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Résumé

Les morts subites dans I'épilepsie (ou SUDEP) mmmtent la plus dramatique des
conséquences de I'épilepsie et malgré I'importashe® recherches de nombreuses questions
persistent encore aujourd’hui tant sur les mécagsset facteurs de risque que sur les moyens
de prévention et la conduite a tenir face aux p#diet leurs proches.

D’apres la synthese de la littérature, l'incidertes SUDEP est estimée a 1,2 pour 1000
personnes-années chez l'adulte et 0,22 pour 10@@ tbnfant. Toutefois, deux études
récentes retrouvent une incidence chez I'enfargineide celle de I'adulte. L'impact en santé
publigue des SUDEP est important puisqu’elles pisgnt I'épilepsie en seconde position
parmi les grandes pathologies neurologiques eneteigie nombres d’années potentielles de
vie perdues.

Les premieres recommandations américaines pul#ieée17 clarifient le niveau de preuve
des différents facteurs de risque mis en éviderares da littérature a ce jour et soulignent
I'importance de discuter de ce risque de maniedevidualisée avec le patient et sa famille.
Ces recommandations soulignent notamment l'impogade tout mettre en ceuvre pour
améliorer le contréle des crises généralisées deriamiques qui, en plus des bénéfices
habituellement associés, réduirait le risque de ERD

Sur la question de l'information aux patients, hesirologues sont partagés. En contrepartie,
les patients, leur famille et surtout les parentenfdnt avec épilepsie souhaitent
majoritairement étre informés. Selon les patiehtews familles, I'information sur le risque
SUDEP doit étre faite par leur neurologue ou leeuropédiatre en prenant le temps
d’expliquer ce risque de maniére individualiséey p@reés le diagnostic, au moment qu'il
jugera opportun. Ce risque doit étre régulieremégivalué en fonction de I'évolution de
I'épilepsie fortement influencée par les conditietsévenements de vie du patient. Enfin
concernant la prévention des SUDEP au moyen deoslifp de détection des crises, il
n'existe a ce jour aucune preuve suffisamment rebymour valider I'impact de ces
dispositifs, seule la supervision nocturne pewd &ttenue comme facteur protecteur a ce jour
avec un faible niveau de preuve.

Mots clés : SUDEP, incidence, facteurs de risgammunication, recommandations

Abstract
Sudden deaths in epilepsy (or SUDEP) are the nrashatic consequences of epilepsy and
despite substantial research, many questions reatmint mechanisms and risk factors but

also about means of prevention and how to deal patlents and their next of kin. According



to the literature, the incidence of SUDEP is estadaat 1.2 per 1000 person-years in adults
and 0.22 per 1000 in children. However, two recotlies found an incidence in children
close to that of adults. SUDEP have an importardlipthealth impact since they propel
epilepsy to the second position among the majorabegical pathologies in terms of the
number of potential years of life lost. The firs lecommendations published in 2017 clarify
the level of evidence of risk factors highlightedthe literature to date and emphasize the
importance of discussing this risk in an individeatl way with the patient and the family.
These recommendations highlight the importance aekiny every effort to improve the
control of generalized tonic-clonic seizures whidh, addition to the benefits usually
associated, would reduce the risk of SUDEP. On ifisee of information to patients,
neurologists are divided. For their part, patiethgjr families and especially the parents of
children with epilepsy wish to be informed. Accarglito the patients and their families,
information about SUDEP risk should be given byirthreurologist or neuropediatrician,
taking the time to explain this risk in an indivadized way, shortly after the diagnosis, at the
appropriate moment. This risk should be regulaghgvaluated according to the evolution of
the epilepsy, strongly influenced by the patierife conditions and life events. Finally,
concerning the prevention of SUDEP by seizuresatiete devices, evidence is not robust
enough yet to validate the impact of these devidady night supervision can be retained as a
protective factor to date with a low level of evide.

