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1. Objectifs

e Améliorer la détection des EME au sein du DMA

e Initier un traitement sans délai et conforme aux derniéres recommandations, basé sur
la littérature la plus récente, afin d’améliorer la prise en charge et le pronostic!

e Promouvoir la multidisciplinarité et la coordination des examens a réaliser en urgence

en cas dEME

2. Définitions

L’EME est classifié en fonction :

l. D’aspects sémiologiques caractéristiques

Il. De la réponse aux traitements conventionnels initiés

. De I'étiologie qui sous-tend le déclenchement de la crise

L. Aspects sémiologiques caractéristiques : classification selon la prédominance ou

non de manifestations motrices? (Figure 1) :

o L’EME convulsivant ou tonico-cloniques généralisé (EMETCG) est défini
par une crise tonico-clonique généralisée dont les manifestations motrices
durent > 5 min. Le diagnostic de cette entité est clinique.

o L’EME non convulsivant (EMENC) est caractérisé :

= par un trouble de la conscience (EMENC avec coma) ou

= par un signe/symptéme focal persistants (EMENC sans coma) sans

manifestation motrice prédominante
qui dure >10 minutes. Le critere de 10 minutes est également valable
pour 'EME focal avec symptémes moteurs prédominants. LEMENC ne
peut étre diagnostiqué que sur la base de 'EEG.

N.B. :

% Les myoclonies généralisées sont rarement de nature épileptique : les causes

les plus fréquentes sont métaboliques ou toxiques, parfois imputées a une
encéphalopathie anoxo-ischémiques. En revanche, les myoclonies focales ou
segmentaires (ex. facio-brachiales) sont typiguement de nature épileptique.

% L’entité PNES peut étre suspectée lors de manifestations cliniques spécifiques
qui restent cependant indicatives et non diagnostiques (diagnostic d’exclusion) :
manifestations spectaculaires, reptatoires, opisthotonos,
cyanose, mouvements d’évitement, fermeture des paupiéres, suggestibilité.
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Classification of SE

|

SE with prominent motor phenomena

| SE without prominent motor phenomena, nonconvulsive SE ]

\

/

Nonconvulsive SE

with coma, subtle
SE

Tonic-clonic SE, convulsive SE Myoclonic I Focal motor || Tonic || Hyperkinetic
Generalized Focal onset Unknown With With- Repeated Epilepsia Adversive | Oculo- Ictal
convulsive evolving to whether coma out focal motor partialis status clonic paresis,
bilateral focal or coma (Jacksonian) continua focal
convulsive SE | generalized inhibitory

SE without prominent motor phenomena, nonconvulsive SE

Unknown whether
focal or generalized

Autonomic

O O 0 O
Generalized Focal
Typical Atypical Myoclonic Without impairment of consciousness Aphasic || With impaired
absence || absence absence - - - consciousness
status status status Aura continua, with autonomic, sensory,
visual, olfactory, gustatory, emotional/

psychic/experiential, or auditory symptoms

Figure 1. Classification de ’EME.® SE : status epilepticus.

Réponse aux traitements conventionnels :

e On retiendra les termes ’EME
Précoce = avant traitement
Avéreé = persistant apres BZP
Réfractaire = persistant aprés deux lignes thérapeutiques
Super-réfractaire = persistant aprés > 24h de sédation

*

*
*
14

o |l est important de relever pour l'urgentiste que 'EME réfractaire n’est pas
retenu « par défaut » lors d’anesthésie générale motivée par un transport
extrahospitalier, 'existence d’'un traumatisme crénien grave secondaire ou en
raison d’une intubation pour complication respiratoire*.
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Stabilize patient and prepare adequate dose of
benzodiazepines (IV or alternative routes)

DEFINITION: 5 minutes for SE with promi motor ph

l Fulfillment of status epilepticus time criteria t1 |

10 minutes for all others

I First line: IV (IN, IM, or buccal) benzodlazepines

I Stage 1 | | Early SE: Premonitory SE, impending SE |

| USUALLY within 5-10 minutes (total SE duration)

I Second line: IV antiseizure medication

| Stage 2 Established SE: After failure of first line

benzodiazepine: “benzodiazepine-refractory” SE | USUALLY within 10-30 minutes (total SE duration)

ONGOING SEIZURE ACTIVITY

| Stage3 | | Refractory SE: Refractory to one benzodiazepine | Third line: IV anesthetics

and at least one antiseizure medication | USUALLY within 30-60 minutes (total SE duration)

[ pernmioN: 24 hours

Super-refractory SE: SE that continues despite

treatment with anesthetics >24 hours

Prolonged super- Prolonged refractory SE: | DEFINITION: 7 days

refractory SE: Super- Refractory SE that persists for at

P least 7 days despite appropriate
management, but WITHOUT use
of anesthetics

at per

Figure 2 : Classification de 'EME en fonction de la réponse aux traitements
administrés?

