun d®ficit cognitif pr®coce (entre 30 et 50 ans).

2. Personnes souffrant dõune forme sporadique:le développement 

dõun d®ficit cognitif d®pendrait de la pr®sence dõune variation 

g®n®tique, lõall¯le e4 du g¯ne APOE, qui appara´t alors comme 

un facteur de risque important. Selon leurs estimations, un tiers 

des patients qui en sont porteurs développent plus ou moins 

tardivement les sympt¹mes de la maladie dõAlzheimer.

3. Personnes sans mutation génétique associée:la présence de 

protéines neurotoxiques serait un facteur de risque important, 

mais pas unique (> 50 % des cas).



APOE
ÅLõapolipoprot®ine E (APOE) est la principale prot®ine 

de transport du cholestérol dans le système nerveux 

central et est impliquée dans la clairance du peptide b-

amyloïde. 

ÅIl existe trois all¯les du g¯ne de lõAPOE : ǣ2, ǣ3 et ǣ4. 

Environ 65 % de la population générale est porteuse de 

deux all¯les ǣ3 et constitue le risque de r®f®rence. Les 

25 % de porteurs de lõall¯le ǣ4 ont un risque de la 

maladie dõAlzheimer multipli® par 3 pour les 

hétérozygotes, et par 15 pour les homozygotes. A 

contrario, les porteurs de lõall¯le ǣ2 ont un risque 

diminu® dõenviron de moiti®.





Début

Åtroubles de la mémoire des faits récents

Åoublis répétés inhabituels

Ådifficult®s dõapprentissage dõinformations 

nouvelles

ðradotage: le patient nõenregistrant pas les r®ponses 

apportées à ses questions, il a tendance à les 

reformuler





Circonstances diagnostiques

ÅSignes annonciateurs : «confusion», troubles de la mémoire ; 
perte dõautonomie : 4 IADL (Instrumental Activities of Daily 
Living), à savoir Budget, Téléphone, Médicaments, Moyens de 
transport

ÅTroubles cognitifs d'installation progressive : trouble de la 
mémoire des faits récents ("radotage") = syndrome amnésique 
de type hippocampique (le plus précoce)

ÅDésorientation temporo-spatiale

ÅAtteinte des fonctions instrumentales : aphasie, apraxie

ÅTroubles de la pensée abstraite

ÅAnosognosie 

ÅTroubles psychocomportementaux : apathie, symptômes 
dépressifs, agitation, agressivité, anxiété 



Tableau clinique

Å Troubles de la mémoire

ET

Å Troubles du langage : « savoir dire » 
ðdu manque du mot jusquõ¨ lõabsence totale de langage parl®, ®crit

ð perte du sens des mots, jargon puis mutisme

Å Troubles praxiques : « savoir faire»
ð toilette/habillage/manger

ð utiliser des objets courants

Å Troubles gnosiques : ç savoir reconna´tre è ses proches, sa photoé. 

Å Troubles de lõorientation temporo-spatiale

Å Troubles psychologiques et comportementaux : dépression, anxiété, apathie; 
agitation, d®ambulation, agressivit®, fugues, d®liresé



Diagnostic

clinico-pathologique: critères

Åmacroscopiques : atrophie cérébrale (par perte neuronale), 

localisée au départ dans les régions hippocampiques, puis 

®tendue ¨ lõensemble du cerveau

Åmicroscopiques :  dégénérescences neurofibrillaires, plaques 

s®niles, d®p¹ts amyloµdes extracellulaires dõune prot®ine appel®e 

peptide aǠ

Åcliniques : syndrome démentiel, évolution dans le temps 

compatible, absence dõautre cause



Critères diagnostiques

ÅDSM-IV

ÅNINCDS-ADRDA 



Critères diagnostiques de démence selon le DSM-IV



Critères NINCDS-ADRDA de maladie d'Alzheimer



Evolution cognitive : 

MMSE (Mini Mental State Examination) Version 

GRECO (score totale : 0 à 30; pathologique si < 24))



Remarques importantes

ÅLe MMSEn'est pas un test diagnostique

ÅUneaffection intercurrentepeut décompenser une 

maladie d'Alzheimer, comme une infection, un 

cancer, un globe v®sicalé

ÅSe méfier des neuroleptiques, typiques et 

atypiques, associés à unexcès de mortalités'ils sont 

administrés chez des patients déments.