Key-words: SUDEP, incidence, risk factors, commatian, recommendations



Les morts subites dans I'épilepsie (ou SUDEP) mmmtent la plus dramatique des
conségquences de I'épilepsie. Bien gu’elles aiedtiddntifiées dés les années 80 et malgré
'importance des recherches sur le plan fondamerdpidémiologique et clinique, de
nombreuses questions persistent encore aujourtBimtiisur les mécanismes et facteurs de
risque que sur les moyens de prévention et la é¢ndutenir face aux patients et leurs

proches.

Les SUDEP : définition, classification et importardu phénomene

Définition et classification

Ce n’est qu’en 1997, qu’'une premiere définition 8&4DEP a été proposée par Nashef [1].
La méme année, Annegers [2] établit des critéragndistiques et une premiére classification
des SUDEP introduisant les notions de SUDEP certgamobable et possible. En 2012,
Nashef et coll. [3] vont unifier les définitions affiner la classification des SUDEP avec deux
nouveaux concepts, celui de SUDEP-Plus lorsqueét®si est di a un effet combiné de
I'épilepsie et d’'une affection ou un état concomitet celui de Near-SUDEP lorsque le

patient est réanimé et survit plus d’'une heuresapmerét cardio-respiratoire (encadré 1).

Incidence

L’incidence des SUDEP varie en fonction des détng retenues, de la méthodologie
utilisée et surtout de la population étudiée. Déspune revue systématique réalisée en 2016
[4], le risque de SUDEP chez I'adulte serait de/11R00 patients-années (IC a 95% : 0,64 —
2,32). Des résultats similaires ont été obtenu@v¥ dans une étude d’incidence suédoise
réalisée a partir des registres nationaux [5]. Apaidation des causes de déces, le risque de
SUDEP certaine ou probable était de 1,20 pour Holdltes avec épilepsie par an.

Ce risque est nettement plus élevé lorsque la is€vee I'épilepsie augmente. Il serait
compris entre 1,1 et 5,9 pour les patients suimisiité d’épileptologie et entre 6,3 et 9,3
patients-années chez les candidats a la chirutgagres chirurgie de I'épilepdi€].

Apres les blessures et accidents, les SUDEP regeigda cause la plus fréquente de déces
directement liés a I'épilepsie, devant le risqueoa® aux états de mal [7]. Les SUDEP
seraient responsables de 40% des décés chez lestpdes plus a risque présentant une
épilepsie pharmacorésistante ou candidats a largier[8].

Le risque de SUDEP varie également en fonction'agel L'incidence des SUDEP serait

pratiguement 5 fois moindre chez I'enfant avec wmo@ence de 0,22/1000 personnes-année



(IC 95% : 0,16 — 0,31) [4]. Toutefois les résultdesdeux études récentes indiquent que les
SUDEP seraient aussi fréquentes chez I'enfant dnee tadulte avec une incidence des
SUDEP probables ou certaines de 1,1 pour 1000 dia@<tude suédoise (IC 95% : 0,45 —
2,29) [5] et de 1,17 pour 1000 (IC 95% : 0,68 -8) @ans une étude canadienne [9].

Mortalité prématurée

L’incidence des SUDEP est maximale chez l'adultmgentre 18 et 45 ans, la médiane d’age
se situant autour de 30 ans (FigurglD]). Chez les moins de 35 ans, le risque de suiite
serait 27 fois plus élevé (IC 95% : 18,1-41,9) eéspnce d’'une épilepsie par rapport a la
population générale [11] et reste a 16 (IC 95%8-25,9) aprés prise en compte les
comorbidités associées. Si en nombre de déceSUBEP arrivent assez loin derriere la
maladie d’Alzheimer ou les AVC, en termes de nondamnées de vie perdues, les SUDEP
se placent finalement en deuxieme position, justesales AVC (figure 2 ; [10]). Du fait de
cette mortalité prématurée élevée, I'impact des ER@n termes de santé publique est donc

particulierement important.

