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INTRODUCTION
Les morts soudaines inexpliquées (SUDEP) représentent la premiére cause des décés en lien avec une crise d’épilepsie chez I'adulte. Chez 'enfant épileptique, bien que la plupart des décés soient dus a la cause sous-jacente de I'épilepsie, et que ce risque est moindre (1,1 a 3,4 pour

10 000 patients-années, Morse et al. 2016), les SUDEP restent une cause importante de décés en particulier chez les enfants présentant certaines encéphalopathies ou cannalopathies tel que le syndrome de Dravet (Donner et al 2014). Depuis plusieurs années, les SUDEP ont été
trés largement étudiées chez I'adulte mais a ce jour peu d’études se sont intéressées aux SUDEP en population pédiatrique (Berg, 2013 ; Morse, 2016). En France, depuis 2010, un Réseau Sentinelle sur la Mortalité liée a I'Epilepsie (RSME) a été mis en place. Un des objectifs du
réseau est de recenser I'ensemble des déces liés a I'épilepsie. L'objectif de ce travail est de présenter I'analyse des 38 cas de SUDEP signalés au réseau chez des patients 4gés de 20 ans et moins.

RECENSEMENT DES DECES - FONCTIONNEMENT DU RESEAU SENTINELLE MORTALITE EPILEPSIE (RSME)
Signalement de décés au RSME : Qui? Quoi? Comment?
* Signalement prospectif des décés liés a I'épilepsie (que ce lien soit certain, possible ou probable, sans limite d’age, depuis janvier 2010)

* Qui peut signaler? : Neurologue, médecin généraliste, famille (soit en contactant directement le centre coordonnateur, soit via le réseau des familles endeuillées ou associations de patients)

* Comment? : Fiche de signalement transmise par fax ou courrier ou complétée en ligne sur le site www.mortalite-epilepsie.fr

* Informations collectées : Données socio-dér iques, causes et cir exactes du déces, autopsie, caractéristiques de I'épilepsie, traitements et observance, antécédents médicaux personnels et familiaux, habitudes de vie et événements récents
* En cas de SUDEP, un entretien avec un psychologue est proposé aux familles en vue de recueillir leurs besoins et attentes et d’identifier les facteurs de risque de SUDEP (étude PRERIES)

 Si possible, recueil des données cliniques a partir des dossiers médicaux
 Validation de la cause de décés par un comité indépendant (2 neuropédiatres, 2 neurologues et 1 épidémiologiste)
Depuis janvier 2010, 218 signalements ont été recensés par le réseau RSME dont 42 concernaient des enfants et adolescents (dge < 20 ans). Dans le cadre de ce travail, nous nous sommes intéressés aux signalements de SUDEP d’enfants et adolescents de 20 ans et moins soit