Bilan

ÅTests biologiques : EHC, ionogramme, calcémie, 

protéines, glycémie, TSH (+ éventuellement vit. 

B12, folates, sérologie, VIH et syphilis)

ÅImage cérébrale : RMN (atrophie 

hippocampique)



Exclure une cause curable de troubles 

neurocognitifs



Bilan en résumé



Les autres démences dégénératives



Démence fronto-temporale

ÅTroubles de la personnalité et manifestations 

psychiatriques comportementales, même 

psychotiques, chez les individus dõ©ge moyen (10 

à 20 % des démences)

ÅEnsemble de maladies dont la maladie de Pick 

(inclusions avec corps de Pick, constitu®es dõune 

forme anormale dõune prot®ine appel®e prot®ine 

tau).



Démence à corps de Lewy : 

associe syndrome démentiel fluctuant, syndrome 

extrapyramidal et hallucinations visuelles



Les démences vasculaires



CADASIL : artériopathie cérébrale autosomique dominante avec 

infarctus sous-corticaux et leucoencéphalopathie



Notch3



Notch3



CADASIL: mécanisme
Le récepteur mutant 

NOTCH3 s'accumule 

dans la paroi vasculaire et 

s'agrège avec d'autres 

protéines matricielles 

dont les fonctions sont 

ensuite altérées. Ces 

modifications entraînent 

des changements 

importants dans la 

microvascularisation avec 

une altération du 

couplage neurovasculaire, 

une diminution de la 

réponse hémodynamique 

aux variations de la 

pression artérielle et une 

hypoperfusion dans les 

zones cérébrales les plus 

profondes.



Åmaladie héréditaire (autosomique dominant) et 
généralisée des petites artères. 

Åcausée par des mutations du gène Notch 3 sur le 
chromosome 19q12

Åtableau clinique avec migraine, troubles de 
lõhumeur, accidents vasculaires c®r®braux 
ischémiques et démence. 

Åcommence chez le jeune adulte et conduit en 
moyenne à la mort endéans les 10 à 20 ans. 

ÅRarement, le premier AVC appara´t avant lõ©ge de 
30 ans.



cinq critères à remplir

Å début des symptômes à un âge jeune (< 50 ans)

Å pr®sence dõau moins deux des quatre principales 
caractéristiques neurologiques: migraine, 
épisodes de type AVC, troubles majeurs de 
lõhumeur et d®mence sous-corticale

Å absence de tout facteur de risque vasculaire 
®tiologique ¨ lõAVC

Å preuve dõune transmission h®r®ditaire 
autosomique dominante 

Å présence de signes anormaux de la substance 
blanche sans infarctus cortical ¨ lõIRM.

+ analyses génétiques (mutation sur le gène Notch 3).



Gène Notch3 : les variants



Prévalence anomalies génétiques

Å Études initiales: entre 1 et 5 pour 100.000 personnes

Å Recherches génétiques récentes dans la population générale : 2 à 4 pour 1.000

Å La localisation de ces mutations à l'intérieur ou à l'extérieur des domaines 
EGFr 1 à 6 le long de la protéine NOTCH3 joue un rôle clé dans la gravité de 
la maladie et l'apparition des symptômes et pourrait expliquer l'écart entre les 
études cliniques et épidémiologiques.

Å Les formes très bénignes et tardives de la maladie, le plus souvent associées à 
des variants dans les domaines EGFr 7-34, sont donc assez fréquentes et un 
grand nombre de ces cas restent non diagnostiqués. Des études récentes ont 
également montré que ces variants peuvent rester non pénétrants jusqu'à au 
moins 70 ans, même sur des IRM ne montrant que des changements de signal 
discrets. 