1) Facteurs de risque des SUDEP
Comme l'ont montré plusieurs études cas-témoindeogroupe contréle est constitué de
témoins vivants [12, 13, 14] et plus récemment amayse regroupée de ces études [15], le
facteur de risque majeur est la présence et sugdtdquence des crises généralisées tonico-
cloniques (CGTC). Dans I'étude de Nilsson et da], le risque de SUDEP est multiplié par
23 chez les patients ayant présenté au moins iseau cours de I'année écoulée comparés
aux patients sans crise. L’analyse regroupée E\gjle que le risque de SUDEP est multiplié
par 5 chez les patients présentant une a deux Qiaf @n et par 15,5 lorsque la fréquence est
> 3. Comme le soulignent les récentes recommandatien’American Epilepsy Society
relatives au SUDEP [4], les crises tonico-cloniquneseraient pas simplement liées au risque
de SUDEP, mais semblent étre en cause dans lansiveéme d'une mort subite. L’analyse
regroupée a également révélé que les antiépileggtign mono- ou polythérapies et le nombre
total d’antiépileptiques n’engendraient pas d’augragon du risque de SUDEP apres
ajustement sur la fréequence des CGTC [15]. L'absete traitement antiépileptique est
identifiée comme un facteur de risque importantsdatude de Langan [14] de méme gu’une
faible adhésion au traitement [13, 17] ou deségpiléptiques a doses sub-thérapeutiques
[18].
Les SUDEP surviennent la plupart du temps pendenhéures de sommeil, 58,4% des cas

selon 'étude de Lamberts et cofll9] et 72,8% d'aprés les données du réseau nationa



francais des déceés liés a I'épilepsie [20]. La @més de crise nocturne représenterait un
facteur de risque de SUDEP avec un OR de 2,6 a@pétement sur les facteurs de risque
déja connus d’apres I'étude de Lamberts et cdll]. [Rar ailleurs, une réduction significative
du risque de SUDEP a été observée en cas de siparviocturne (présence d'une autre
personne dans la chambre de plus de 10 ans : ORdeu par monitoring audio (OR de 0,1)
[14].
D’autres facteurs de risque ont été identifiés @migre récurrente. Chez I'enfant [21], des
données issues de plusieurs cohortes montrent wyraemtation du risque de SUDEP en
présence d'une déficience intellectuelle, d’'uneolésérébrale structurale ou d’'un examen
neurologique anormal. Comme le rapportent Devinskycoll. [22], les encéphalopathies
épileptiques (épilepsies séveres débutant précotent@ns I'enfance avec une activité
épileptique intense entrainant un retard dévelogpat) sont €également associées a un
risque élevé de SUDEP. Ainsi, chez les patientsgmtant un syndrome de Dravet, le risque
de SUDEP serait 15 fois supérieur a celui rappdatés les autres épilepsies de I'enfant et a
I'age de 25 ans, le taux de mortalité global setai21% dont 2/3 seraient dus a une SUDEP.
On peut citer d’autres facteurs de risque mis edeéxe dans plusieurs études mais avec un
niveau de preuve faible [4] : un sex-ratio défabtgaaux hommes, la présence d'une
déficience intellectuelle, une épilepsie Iésiormelh particulier extra-temporale, un traitement
par Lamotrigine chez la femme, la prise d’anxi@yes ; d’autres encore avec un niveau de
preuve trés faible : un age de début précoce (ank), une durée d’évolution de I'épilepsie
supérieur a 15 ans, la prise de psychotropes, ubdifioation fréquente du traitement
antiépileptique, la présence une réduction de ldabi#té du rythme cardiaque, une
suppression de 'EEG post-ictal ou encore la comsation d’alcool.