1. La classification étiologique de 'EME est ordonnée comme suit® :

% Aigu symptomatique = contexte aigu ayant déterminé I'état de mal
%+ Structurel = ex. un ancien AVC

% Progressif = ex. tumeur cérébrale, démence

« EME dans des syndromes électro-cloniques définis

% Indéterminé
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Parmi les étiologies aigues de 'EME nous pouvons citer :

42% Acute Seizures

50-70% B 2027 Status Epilepticus

Seizures or Status
in the Critically 1l

89-100%

17-22% b Refractory Status

65-69%

Epilepticus
0% 20% 40% 60% 80% 100%
« TBI
- Acute Symptomatic + Ischemic Stroke

* Hemorrhage (SDH, ICH, or SAH)

* Venous Sinus Thrombosis

+ CNS Infection (>50% are unidentified)

+ CNS Tumor (Initial Presentation)

* Post-Neurosurgical

+ Toxic (i.e. environmental, illicit substances, and medications)*

» Alcohol Withdrawal or Intoxication

+ Eclampsia

* Metabolic (i.e. sepsis, liver failure, renal failure, hyperglycemia,
low Na, PO4, glucose, Mg, Ca, or osmolality)

* Low AED Levels

» Miscellaneous (i.e hypertensive encephalopathy or PRES,
pyridoxine deficiency 2/2 pregnancy or INH, or TTP)

- Progressive Symptomatic ° CNS Tumor (Incompletely or Unsuccessfully Treated)

+ Chronic Infection (i.e. CJD, SSPE, HIV, or Neurosyphilis)

» Autoimmune Paraneoplastic (i.e. anti-NMDA, anti-VGKC,
anti-GAD, and other anti-neuronal antibody syndromes)

+ Autoimmune Inflammatory (i.e. Hashimoto's, Lupus Cerebritis,
Neurosarcoidosis, MS, ADEM, or Rasmussen’s encephalitis)

* Metabolic (i.e. mitochondrial disorders, porphyria)

+ Degenerative (i.e. Alzheimer Disease)

I:I Remote Symptomatic - TBI
* Ischemic Stroke
* CNS Infection
* Pre- and Perinatal Risk Factors
* Alcohol, not acutely withdrawing or intoxicated
+ Benign/Static CNS Tumor
+ ICH

Idiopathic or Epilepsy + Cortical dysplasia
— + Genetic epilepsy syndromes

TBI : traumatic brain injury ; CNS : central nervous system; AED : anti-epileptic drugs; ICH :
intracranial haemorrhage.

3. Pronostic 10

Pronostic défavorable : patients agés, étiologies aigues, troubles de I'état de conscience au
début de 'TEME, état de mal épileptique non convulsivant, durée prolongée de I'état de mal.

Pronostic favorable : épilepsie connue, histoire de crises dans le passé, administration
rapide des médicaments anticonvulsivants (y compris les sédatifs)

La mortalité est associée a la poursuite de l'activité épileptique (demande métabolique et ses
conséquences délétéres sur les réseaux et tissus neuronaux) mais aussi, et plus
significativement, a I'étiologie de 'EME (cf diagramme suivant)®.
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Idiopathic

Remote symptomatic

B Mortality (%)
m SE (%)

Trauma

Alcohal related

Drug Overdose

Low AED

Metabolic

CNS Infection
Infection

Tumer

Hemorrhage
Cerebrovasc. Disease
Hypoxia

Anoxia

0 10 20 30 40 50 60 70 80

SE = status epilepticus, AED = anti-epileptic drug, CNS = central nervous system.

4. Examens complémentaires

- Examens de laboratoire **
o Formule sanguine complete, tests de coagulation, parametres inflammatoires
(CRP)
o Gazométrie veineuse / artérielle selon I'état respiratoire (pH, lactatémie, base
excess)
Electrolytes : Na, Mg, K, phosphates, Calcium ionisé ou total
Fonction hépatique et rénale, enzymes musculaires (CK)
Taux plasmatique des médicaments anticonvulsivants (IMPERATIF)
B-HCG chez la femme

O O O O

** |_e contexte clinique peut justifier d’autres dosages, notamment les bioenzymes
cardiaques.
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- Neuro-imagerie :
o Une imagerie cérébrale DOIT étre réalisée dans les cas suivants :

» Point de départ focal ou signes focaux cliniques/EEG
= Confusion
= Céphalées persistantes
= Syndrome méningé et/ou fievre
» Traumatisme cranien
= Antécédents tumoraux ou néoplasiques
* Immunosuppression
= PL envisagée

o L’IRM doit étre privilégiée car elle est plus sensible pour établir le diagnostic
et permet de mettre en évidence des signes de souffrance neuronale en
pondération T2/FLAIR. L’alternative en cas d’indisponibilité de 'IRM est le CT
natif + injecté