Å Des facteurs de risque vasculaires peuvent également moduler l'expression 
clinique de la maladie, ainsi que, très probablement des facteurs génétiques 
indéterminés qui peuvent expliquer la grande variabilité phénotypique 
intrafamiliale



NOTCH3-SVD (NOTCH3-associated small 

vessel disease) staging system













Troubles de l'humeur

ÅSignalé le plus souvent entre 30 et 60 ans

ÅExtrêmement variable en intensité

ÅAnxiété, crises de panique, dépression, mélancolie, état 

stuporeux, catatonie, euphorie, exaltation, épisodes 

hypomaniaques ou maniaques

ÅCertains patients présentent des épisodes dépressifs 

alternant avec des états maniaques et présentent des 

signes cliniques évocateurs de troubles dysthymiques ou 

bipolaires



Altérations cognitives

ÅLenteur cognitive

ÅD®ficit de lõattention

ÅTroubles de la concentration

ÅFlexibilité mentale réduite

ÅAltérations de la mémoire affectant la récupération au 

début

ÅDéficit de mémoire globale affectant l'encodage à un 

stade avancé

ÅDémence modérée à sévère



Troubles du comportement

ÅIrritabilité

ÅDiminution de l'intérêt pour l'environnement immédiat

ÅRéduction des activités générales

ÅApathie, prostration

ÅAgitation 

ÅÉpisodes de confusion

ÅExplosions de colère

ÅActes de violence



Syndrome de MELAS (encéphalomyopathie 

mitochondriale, acidose lactique, pseudo-épisodes 

vasculaires cérébraux)

Å Transmission héréditaire par la mère

Å Pathologie mitochondriale

Å Diagnostic:  
ð biopsie musculaire : myopathie mitochondriale avec fibres rouges déchiquetées (" 

ragged-redfibers") et déficit mosaïque en activité cytochrome oxydase (mutations 
de lõADN mitochondrial). 

ð Mutation du gène de l'ARN de transfert de la leucine (ARNt Leu)







Troubles neurologiques et oculaires

ÅÉpisodes de type AVC 

ÅMaux de tête, état mental altéré,  convulsions, aphasie 

partiellement réversible,  perte de vision corticale, 

faiblesse motrice.

ÅAnxiété, trouble bipolaire, dépression, psychose et 

trouble de la personnalité

ÅMyopathie avec intolérance à l'exercice et faiblesse 

musculaire proximale

ÅOphtalmoplégie, atrophie optique et rétinopathie 

pigmentaire



Les démences infectieuses



Les démences toxiques et alcooliques



Alcoolisme chronique

Åli®es ¨ la toxicit® propre de lõalcool et aux d®ficits vitaminiques et 

nutritionnels associés

Ådiagnostic de d®mence imput®e ¨ lõalcool : prise abusive dõalcool 

depuis au moins 5 ans et régression partielle des troubles 

cognitifs au moins 2 mois après un sevrage

Åsyndrome de Korsakoff : syndrome amnésique antérograde 

pur, associé à des fabulations et fausses reconnaissances, sans 

troubles du jugement ni du raisonnement. Classiquement suite à 

une encéphalopathie de Gayet-Wernicke li®e chez lõalcoolique 

chronique à un déficit en vitamine B1







1 verre standard = 10 g dõalcool

Å7 cl d'apéritif à 18°

Å2,5 cl de digestif à 45°

Å10 cl de champagne à 12°

Å25 cl de cidre "sec" à 5°

Å2,5 cl de whisky à 45°

Å25 cl de bière à 5°

Å2,5 cl de pastis à 45°

Å10 cl de vin rouge ou blanc à 12°

25 cl de bière forte correspond à 2 verres standard et une bouteille 
de vin à 8 verres standard



Les démences dysmétaboliques



Les démences secondaires à une pathologie inflammatoire

du système nerveux

ÅSclérose en plaque

ÅMaladie de Behçet

ÅMaladies systémiques inflammatoires, souvent 

via vascularites (PAN, Wegener, etc.)

ÅEncéphalites auto-immunes et paranéoplasiques



Les démences paranéoplasiques et 

encéphalites autoimmunes

Å Installation généralement subaiguë, en moins de trois mois, parfois plus 

progressivement

Å Atteinte du système limbique, avec troubles de la mémoire (amnésie antérograde) et 

des émotions (troubles comportementaux : irritabilité, impulsivité, désinhibition, ou 

apathie, ralentissement psychomoteur) voire épilepsie focale temporale interne (rupture 

de contact,  automatismes moteurs, aura épigastrique ascendante, troubles de mémoire 

paroxystiques, troubles du langage)