2) Prise en charge
Il existe, depuis une dizaine d’années, une litidéea abondante sur la question de
I'information a donner aux patients et leurs faeslsur le risque de SUDEP.
Le point de vue des neurologues est partagé sigr qedstion. Bien que la plupart d’entre eux
estiment gu’ils ont le devoir moral d’informer |patients, en réalité, la décision est souvent
prise en réaction au comportement de celui-ci, aiqulier, si le patient est a risque et
n'adhere pas correctement a son traitement [Z38fdhsiderent, a juste titre, qu'informer des
risques liés a I'épilepsie et, en particulier, digque de SUDEP permet de responsabiliser le
patient dans la gestion de sa maladie afin d’auwnirimpact sur les facteurs de risque

modifiables, telle que I'adhésion au traitement.



Une large étude a été menée au Canada et auxUktistsiuprés de 1 200 neurologues afin de
déterminer avec quelle fréquence ils informaientrdepatients et identifier les facteurs
influencant le fait d'informer du risque de SUDER!]. Les résultats ont révélé que 21% des
neurologues informaient pratiquement tous leurept, 62 % seulement les patients les plus
a risques (faible adhésion : 81% et épilepsie pheomésistante : 79%), et 12 % aucun de
leurs patients. Ces chiffres ne sont pas connisarce.

De connaissances insuffisantes du risque de SUDOE&e® facteurs de risque associés
représentent un autre obstacle a I'information.sAtens I'étude de Friedman [24], plus les
neurologues étaient spécialisés dans I'épileps@ust ils avaient tendance a informer leurs
patients (OR : 2, p=0,008). Les neuropédiatres euralogues ayant déja eu un cas de
SUDEP parmi leurs patients étaient plus a mémeodenwniquer sur ce risque (OR : 2,3,
p<0,01). Des 2008, une task force de I'’Amercianldpgly Society (AES) soulignait
'importance de former la communauté médicale ettnmea disposition une information
compréhensible et juste [25]. En 2017, Shankaok{26] publient, a partir d’'une revue de la
littérature, les connaissances essentielles sur SOEP que devraient posséder les
neurologues non spécialistes pour informer et dbeseleurs patients de maniére
personnalisée. Il s’agit d’'informations actualiséag I'épidémiologie, le diagnostic, la
classification, la physiopathologie, les facteuesridque, 'influence de la comorbidité. Les
auteurs insistent sur l'importance d'une commuitnaadaptée centrée sur la personne et
apportent des éléments clés facilitant les échaages les patients et des mesures pratiques
pour gérer les risques en partenariat avec leratie

Parmi les autres motifs de réticence a informerslg@atients sur le risque de SUDEP figure
'absence de moyens de prévention ayant fait leeuye. Face a un patient présentant une
épilepsie sévere non contrdlée pour laquelle tesstdaitements essayés ont échoué, quel
bénéfice y aurait-il a informer d’'un risque pouquel aucune alternative thérapeutique ou
préventive ne pourrait étre proposée ? Devant tiamigrésentant un risque élevé, la encore,
Shankar et coll [26] insistent sur la nécessitdadrder la question avec le patients et/ou sa
famille afin de reconsidérer I'ensemble des risglentifies en se focalisant sur les risques
évitables ou modifiables (facteurs provoquant leses : consommation d’alcool, dette de
sommeil, mauvaise adhésion...) et la sécurité au mboes crises, de proposer I'utilisation
d’un dispositif permettant la supervision noctufpeur les enfants en particulier) ou encore
le recours a un avis spécialisé. Si une telle dson n'est pas jugée appropriée lors de la

consultation, il est important d’en reporter le haoians le dossier médical et de planifier



guand et avec qui ce point devra étre abordé (fmgue, infirmiere spécialisée). Les auteurs
rappellent a ce propos les aspects médico-légdatifser I'information du patient.