- Ponction lombaire :
o Une PL doit étre réalisée en cas de forte suspicion de méningo-encéphalite, ou
si aucune étiologie claire n’est retrouvée au bilan, aprés imagerie dédiée et en
'absence de contre-indication. Le traitement ne doit en aucun cas étre différe.
La PL doit étre répétée en cas de suspicion d’encéphalite (premier prélévement
peut étre trop précoce).
o Les analyses sur LCR sont & discuter avec le neurologue

o Le monitoring EEG continu doit étre instauré en urgence, le plus t6t possible a
des fins de confirmation diagnostique et de surveillance (recommandation forte)

o L'’intérét de 'EEG est particulierement bien identifié lors des troubles de I'état
de conscience persistants suspects d’état de mal non convulsivant afin de
diminuer le risque de mortalité (Treiman et al, N Engl J Med 1998 ; Young et al,
Neurology, 1996)

o L’administration de curares impose la réalisation stricte d’'un EEG si un EME
est suspecté
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5. Algorithme général de prise en charge aux Urgences4!* ;

Suspicion EME précoce*

Transfert SAUV

- ,,,OUI MCE
> Algorithmes ACLS
ISR : propofol

Crise tonico-clonique en cours
APPEL PRECOCE CONSULTANTS

SIA 32744 \\$\
"

NEURO 33960

oui

non

Coma post-critique OU EMENC EMETCG

1. Protection cervicale si traumatisme Mise en place Wendel (sauf trauma facial)

2. Libération manuelle VAS ou Wendel FiO2 100%

3. 02 pour sp02 > 94% (sauf BPCO), ETCO2 Monitoring

4. 2x VVP et remplissage, TAM > 70-80 mmHg Insertion VVPx2 (ou 10x1)
4. PLS si pas de contre-indication
5. Obtenir glycémie et gazométrie

v Situations spécifiques |
Non protection VAS

ou Hypoglycémie OH/dénutrition Eclampsie

Acidose respiratoire aigué et grossesse ‘\

| |
|

v v
) Thiamine Thiamine MgSO4 4g/
ISR selon . .
| Coma persistant (GCS < 8) | 300 mg 300 mg 20 min puis
protocole
PUIS 1g/h PSE
Inducteur > mh
; G40% = 16g
de choix :
propofol Imagerie et EEG !
en urgence | Si manifestations motrices persistante > 5 min
EMENC confirmé | | EMINC écarté
ALGORITHME DE TRAITEMENT
PLS
Poursuite surveillance
et investigations,
contrdle ACSOS
*Selon **ACSOS :
définition - pH7.35-7.45, paCO2 5-6 kPa, paO2 10-12 kPa
- TAM > 70-80 mmHg sauf si HTIC clinique (> 90 mmHg)
- Glycémie > 7 mmol/L, T°C < 38.0, Na 135-145 mmol/L, Ca 2.2-2.6 mmoL/L
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ALGORITHME DE TRAITEMENT ET D’ESCALADE

.

1°¢ ligne = BZP

oot e o
LZP 0.1 mg/kg iv ou + Controle ACSOS

MDZ 10 mg IM (5 mg si < 40kg)

\ 4

T+15 min : EMETCG ?
oui non
ESCALADE RAPIDE ESCALADE STANDARD
TIME OUT CONSILIUM
TIME OS'[;TS;Z?”UM NEURQ 33960
NEURO 33960 et NEURO SIA 33812 NEURO SIA 33812
I EMENC suspecté, poursuite du TTT
Décision confirmée 2éme ligne
d'escalade rapide LEV 40-60 mg/kg IV ou
VPA 20-40 mg/kg IV
T+30m
ISR TIME OUT CONSILIUM
Selon protocole SU | -5 NEURO 33960
Entretien : continu NEURO SIA 33812

PRO 4-10 mg 7 kg /h et — Décision confirmée
MDZ 0.2-0.5 mg/kg/h 1SR

2éme ligne additionnelle
LEV 40-60 mg/kg IV ou

VPA 20-40 mg/kg IV ou = +EEG
LCM 9 mg/kgIVou  continu

ESCALADE fPHT/PHT 20 mg/kg IV ou

BRV 200 mg IV

STOP

Décision confirmée
d’'ISR

T+1h
TIME OUT CONSILIUM
SIA 32744

NEURO 33960 et NEURO SIA
33812

BRV : brivaracetam ; CLZ : clonazepam ; fPHT/PHT : fosphénytoine/phénytoine ; LCM : lacosamide ;
LEV : levetiracetam ; LZP : lorazepam ; MDZ : midazolam ; PRO : propofol ; VPA : valproate!!
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Annexes :

Analyses proposées dans le LCR, en fonction des situations cliniques :

Tableau 3 : Analyses a réaliser dans le sang et le liquide céphalo-rachidien (LCR) en cas d'état de mal
épileptique (EME) réfractaire sans étiologie identifiée aprés 48 heures de prise en charge chez
I'adulte (se veut le plus exhaustif possible. L'ensemble ne deit pas étre systématiguement réalise).