Å Parfois signes extralimbiques : mouvements anormaux (chorée, dyskinésies),  

syndrome cérébelleux, signes neurovégétatifs 

Å IRM : hypersignal T2 temporal interne unilatéral ou bilatéral ne prenant pas le 

contraste (peut manquer)

Å EEG : focalisation aux régions temporales (ralentissement, activité paroxystique)

Å LCR : inflammation (pl®iocytose, bandes oligoclonales) ou normal, pr®sence dõauto-

AC (à rechercher également dans le sang)



Encéphalites auto-immunes  associées à des anticorps 

ciblant des protéines de la surface membranaire 

Å à anticorps anti-NMDAR (N-methyl-D-aspartate receptor) : tableau 

«psychiatrique » stéréotypé chez femme jeune avec bouffée délirante aiguë 

(état délirant non systématisé, aux thématiques multiples et polymorphes, 

souvent mystiques, mégalomaniaques et de persécution), agitation, troubles de 

lõhumeur (anxi®t®, irritabilit®, sympt¹mes maniaques ou d®pressifs), ®pilepsie, 

dysautonomie (anomalies rythmiques et tensionnelles, hyperthermie, 

hypoventilation centrale), trouble de vigilance. Associé à un tératome ovarien 

dans 40 % des cas. Mortalité de 5 à 10 %, récupération dans 80 % des cas à 2 

ans.

Å à AC anti-LGI1(glioma-inactivated 1) : touche homme dõenviron 60 ans avec 

troubles cognitifs, crises dystoniques brachio-faciales, épilepsie, SIADH. 

Séquelles fréquentes.

Å à AC anti-CASPR2 (contactin-associated proteinðlike 2) : triade limbique 

(épilepsie temporale, amnésie antérograde, troubles psychiatriques), ataxie 

c®r®belleuse, douleurs neurog¯nes, insomnie, alt®ration de lõ®tat g®n®ral. Bon 

pronostic sous traitement.



Å à AC anti-GAD65 : épilepsie temporale pharmacorésistante, troubles cognitifs 

sévères. Association possible à une ataxie cérébelleuse et/ou syndrome de la 

personne raide et à un cancer. Mauvais pronostic. 

Å à AC anti-IgLON5 : troubles du sommeil, atteinte bulbaire et cérébelleuse, 

démence progressive. Installation est très progressive, sur un mode 

pseudodégénératif. Pronostic sombre.

Å à AC anti-GABABR (ǡ-aminobutyric acid; GABAAR type B receptor): triade 

limbique, épilepsie pharmacorésistante. Peut être associée à un CBPC. 

Å à AC anti-GABAAR (ǡ-aminobutyric acid; GABAAR type A receptor) : triade 

limbique, hypersignaux T2 multifocaux. Peut être associée à un thymome

Å à AC anti- AMPAR (ǟ-amino-3-hydroxy-5-methyl-4-isoxazolepropionic acid 

receptor) : triade limbique. Formes fulminantes possibles. Souvent assicié à 

CBPC.



Encéphalites auto-immunes  associées à des anticorps 

ciblant des protéines intracellulaires 

Souvent associées à un cancer (prédominance de CBPC) avec la triade limbique 

(épilepsie temporale, amnésie antérograde, troubles psychiatriques) et pouvant 

être favorisées par les immunothérapies par inhibiteurs des points de contact 

immunitaire.

Å à AC anti-Hu : éventuellement neuronopathie sensitive, pseudo-obstruction 

intestinale, encéphalomyélite

Å à AC anti-Ma2 : éventuellement narcolepsie-cataplexie, syndrome 

parkinsonien, troubles oculomoteurs, diencéphalite, rhombencéphalite

Å à AC anti-Ri : éventuellement syndrome cérébelleux, rhombencéphalite, 

syndrome opsoclonus-myoclonus

Å à AC anti- CV2/CRMP5 (collapsinresponsemediatorprotein5) : 

éventuellement neuronopathie sensitive, encéphalomyélite

Å à AC anti-amphiphysine: éventuellement neuronopathie sensitive, 

encéphalomyélite, syndrome de la personne raide



Formes dõenc®phalite sans anticorps d®tectable appel®e 

encéphalite auto-immune séronégative  (devenu assez 

exceptionnel) : critères diagnostics de Graus :