Le point de vue des patients et des proches aaéjément étudié au travers de recherches
qualitatives et quantitatives chez les parentsfdigravec épilepsie [27, 28] comme chez les
adolescents [29] et adultes avec épilepsie [30]. ntmniére assez unanime, les parents
d’enfants avec épilepsie souhaitent étre informéridgue de SUDEP. Dans une étude
australienne de 2015 [30], presque 90 % des psat@ailtes souhaitaient étre informés du
risque de SUDEP. Une information simple suffisatipun tiers des patients, alors que la
majorité des patients désiraient connaitre to@esriformations relatives a leur état de santé.
En 2010, Gayatri et coll. [27] ont évalué le véctu lémpact de [I'application des
recommandations faites en 2007 par le Nationaltiistfor health and Clinical Excellence
(NICE) au Royaume Uni indiquant que les informasiosur les SUDEP devaient étre
adaptées a chaque individu dans le cadre d’'un pmauge complet de conseils destinés aux
patients et leur famille. Des parents d’enfantsiats d’épilepsies ont été revus 3 mois apres
avoir recu l'information. Plus de 90 % des paremt$ déclaré qu’ils préféraient avoir été
informeés, 16 % des parents se sont méme déclacgmiéd et 35 % inquiets de ne pas avoir
eu l'information plus tét. Suite a cette informatjaun tiers ont déclaré avoir augmenté la
surveillance du traitement, et la moitié ont indigavoir prévenu l'entourage (milieu
scolaire...) sur I'épilepsie de leur enfant. Fait ortpnt, la majorité des parents n'a pas
restreint les activités de leurs enfants suit@dnbnce. Enfin, une étude anglaise de 2015 [29]
s'est intéressée a un groupe de jeunes adult@staitiéepilepsie revus 2 semaines aprés avoir
recu I'information sur le risque de SUDEP : 81%dfe eux ont déclaré étre favorable a cette
information. La moitié ont rapporté ne pas avo& perturbés par 'annonce, et tres peu ont
recherché des informations complémentaires surSM®PEP au-dela de la consultation
initiale. Les auteurs soulignent avoir frequemnargerve un déni par rapport au risque, et un
certain fatalisme.

Au travers de cette littérature, il semble donsexiun certain décalage entre les attentes des
patients et leurs familles, et les pratiques dedeati@s et soignants quant a la conduite a tenir
face au risque de SUDEP.

Face aux difficultés pour les médecins et soignardborder cette question particulierement
sensible avec les patients et leurs familles, I'Acae@ Academy of Neurology (AAN) et
I'American Epilepsy Society (AES) ont recemment £aes recommandations sur le risque
de mort subite chez les patients épileptiques appsiyant sur des données fondées sur des

preuves issues de la littérature [4]. Le but esfodenir des éléments factuels permettant aux



cliniciens de donner des informations justes eiliégées aux patients et a leurs familles. Si
les patients et leurs proches préférent étre indsraur le risque individuel de SUDEP, méme
si la probabilité de I'événement est faible, cequis a tendance a étre exageéré, ce qui
augmente l'état d'anxiété des patients, observest auteurs. lls recommandent, par
conségquent, de bien préciser que le risque esprareles enfants et faible pour les adultes
d’'une part, et d’autre part, d'utiliser des nompphstdt que des pourcentages pour évoquer la
probabilité de rencontrer ou plutét de ne pas retreo I'évenement, en termes d'incidence
(recommandations 1 et 2). Ainsi, par exemple, legigens prenant en charge de jeunes
enfants épileptiques doivent indiquer aux parents«jle risque de SUDEP est trés faible » et
gu'’il touche un enfant épileptique sur 4 500 paranqui signifie que 4 499 enfants sur 4 500
ne seront pas affectés ».

