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Pseudo-états de mal épileptiques psychogénes

78

Résumé

Les pseudo-états de mal épileptiques de nature psy-
chogéne (PEMEPs) sont des évenements factices, le plus
souvent de nature conversive, qui miment de pres un
état de mal épileptique tonico-clonique (EMETC). Ces
événements retiennent depuis peu I'attention des épi-
leptologues et des urgentistes car ils peuvent conduire
a des thérapeutiques inopportunes et agressives, théra-
peutiques qui représentent paradoxalement le principal
facteur de morbidité d’une affection dont les complica-
tions systémiques spontanées sont nulles ou trés béni-
gnes. Cette revue de la littérature rappelle les principa-
les caractéristiques cliniques ou paracliniques des
PEMEPs : évenements paroxystiques récidivants chez
des patients souvent traités antérieurement a tort pour
épilepsie, non-réponse au traitement antiépileptique IV,
occlusion palpébrale forcée, résistance a l'ouverture
oculaire, mouvements de dénégation du chef, dosage
veineux normal des CPK et de la prolactine, EEG d’ur-
gence dépourvu de toute anomalie paroxystique. Lors-
que le diagnostic n'est pas établi, le non-respect des dif-
férentes séquences des protocoles standardisés de trai-
tement de 'EMTC apparait comme un des facteurs prin-
cipaux d’aggravation de la iatrogénicité. Ces éléments
plaident en faveur d’'une meilleure collaboration entre
neurologues et urgentistes dans le diagnostic précoce
de cette entité déroutante dont la fréquence est proba-
blement sous-estimée.
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Psychogener Pseudostatus epilepticus

Ein psychogener Pseudostatus epilepticus (PSE) ist
ein meist nach konversivem Muster ablaufender Vorfall,
welcher einen tonisch-klonischen Status (TKS) tau-
schend dhnlich mimt. Solche Vorfdlle haben in jiingster
Zeit das Interesse der Epileptologen und Notfallarzte
geweckt, weil sie zu unangebrachten und aggressiven
Behandlungsmethoden fiihren kénnen, die paradoxer-
weise an oberster Stelle stehen als Morbiditatsfaktoren
einer Krankheit, die eigentlich keine oder nur ganz
harmlose systemische Komplikationen mit sich bringt.
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In dieser literarischen Ubersicht werden die klinischen
oder paraklinischen Hauptmerkmale des PSE zusam-
mengefasst: wiederkehrende, paroxysmale Stérungen,
oft bei friiher bereits falschlicherweise gegen Epilepsie
behandelten Patienten, refraktar gegen intravenos ap-
plizierte Antiepileptika, zwanghafte palpebrale Okklusi-
on, Widerstand gegen Augenoffnen, verneinende Kopf-
bewegungen, CPK- und Prolaktinspiegel venos normal,
Notfall-EEG ohne paroxysmale Auffdlligkeiten. Wurde
keine gesicherte Diagnose gestellt, so erscheint das
Nichtbeachten der verschiedenen standardisierten Vor-
gehensprotokolle bei PSE als einer der Hauptfaktoren
fiir eine Verschlimmerung der latrogenitat. Diese Tatsa-
chen sprechen klar fiir eine bessere Zusammenarbeit
zwischen Neurologen und Notfalldrzten bei der Friih-
diagnose dieses verwirrenden Phanomens, das wohl
haufiger ist als allgemein angenommen.

Schliisselworter: Psychogener Pseudostatus epilepticus,
Pseudostatus epilepticus, pseudo-epileptische Anfille,
Status epilepticus

Psychogenic Nonepileptic Seizure Status

Psychogenic nonepileptic seizure status (PNES-s) is a
factitious condition more often of conversive nature,
mimicking closely status epilepticus with generalised
motor features. This condition has been recently draw-
ing the attention of epileptologists, emergency and
intensive care physicians as patients with PNES-s are
likely to be misdiagnosed and therefore receive
innapropriate and aggressive emergency treatments
while paradoxally their condition doesn’t involve any
significant spontaneous systemic risk.

This review of litterature reminds us of the principal
characteristics of patients with PNES-s : repeated
emergency presentation, convulsions refractory to-
wards anticonvulsivant, eye resistance to examination,
side to side rolling head movements, normal CK and/ or
prolactin serum level after generalized motor features
and normal postictal EEG’s.