1. Apparition subaiguë (moins de 3 mois) de troubles de la conscience, de 

troubles mnésiques ou de troubles neuropsychiatriques

2. Au moins 2 critères parmi :

ðIRM anormale : hypersignal T2 temporal interne uni- ou bilatéral

ðLCR inflammatoire : pléiocytose et/ou bandes oligoclonales surnuméraires 

et/ou index IgG élevé

ðbiopsie cérébrale : infiltrat inflammatoire isolé

3. Absence dõanticorps antineuronaux mis en ®vidence dans le sang et le LCR

4. Exclusion des syndromes dõenc®phalites auto-immunes définies : encéphalite 

limbique séropositive, encéphalite de Bickerstaff, ADEM (encéphalomyélite aiguë 

disséminée)

5. Exclusion des diagnostics alternatifs (tumeurs, infections...)



Traitement

Åcorticoïdes (bolus intraveineux avec relais oral), 

généralement associés à des immunoglobulines 

intraveineuses, avec en seconde ligne association 

de rituximab et de cyclophosphamide i.v. La 

durée de traitement varie de six à dix-huit mois.

Åformes paranéoplasiques : traitement 

anticancéreux en plus



Les démences posttraumatiques



Les démences neurochirurgicales



Hydrocéphalie à pression normale



IRM cérébrale





Classification 



Dérivation ventriculo-atriale ou -péritonéale 



Démences curables : toujours les 

exclure
ÅHydrocéphalie normotensive : troubles de la marche, 

troubles sphinctériens (incontinence urinaire), un 

syndrome démentiel, avec syndrome frontal

ÅCauses infectieuses: syphilis tertiaire, maladie de 

Whipple, infection à VIH, maladie de Lyme, etc.

ÅCauses métaboliques : hypoglycémie, hypercalcémie, 

hypothyroµdieé 

ÅCarence vitaminique : B9 et B12

ÅTumeurs intracrâniennes (dont méningiome)

ÅCauses toxiques (médicaments, alcool)





Troubles de la mémoire



Encéphalites limbiques

ÅSubaigu

ÅTroubles de la mémoire

ÅDéficits cognitifs

ÅConvulsions

ÅTroubles psychiatriques (dépression, troubles du 

comportement) 



Encéphalites auto-immunes



Sémiologie neurologique

Åhttps://www.cen-neurologie.fr/videotheque

https://www.cen-neurologie.fr/videotheque
https://www.cen-neurologie.fr/videotheque
https://www.cen-neurologie.fr/videotheque
https://www.cen-neurologie.fr/videotheque




Convulsions



Trois situations en pratique

1. le malade est référé après la crise : le diagnostic de 
convulsions reposera sur lõh®t®roanamn¯se, des 
signes indirects ¨ lõexamen (morsure de la langue, 
pertes des urines), lõEEG (un EEG n®gatif nõexclut 
pas le diagnostic)

2. le malade réalise sa crise épileptique devant le 
médecin : le diagnostic est évident
NB : ne pas injecter dõanticomitiaux en cas de simple 
crise : cõest une erreur

3. le malade fait des crises dõ®pilepsie ¨ r®p®tition : 
envisager un état de mal



Diagnostic crise dõ®pilepsie

si lõune des conditions suivantes est rencontr®e :

Åau moins deux crises dõ®pilepsie non provoqu®es (ou r®flexes) 

survenues à plus de vingt-quatre heures dõintervalle (d®finition 

classique);

Åune crise dõ®pilepsie non provoqu®e (ou r®flexe) et une 

probabilit® de r®cidive dõembl®e ®gale ¨ celle observ®e apr¯s deux 

crises non provoquées (ou réflexes) [au moins 60%], et ce sur 

une période de dix ans à venir après la première crise;

Åun diagnostic dõembl®e de syndrome ®pileptique





Crise symptomatique aiguë (épilepsies provoquées)

(survient dans les 7 jours suivant la survenue dõune l®sion c®r®brale aigu±, ou dans 

les 24 heures apr¯s la correction dõun trouble m®tabolique)