Concernant les facteurs de risque, la premiéremg@ndation est que, pour les patients chez
qui les CGTC ne sont pas contrblées, les clinicemigent continuer a gérer activement le
traitement antiépileptique afin de réduire le noente crises et, par conséquent, le risque de
SUDEP, tout en tenant compte des préférences dtenpat en pesant les bénéfices et risques
de toute nouvelle approche (recommandation 3 deaniB). Pour les personnes souffrant de
CGTC et de crises nocturnes fréquentes, les dimgcpeuvent conseiller a certains patients et
leurs familles, si leur épilepsie et I'environnempaychosocial le permettent, d’avoir recours
a une surveillance nocturne ou d’autres méthodlesgee I'utilisation d’'un appareil d’écoute

a distance la nuit, pour réduire le risque de SUDEBommandation 4, Niveau C). Enfin, les
auteurs recommandent aux cliniciens d’informer degatients que l'absence de crise
épileptique, en particulier l'absence de CGTC (ptusceptible de se produire avec
l'observance du traitement), est fortement assozi@@e diminution du risque de SUDEP
(recommandation 5, niveau B).

Ce document, destiné aux cliniciens américainsJeegiremier du genre. Il a le mérite de
clarifier le niveau de preuve des différents fargede risque mis en évidence dans la
littérature a ce jour. Ces recommandations sordoeord avec celles du NICE au Royaume
Uni établies en 2004 soulignant l'importance deculiesr de ce risque de maniere
individualisée avec le patient et sa famille.

Cependant ces recommandations n’apportent aucoestéur la maniere d’évaluer le risque
en étant centré sur la personne. De méme que cesimeandations ne précisent pas a quel
moment la discussion sur le risque SUDEP devraitrdieu, alors méme que de nombreux
travaux établissent que la préférence des patmntke leur famille est d’étre informés au

moment du diagnostic ou dans un délai proche [87, 29, 30]. Ces études établissent



également gue les patients et leurs proches seahaitajoritairement étre informés du risque
de SUDEP par leur neurologue ou leur neuro-pédiptr@levra prendre le temps d’expliquer
ce risque de maniere individualisée, au momentl qu¢era opportun. Les patients sont
également demandeurs de supports dinformationsnegitant de mieux assimiler et
comprendre ce qui leur a été dit oralement dansedeses parfois techniques.

Enfin comme le soulignent trés justement Shankaco#it [31], il est indispensable de
réévaluer tres régulierement ce risque en fonctienl’évolution de I'épilepsie fortement
influencée par les conditions et événements dewipatient. Ces auteurs insistent sur le fait
gue ces évaluations soient centrées sur la persoantextualisées, focalisées sur le «ici et
maintenant » et revue a intervalles réguliers, animum une fois par an. Afin que ces
évaluations puisent étre réalisées au niveau des pamaires par les médecins traitants ou
les neurologues non spécialisés en épileptolodiani&ar et coll [31] proposent un outil, le
SUDEP and Seizure Safety check-list, comportanttd®s correspondant a des facteurs
modifiables et non modifiables et pouvant étre deétdée en une dizaine de minutes. Son
objectif, pour les auteurs, est de favoriser lamamication avec les patients et leurs familles
et permettre la décision médicale partagée quanthangements a apporter pour améliorer

le contrble des crises.

Conclusion

Il existe donc aujourd’hui de nombreuses pisteseqitbles de faciliter la discussion avec les
patients et leurs familles sur le risque de SUDHER dagir sur les facteurs de risque
modifiables.

Concernant la prise en charge et la prévention QI8BDEP, la question des dispositifs
médicaux susceptibles de détecter et donner kakamtcas de crises semble par ailleurs une
perspective extrémement intéressante. De nombréspogitifs sont aujourd’hui mis a
disposition des patients avec pour arguments lacténh indirecte du risque de SUDEP au
travers de la détection des crises [32, 33]. Oreajour, il n'existe aucune preuve
suffisamment robuste pour valider cet effet préWeadmme le conclut une récente revue de
la Cochrane [34] qui n'a retenu que la supervisimecturne malgré son faible niveau de
preuve puisqu’elle n'a été mise en évidence que dae seule étude cas-témoin. Toutefois,
compte tenu des connaissances actuelles sur laiophffsologie des SUDEP, si I'on

considéere qu’une intervention peri-ictale est spsbk de prévenir les SUDEP, des
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recherches de grande ampleur doivent étre inipéas évaluer I'impact de ces dispositifs sur
le risque de SUDEP comme le suggérent Devinskyyelirk[35].