These elements associated with the probable under-
estimation of PNES-s frequency suggest the need of a
better collaboration between neurologists, emergency
and intensive care physicians to rapidly assess a correct
diagnosis and therefore avoid iatrogenic harm.
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Introduction

Le pseudo état de mal épileptique psychogéene (PE-
MEP) ou « psychogenic non epileptic seizure status »
des anglo-saxons (PNES-status) est un état caractérisé
par une ou plusieurs crises pseudo-épileptiques (CPE)
qui s'organisent en état de mal épileptique (EME) fac-
tice. Ces épisodes ne sont pas associés a des signes élec-
troencéphalographiques (EEG) de la série paroxystique,
et relévent de mécanismes non organiques. lls sont une
complication fréquente et récurrente des CPE et ne po-
sent aucun probléme de pronostic vital et/ou fonc-
tionnel immédiat si un diagnostic correct est posé pré-
cocement [1]. Néanmoins, dans de nombreux cas, les
PEMEP ne sont pas reconnus comme tels et aboutissent
a des traitements agressifs, prolongés, injustifiés, et a
fort potentiel iatrogénique [2]. De ce fait, ils sont un fac-
teur certain de morbidité et dans certains cas de morta-
lité [3]. Cet article propose une revue générale sur le su-
jet.

Généralités

Malgré I'importance du probleme et sa fréquence,
les données de la littérature restent relativement pau-
vres, avec quelques séries rétrospectives comportant un
nombre relativement réduit de patients. Les caractéris-
tiques de ces travaux sont résumées (tableau 1).

Les PEMEP sont des événements fréquents chez les
patients porteurs de CPE. D’apres Howell et al. [4], ce
taux est calculé a 36% (13 patients sur 36). Dans la série
de Reuber et al. [5], 20% des patients porteurs d’un dia-
gnostic exclusif de CPE ont présenté un antécédent de
PEMEP. Dans I'étude de Dworetsky et al. [1], 18,4% des
patients (9 patients sur 49) présentent cet antécédent.

La moyenne d’age au moment du diagnostic est de
26,7 ans avec des extrémes compris entre 18 et 54 ans
[2, 4, 6]. Une surreprésentation du sexe féminin est re-
trouvée dans de nombreux travaux : 67% [1, 7], 78%
[2], 84,8% [5], 95% [6], 100% [8].

La majorité des patients est sans profession au mo-
ment du diagnostic [8, 3]. Dans d’autres travaux, la pro-
fession n’est pas toujours mentionnée [2, 1, 9, 6, 4].

Les PEMEP sont des évenements récidivants dans la
majorité des cas. On note 60% de récidives dans I'étude
de Reuber et al. [8], 75% dans I'étude de Reuber et Elger
[10], et 100% dans I'étude d’Howell et al. [4]. Le nombre
moyen de récurrence par patient est compris entre 3
(soit 69 PEMEP identifiés chez 13 patients) dans le tra-
vail d’Howell et al. [4], et 14 [8]. En comparaison, les
EME récidivent plus rarement [4, 2].

Dans I'étude de Dworetzky et al. [1], 67% des pa-
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tients inclus, soit 6 patients sur 9, présentent un délai
diagnostique moyen, mesuré par la date du diagnostic
de certitude apporté par enregistrement vidéo-EEG
soustrait de la date du premier PEMEP, inférieur a un an.
Reuber et Elger [10] ont souligné I'importance de ce ty-
pe d’antécédent dans le diagnostic différentiel. Ils iden-
tifient comme arguments principaux d’une part le ca-
ractére récidivant des épisodes initialement diagnos-
tiqué comme organiques (récidives fréquentes en cas
de PEMEP et plus rares en cas d’EME), d’autre part la
présence d’antécédents psychiatriques, plus fréquents
en cas de CPE et de PEMEPs qu’en cas d’EME.

Antécédents psychiatriques

Le profil psychiatrique des patients porteurs d’un
diagnostic de CPE ne différe pas de celui des patients
porteurs d’un diagnostic de PEMEP, a I'exception des
manifestations d’auto-agressivité, plus fréquemment
constatée en cas de PEMEP [5].

Les données de la littérature révélent un pourcenta-
ge élevé d’antécédents psychiatriques chez les patients
ayant présenté un PEMEP : 80% dans la série de Pakalnis
et al. [6], 75% pour Howell et al. [4]. Un antécédent d’a-
bus sexuel est retrouvé chez 60% des patients de Reu-
ber et al. [8] et chez 30% des patients de Pakalnis [6].
Des troubles de la personnalité sont fréquents : 30%
pour Howell et al. [4], 50% pour Pakalnis et al. [6].

Phénoménologie

Les PEMEP miment le plus souvent des EME convul-
sifs [4, 6, 2, 8,5, 3, 9]. Les caractéristiques cliniques sug-
gestives d’anorganicité sont listées dans le tableau 2 [5,
11-13].

La présence d’une occlusion palpébrale lors des ma-
nifestations pseudo-épileptiques est hautement
suggestive de CPE et de PEMEP. C'est également le cas
des mouvements de dénégation du chef.