Types dõ®pilepsies







Étiologies en milieu oncologique

Åchez un épileptique connu : éthylisme, sous-dosage en 
antiépileptiques

Åcomplication vasculaire : embolie cérébrale, hémorragie 
cérébrale

Å traumatisme crânien 

Å tumeur cérébrale, métastases cérébrales

Åméningite carcinomateuse

Åcomplication infectieuse : méningite, encéphalite, abcès

Åhypoglycémie

Åhyponatrémie sévère (< 120 mEq/l)

Åcause toxique : ifosfamide, cisplatine

Åanémie microangiopathique



Encéphalite auto-immune

ÅY penser, notamment chez la personne âgée, si 

épilepsie grave de novo, avec dystonie faciobrachiale et 

apparition de troubles cognitifs ou du comportement 

dõ®volution rapide

ÅRechercher des anticorps anti-LGL1, anti-CASPR2, 

anti-NMDAr, AMPAr, GABA-A et des anticorps 

antionconeuronaux dans le sang et le liquide 

céphalorachidien

ÅComplication potentielle des inhibiteurs de point de 

contact immunitaire



Classification étiologique



Démarche diagnostique











Attitude pratique : pendant la crise

Åfaire glucométrie (! hypoglycémie) et traiter si nécessaire 
par du glucosé hypertonique

Åprotéger le patient de tout traumatisme : position latérale 
de sécurité

Åassurer la liberté des voies aériennes (! appareil dentaire !)

Åéventuellement oxygénothérapie

Åne pas injecter dõanti®pileptiques : attendre !



Attitude pratique : après la crise

Å un coma postcritique et/ou un déficit neurologique réversibles ne 
doivent pas déclencher des attitudes excessives

Å perfusion de glucosé 5 %

Å dosage ionogramme, EHC, coagulation, glycémie (alcoolémie et 
antiépileptiques éventuellement)

Å envisager RMN cérébrale si suspicion de métastases cérébrales ou en cas 
de fièvre

Å faire EEG

Å la gazométrie artérielle montrera en postcritique une acidose métabolique 
et/ou une hypoventilation alvéolaire qui se corrigeront spontanément 
avec la reprise de la conscience

Å évaluer les éventuelles conséquences traumatiques (luxations, fractures ...)

Å traitement anti-épileptique (en cas de crise épileptique partielle : ce 
traitement sera dõembl®e instaur®)



Traitement anti-épileptique







En pratique
Å valproate= 1er choix : 10 mg/kg à augmenter par palier de 5 mg/kg tous les 2-3 
jours jusquõ¨ une dose totale de 20-30 mg/kg (1000 - 3000 mg DT) en 1 à 2 
prises/j pendant les repas
Premier choix en cas d'épilepsie généralisée idiopathique ou devant une épilepsie 
indéterminée (sauf femme en âge de procréer)
effets secondaires: somnolence, tremblement postural, rarement encéphalopathie 
ammoniacale; hépatite; thrombopénie; interférence avec oestroprogestatifs

Å oxcarbazépine: va en pratique remplacer en raison de sa meilleure tolérance 
(moindre induction enzymatique) la carbamazépine (100 à 200 mg 1 à 2 x/j à 
augmenter progressivement jusquõ¨ 400 mg 2 ¨ 3 x/j) : 900 ¨ 1800 mg /j en 
commençant par 600 mg/j
Premier choix en cas d'épilepsie partielle symptomatique ou cryptogénique
effets secondaires: diplopie, instabilité, vertiges, sédation; hyponatrémie; 
agranulocytose; rash

Å lévétiracetam: en deuxi¯me ligne dans lõ®pilepsie myoclonique ou chez la femme 
en âge de procréer (250 mg 2x/j et jusquõ¨ 2 x 1500 mg/j)

effets secondaires: surtout psychiques (dépression, insomnie, agressivité, etc.) 

Å phénytoïne: 3 à 4 x 1 coà 100 mg/j, à ne plus utiliser en chronique que chez les 
patients ayant une courte survie vu sa toxicité
effets secondaires: arythmies cardiaques (si donné iv); anémie mégaloblastique, 
aplasie; ostéomalacie; hépatite; hirsutisme; hypertrophie gingivale; troubles 
mnésiques, nystagmus, instabilité, atrophie cérébelleuse, neuropathie 
périphérique; pneumopathie interstitielle, rash allergique; pseudolymphomeset 
lymphomes



Le problème