Déclaration des liens d’intéréts

L’auteur déclare ne pas avoir de lien d’'intérétalation avec cet article.

11



12



Références

[1]

[2]

[3]

[4]

[5]

[6]

[7]

[8]
[9]
[10]

[11]

[12]

[13]

[14]

[15]

[16]

[17]

Nashef L. Sudden unexpected death in epilefgsyninology and definitions. Epilepsia
1997;38(11 Suppl):S6-8.

Annegers JF. United States perspective on dielits and classifications. Epilepsia
1997;38(11 Suppl):S9-12.

Nashef L, So EL, Ryvlin P, Tomson T. Unifyiniget definitions of sudden unexpected death in
epilepsy. Epilepsia 2012;53(2):227-33.

Harden C, Tomson T, Gloss D, Buchhalter J, €8, Donner E, et al. Practice guideline
summary: Sudden unexpected death in epilepsy incieates and risk factors: Report of the
Guideline Development, Dissemination, and Impleraton Subcommittee of the American
Academy of Neurology and the American Epilepsy 8gciNeurology 2017;88(17):1674-80.

Sveinsson O, Andersson T, Carlsson S, Tomsorhé&.incidence of SUDEP: A nationwide
population-based cohort study. Neurology 2017;8272)-7.

Tomson T, Nashef L, Ryvlin P. Sudden unexpecteath in epilepsy: current knowledge and
future directions. Lancet Neurol 2008;7(11):1021-31

Thurman DJ, Logroscino G, Beghi E, Hauser WsHorffer DC, Newton CR, et al. The
burden of premature mortality of epilepsy in higikceme countries: A systematic review from
the Mortality Task Force of the International LeaghAgainst Epilepsy. Epilepsia
2017;58(1):17-26.

Tellez-Zenteno JF, Ronquillo LH, Wiebe S. Suddmexpected death in epilepsy: evidence-
based analysis of incidence and risk factors. BpijldRes 2005;65(1-2):101-15.

Keller AE, Whitney R, Li SA, Pollanen MS, DonniJ. Incidence of sudden unexpected
death in epilepsy in children is similar to aduNgurology 2018;91(2):e107-e11.

Thurman DJ, Hesdorffer DC, French JA. Suddeexpected death in epilepsy: assessing the
public health burden. Epilepsia 2014;55(10):1479-85

Holst AG, Winkel BG, Risgaard B, Nielsen JBadtussen PV, Haunso S, et al. Epilepsy and
risk of death and sudden unexpected death in thegi@ nationwide study. Epilepsia
2013;54(9):1613-20.

Nilsson L, Farahmand BY, Persson PG, Thiblildmson T. Risk factors for sudden
unexpected death in epilepsy: a case-control sfliuly.Lancet 1999;353(March 13):888-93.

Walczak TS, Leppik IE, D'Amelio M, Rarick JOSE, Ahman P, et al. Incidence and risk
factors in sudden unexpected death in epilepsyrdlmyy 2001;56:519-25.

Langan Y, Nashef L, Sander JW. Case-contralysof SUDEP. Neurology 2005;64(7):1131-
3.

Hesdorffer DC, Tomson T, Benn E, Sander JWsddin L, Langan Y, et al. Do antiepileptic
drugs or generalized tonic-clonic seizure frequancyease SUDEP risk? A combined
analysis. Epilepsia 2012;53(2):249-52.

Hesdorffer DC, Tomson T, Benn E, Sander JWsddin L, Langan Y, et al. Combined
analysis of risk factors for SUDEP. Epilepsia 2G2{6):1150-9.