Groupe Analyse sanguine LCR

» Repartition  cellulaire,
protéines, recherche de
bandes oligoclonales

» Coloration de Gram

» Cytologie

» Encre de chine

« Formule sanguine,

» Glycémie,

Genéral | « Bilan hépato-rénal,

« Na+, K+, Ca++ ionise et total, Mg++
* Taux medicamenteux si indique

» Auto-anticorps anti-neuronaux (intracellulaires) : anti-Hu,
Yo, Ri, CV2 (CRMPS), Ma2, amphiphysin, GADG5, PCA-2,
Tr, SOX1, titin, recoverin
- Liste a adapter avec le laboratoire de référence

* Panel d'auto-anticorps neuronaux synaptigue ou de surface
: Anti-NMDAR, AMPAR, GABADR, LGI-1, CASPR2, DPPX | » Panel d'auto-anticorps

Auto- = Liste & adapter avec le laboratoire de référence neuronaux  synaptigue

immunité | « Maladies  systémiques Facteurs  anti-nucléaires | ou de surface (cf.

(ANA/cytoplasmigues), ANCA, facteur rhumatoide, sérumy)

anticorps anti-SSA,  anti-SSB,  anti-phospholipides

(anticoagulant lupique, anti-B2-microglobuline et anti-

cardiolipine), anti-thyroperoxydase (TPO) et thyroglobuline,

anti-transglutaminase, enzyme de conversion de

I'angioctensine

Virale : HSV1 et 2, VZV, CMV, EBV, HHVE, entérovirus, | « PCR : HSV 1 et 2, VZV,

rougeocle, rubéocle, Influenza A et B, VIH, JCV, flavivirus CMV, EBY, HHVE,

(méningoencéphalite verno-estivale ou a tique), VHC entérovirus, rougeole,
= Bactérienne : Lyme, Syphilis, Mycoplasma pneumoniae (+ | rubéole, Influenza A et
PCR), Chlamydia (+ PCR) B, VIH. JCV
s Parasitaire ; toxoplasmose (+ PCR), frottis sanguin/goutte | « PCR:  BK, Listeria
Infectieux épaisse (paludisme) monocytogenes,
« Fongigue : antigéne Cryptococcus neoformans Mycoplasma

- Sérologies & adapter en fonction des voyages du | pneumoniae

patient : considérer West Nile virus (V), Japanese | « Anticorps maladie de
encephalitis V, St-Louis encephalitis V, eastern equine Lyme
encephalomyelitis V/, western equine encephalomyelitis V, | » Antigéne Crypfococcus

paludisme, etc. neoformans
= Porphyrie
A « Lactate, pyruvate + mutation mitochondriale notamment Rapppr:t lactate/pyruvate
utres MELAS, MERRF et POLG1 (suspicion =~ de
« Métaux lourds mitochondriopathie)
Glossaire des abréviations usuelles :
ACLS : Advanced Cardiovascular Life Support HTIC : Hypertension intracranienne
ACR : Arrét Cardio-Respiratoire IO : Intraosseuse (voie)
ACSOS : Agressions Cérébrales Secondaires d’Origine Systémique ISR : Intubation a Séquence Rapide
AVC : Accident Vasculaire Cérébral MCE : Massage Cardiaque Externe
BPCO : Bronchopneumonopathie Chronique Obstructive PLS : Position Latérale de Sécurité
BZP : Benzodiazépine PNES : Psychogenic Non Epileptic Seizure
DMA : Département de Médecine Aigué SAUV : Secteur d’Accueil des Urgences Vitales
EEG : Electroencéphalogramme TAM : Tension Artérielle Moyenne
ETCO2 : End-Tidal CO2 VAS : Voies Aériennes Supérieures
EME : Etat de mal épileptique VVP : Voie Veineuse Périphérique
GCS : Glasgow Coma Scale
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Cette procédure est placée sous la responsabilité de la Direction des soins et de la Direction médicale et qualité
des HUG. Elle s’adresse a tous les professionnels et professionnelles de la santé travaillant aux HUG et, a titre
informatif, au public dans un souci de partage de connaissances.

Les HUG déclinent expressément toute responsabilité en cas d'utilisation inappropriée ou illicite de ce document
hors des HUG.
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