38 signalements (autres causes de décés signalées: 2 noyades, 1 chute, 1 état de mal) Le réseau a obtenu l'avis favorable du comité d'éthique de Lyon et a fait l'objet d'une déclaration auprés de la CNIL
-
38 SIGNALEMENTS de SUDEP au ler octobre 2016
- T T e -
DONNEES SOCIO-DEMOGRAPHIQUES DONNEES EPILEPTOLOGIE Caracteristiques crises
Caracteristiques crises :
Sexe : Age moyen au moment du décés : 14 ans (+/- 6 ans, é épil ie : +/-
! ) sa% Age moven au début de 'épllepsle: 6 ans /- 6 ans) S crises généralisées d'emblée : 53% (n = 19)
45% defilles (n=17,
: ( ! 53% > crises partielles : 47% (n = 17). Parmi lesquels, 88% (n = 15) avec
55% de gargons (n = 21) généralisation secondaire
Crises habituellement nocturnes : 33% (n = 11), nocturnes et diurnes : 36%
Niealdeivior (n =12) et uniquement diurnes : 30% (n = 10)
En famille (70%; n = 26) 21%) Fréquence des crises
16%
Institution (temps complet ou partiel) (25%; n = 9) 10% 18% 18% Fréquence des crises généralisées ou secondairement généralisées
o
En couple / seul (5%; n =2) 1% ()
Aucune depuis 5 ans 1(4%)
<5ans 15-10]ans 110-15]ans 115-20Jans Aucune depuis 1 an 1(4%)
] <5ans 15-10]ans 110-15]ans 115-20]ans <1/an 1(4%)
CIRCONSTANCES DU DECES i o é de I'épilepsie au dudéces: De 1/mois a 1/an 8(28%)
8ans (+/-5 ans) — -
Lieu du déces : Décés survenus pendant le sommeil : 89% (n = 34) > 1/mois a 1/semaine 8(28%)
- Syndrome : "
* Audomicile (79%; n = 30) : Si déces survenu pendant le sommeil, précisions : o m T > 1/semaine 9 (32%)
oo e yndrome ge au moment du déces N N . PN N R
-Aulit:n=24 Déces survenus pendant le sommeil : Environnement N Col (%) ) Chirurgie de I'épilepsie : 2 patlent§ avaient été o'peres.(l d.eces 2 mois aprés
- Dans chambre mais pas au lit : n = 2 N (%) 152101 e |1 TGHETERS chirurgie, 1 patientavec crises persistantes malgré la chirurgie)
a Pré o t dans Ia chamb 4(13%) Traitements antiépileptiques : tous avaient un traitement médicamenteux
-Aucoursdurepas:n=1 résence d’une autre personne dans la chambre
) Epilepsie focale 1(20%) | 3(50%) =» Nombre d’antiépileptique (AED) : 1 AED (30%, n = 11), 2 & 3 AED (54%, n =
' A COl;II’S»dLI bal.n =t Utilisation d’un safe pillow 0(0%) T — 1vA mv%' 010 010 010 A AADErHBEE;0sE)
- Données insuffisantes : n = 2 Surveillance particuliére 16%) ;ﬂi;;m => Observance au traitement (> 15 ans) : moyenne ou mauvaise pour prés de
* EnInstitution (5%; n=2) : é 0 28% (n =5/18) des patients
1(3% . L .
-Aulit:n=1 Décés survenus pendant le sommeil : Signes spécifiques Epilepsie absence de | 0(0%) 1(20%) 0(0%) > 70% (n = 25) des patients étaient pharmacorésistants
- Dans chambre n =1 N (%) ::zf;:::’s‘:‘fs > Prés dedla rvlwitié des patie;ts (In d: 16) ont eu une modification de
traitement dans les 6 mois précédant le déces
* Au cours d’une hospitalisation (au lit) (2,5%; n = 1) Sullelielts BEEy 2(6%) P
« Alextérieur (bac a sable) (3%; n = 1) Téte dans loreiller 9 (47%) f;ya:l::,;n:ut;:nm O || SAEEED COMORBIDITES
" " & Gastaut
it):n= Syndrome de Dravet 1(20%) 0(0%)
- Chez un proche (aulit) : n = 2 Autopsie : 44% (n = 16) des cas (médico-légale principalement) | (2 Sl O . :
- Déplacement professionnel / Vacances (aulit) : n =2 Autres 0(0%) 1(20%) 1(17%) Retard menta - — 2
SUDEP types : encéphalopathies Troubles neurologiques et/ou psychiatriques 12
é particuli iers ji 8 R A iy Bl _ é roubles 2
Evénements particuliers au cours des derniers jours o NearSUDEP (décés secondaire en réanimation) : 3% (n = 1) i&:’ﬂ'fz:ﬂ:::ﬂ:m:‘“ (trqub.les du compgrtement troubles
50 % des familles mentionnent un contexte ou événement g nep occble 5% (= 2) ) o Rutistigyesassodes)
particulier au cours des derniers jours : : Enilepsi vl 3 ) e ) Anxiété 6
- gastroentérite /thinopharyngite * SUDEP probable: 55% (n = 21) 1(3%) Troubles du sommeil 8
- fatigue * SUDEP certaine : 34% (n = 13) Autre épilepsie 0(0%) 0(0%) 0(0%)
ari o iatd énéralisée => Prés d’'1/3 des patients de + de 15 ans (n = 18) étaient fumeurs (n = 5) et
- période d’anxiété /stress A f 3 . 39 - B
aliconcesinsuffisantesiiaxl(nidl) 2(6%) 41% consommaient de I'alcool.
— -

DISCUSSION ET PERSPECTIVES

A ce jour, peu darticles ont présenté une série de cas de SUDEP en population pédiatrique aussi importante. Nous retrouvons, dans notre série, la plupart des facteurs de risque de SUDEP décrits dans la littérature : la prédominance de survenue des SUDEP chez les gargons,
notamment durant le sommeil, 'age précoce de début de I'épilepsie, des crises tonico-cloniques fréquentes, la résistance aux traitements, la présence d’un retard mental et la survenue de crises nocturnes (Morse et al, 2016; Devinsky et al, 2016) . L'ensemble des enfants décédés
avant I'age de 5 ans étaient atteints du syndrome de Dravet. Il est également a noter que plus d’un quart des parents et/ou des neuropédiatres des adolescents ont déclaré une observance moyenne ou mauvaise a leur traitement. Il est donc primordial de sensibiliser les
adolescents a la prise de leur traitement qui en diminuant le risque de survenue de crise est a ce jour I'un des seuls moyens de prévention du risque de SUDEP (Devinsky et al., 2016).
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