Chung et al. [14] ont constaté une occlusion pal-
pébrale dans 96% des cas de CPE, soit chez 50 patients
sur 52, et une ouverture oculaire dans 97% des crises
épileptiques (152 patients étudiés). Dans le travail d’Al-
halabi et Verma [15], une occlusion palpébrale est con-
statée dans 75% des cas de CPE, soit chez 36 patients
sur 48, tandis qu’une ouverture oculaire est notée chez
tous les patients épileptiques (191 patients).

La fréquence des mouvements de dénégation du
chef est variable selon les séries : 15% dans la série de
Leis et al. [16], 20% dans celle de Pierelli et al. [17].

Une cyanose et/ou un stertor sont fréquemment
constatés en cas d’'EME et sont exceptionnels dans les
PEMEP [4, 8].

Parmi les autres signes cliniques, certains tels les
mouvements rythmiques du bassin (MRB) ne présen-
tent pas de réelle spécificité. En effet, les MRB consti-
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tuent un symptéme classique des crises épileptiques
désorganisant les régions frontales médiales dans cer-
taines formes topographiques d’épilepsie frontale [18].
Plusieurs études [19, 20] retrouvent un pourcentage
comparable de MRB chez les patients porteurs d’une
épilepsie du lobe frontal et chez les patients présentant
des CPE.

Caractéristiques paracliniques

Les EEG des patients porteurs d’'un PEMEP (figure 1)
sont bien str dépourvus d'anomalie épileptique [1, 8, 6,
4], contrairement a la grande majorité des EEG réalisés
chez les patients porteurs d’'un EME [1, 4]. Cependant, la
disponibilité de 'examen n’est pas toujours immédiate
en service d’accueil des urgences [2].

Un dosage normal des créatines-phosphokinases
(CPK) aprés un épisode initialement diagnostiqué com-
me un EME devrait alerter le clinicien et 'amener a re-
considérer le diagnostic d’EME en faveur d’'un PEMEP
[2].

De méme, le dosage veineux de la prolactine 15 a 20
minutes apres un événement paroxystique est élevé en
cas d’EME convulsif ou d’EME partiel complexe. La nor-
malité de ce dosage pourrait constituer un argument
intéressant en faveur d’événements psychogenes [24].

Reuber et al. [25] font état d’'une imagerie cérébrale
anormale chez 27% de leurs patients avec diagnostic

exclusif de CPE, soit 20 cas sur 74. Dworetzky et al. [1]
retrouvent cette donnée chez 44% de leurs patients,
soit 4 IRM anormales sur 9.

Diagnostic

Howell et al. [4] relévent des doutes sur l'organicité
des 'admission dans 18,8% des leurs cas, soit 13 PEMEP
sur 69. Cependant, aucune de ces réserves diagnos-
tiques n'a pu éviter I'escalade thérapeutique chez ces
patients.

Sinon, les neurologues paraissent plus aptes a dia-
gnostiquer cliniquement les CPE que les urgentistes,
mais ils sont loin d’étre infaillibles, et sont d’ailleurs
supplantés par les techniciens des unités d’épileptolo-
gie [26]. De toutes facons, 'acceés a un avis neurologique
en urgence n’est pas toujours possible selon les centres

[2].

Prise en charge et complications

La majorité des patients présentant des PEMEP ont
été admis et traités en service d’accueil des urgences
[5]. Cette donnée est aussi retrouvée dans les travaux
d’Holtkamp et al. [2] et de Taliansky et al. [21], avec la
réserve cependant que |'étape intubation-neuroséda-
tion a été pratiquée en unité de soins intensifs. Dans un
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Fig. 1: Crise pseudo-épileptique spontanée chez une patiente agée de 27 ans présentant des pseudo-états de mal épileptiques

psychogénes. 'EEG ne montre que des artefacts myogenes.
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Tableau 2 : Caractéristiques cliniques suggestives d’anorganicité [d’aprés 5, 11, 13 modifié]

Occlusion palpébrale, résistance a I'ouverture oculaire
Mouvements de dénégation du chef

Sensibilité aux manceuvres de suggestion

Mouvements anarchiques, asynchrones des membres
Attitude oppositioniste lors des manifestations « critiques »

Gémissements et pleurs lors des manifestations « critiques »

Postures dystoniques (dont opisthotonos)

Facteurs déclenchant émotionnels ou situationnels

Caractére non latéralisé d’'une éventuelle morsure de langue.

Secousses du bassin

Crises motrices prolongées (> 2 minutes)

autre travail [8], tous les patients ont présenté un PE-
MEP au décours d’une anesthésie générale.

A I'admission, Howell et al. [4] constatent que de la
prise chronique d’antiépileptiques, habituelle chez un
patient considéré comme porteur d’une épilepsie, peut
conforter le médecin dans une hypothése diagnostique
erronée d’organicité, ne I'encourageant pas a envisager
un diagnostic différentiel de manifestations comporte-
mentales.

Des complications iatrogéniques graves sont con-
statées : choc anaphylactique au curare ayant entrainé
le déces [3], arréts cardiaques [7], défaillances respira-
toires chez 11 patients de Pakalnis et al. [6], 8 patients
de Howell et al. [4], 4 patients de Toone et al. [7], 3 pa-
tients de Holtkamp et al. [2], 2 patients de Reuber et al.
[8] et 1 patient de Hassan et al. [22]. Parmi les complica-
tions moins sérieuses, Howell et al. [4] mentionnent 7
complications infectieuses, dont 2 pneumopathies bac-
tériennes. Un sepsis généralisé est enfin noté dans la
série de Toone et al. [7].

Parmi les mesures médicales agressives non médica-
menteuses, I'intubation oro- ou naso-trachéale est la
principale procédure iatrogénique, retrouvée chez 10
patients sur 20 dans I'étude de Pakalnis et al. [6], 5 pa-
tients sur 13 dans la série d’Howell et al. [4], 4 patients
sur 5 dans la série de Talansky et al. [21], 2 patients sur 8
dans I'étude d’Holtkamp et al. [2], 2 patients sur 5 dans
la série de Reuber et al. [3], 1 patient sur 4 dans la série
de Hassan et al. [22] ainsi que dans I'observation de Wil-
ner et Bream [9]. Ainsi, en moyenne 43% des patients
vont étre « victimes » d’'une procédure instrumentale
potentiellement agressive et de toutes facons inadap-
tée.

82 | Epileptologie 2009; 26

Déces

Le syndrome de Miinchhausen est défini par la si-
mulation délibérée de troubles amenant a des explora-
tions ou a des traitements dangereux, l'unique bénéfice
secondaire étant la mise en échec du corps médical.
Reuber et al. [3], rapportent le cas d’'un patient admis en
service d’accueil des urgences a 37 reprises dans 11
hopitaux différents. Le patient présenta un choc ana-
phylactique dans les suites immédiates d’une curarisa-
tion avant intubation, au décours d’'un PEMEP initiale-
ment diagnostiqué comme un EME. Lors de la trente
septieme et derniére admission le patient présenta un
nouvel épisode qui fut a nouveau considéré comme or-
ganique. Le patient allégua alors de faux antécédents
d’allergie a la phénytoine, au valproate et au phénobar-
bital. Devant la persistance des manifestations motri-
ces apres traitement par benzodiazépines, une intuba-
tion fut pratiquée aprés injection d’atracurium, 40 mg
IV, qui entraina un décés immédiat par arrét cardio-
respiratoire. lantécédent connu de pathomimie n’était
pas disponible en urgence, le patient ayant été admis
dans un hopital d’'une région différente. Un cas similai-
re, n‘ayant pas conduit au décés a également été rap-
porté [27].

Evolution et pronostic
Howell et al. [4] dans leur étude sur les PEMEP men-

tionnent un taux de rémission de 23% a 2 ans. Nous n’a-
vons pas retrouvé d’autres données pronostiques.
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Conclusions

Le PEMEP suscite actuellement un intérét certain
aupres des médecins impliqués dans la prise en charge
de I'EME. De nouvelles recommandations formalisées
d’experts sur la prise en charge des EME ont été pu-
bliées début 2009 sous I'égide de la Société de Réanima-
tion de Langue Francaise [28]. Le PEMEP est mentionné
dans le Champ 2 concernant le diagnostic différentiel
de 'EME. « Face a des manifestations motrices prolon-
gées atypiques suggérant un EME convulsif, il convient
systématiquement d’évoquer un pseudo-état de mal
(origine psychogéne). Les éléments cliniques faisant
évoquer ce diagnostic doivent étre connus de tout mé-
decin prenant en charge un EME tonico-clonique : fer-
meture des yeux, résistance a 'ouverture des yeux, atypie
des mouvements et contact possible avec le patient ». Les
autres arguments sont les suivants : événements pa-
roxystiques récidivants, dosage veineux des CPK normal
devant des manifestations convulsives bilatérales, non-
réponse au traitement antiépileptique intraveineux,
EEG d’urgence dépourvu de toute anomalie paroxys-
tique. Ces éléments diagnostiques devraient prévenir le
principal risque qui est I'escalade thérapeutique, source
de complications iatrogéniques graves, voire de déces.
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