Faught E, Duh MS, Weiner JR, Guerin A, CunbamgMC. Nonadherence to antiepileptic
drugs and increased mortality: findings from theN'SOM Study. Neurology
2008;71(20):1572-8.

13



[18]

[19]

[20]

[21]

[22]

[23]

[24]

[25]

[26]

[27]

[28]

[29]

[30]

[31]

[32]

[33]

[34]

[35]

Opeskin K, Burke MP, Cordner SM, Berkovic SFamparison of antiepileptic drug levels in
sudden unexpected deaths in epilepsy with deaths dther causes. Epilepsia 1999;40:1795-
8.

Lamberts RJ, Thijs RD, Laffan A, Langan Y, 8anJW. Sudden unexpected death in
epilepsy: people with nocturnal seizures may Hagitest risk. Epilepsia 2012;53(2):253-7.

Donner EJ, Waddell B, Osland K, Leach JP, um8, Nashef L, et al. After sudden
unexpected death in epilepsy: Lessons learnednenaad forward. Epilepsia 2016;57:46-53.

Berg AT, Nickels K, Wirrell EC, Geerts AT, dahbach PM, Arts WF, et al. Mortality risks
in new-onset childhood epilepsy. Pediatrics 2012(18124-31.

Devinsky O, Hesdorffer DC, Thurman DJ, Lha®adRicherson G. Sudden unexpected death
in epilepsy: epidemiology, mechanisms, and preeentiancet Neurol 2016;15(10):1075-88.

Miller WR, Young N, Friedman D, Buelow JM, Degky O. Discussing sudden unexpected
death in epilepsy (SUDEP) with patients: practigielealth-care providers. Epilepsy Behav
2014;32:38-41.

Friedman D, Donner EJ, Stephens D, Wright €yibsky O. Sudden unexpected death in
epilepsy: knowledge and experience among U.S. amadian neurologists. Epilepsy Behav
2014;35:13-8.

So EL, Bainbridge J, Buchhalter JR, Donaltipdnner EJ, Finucane A, et al. Report of the
American Epilepsy Society and the Epilepsy Foumdalioint Task Force on Sudden
Unexplained Death in Epilepsy. Epilepsia 2008.

Shankar R, Donner EJ, McLean B, Nashef L, Tam§. Sudden unexpected death in epilepsy
(SUDEP): what every neurologist should know. Efilepisord 2017;19(1):1-9.

Gayatri NA, Morrall MC, Jain V, Kashyape P,delen K, Ferrie C. Parental and physician
beliefs regarding the provision and content of teritsudden unexpected death in epilepsy
(SUDEP) information. Epilepsia 2010;51(5):777-82.

Ramachandrannair R, Jack SM, Meaney BF, R@&dnSUDEP: what do parents want to
know? Epilepsy Behav 2013;29(3):560-4.

Tonberg A, Harden J, McLellan A, Chin RF, DancS. A qualitative study of the reactions of
young adults with epilepsy to SUDEP disclosureceptions of risks, views on the timing of
disclosure, and behavioural change. Epilepsy Beba®;42:98-106.

Xu Z, Ayyappan S, Seneviratne U. Sudden unetgquedeath in epilepsy (SUDEP): what do
patients think? Epilepsy Behav 2015;42:29-34.

Shankar R, Newman C, Gales A, McLean BN, Hahnashby S, et al. Has the Time Come to
Stratify and Score SUDEP Risk to Inform People VEfilepsy of Their Changes in Safety?
Front Neurol 2018;9:281.

Ulate-Campos A, Coughlin F, Gainza-Lein M, fr@ndez IS, Pearl PL, Loddenkemper T.
Automated seizure detection systems and theirteféaess for each type of seizure. Seizure
2016;40:88-101.

Watkins L, Shankar R. Reducing the Risk of & Unexpected Death in Epilepsy (SUDEP).
Curr Treat Options Neurol 2018;20(10):40.

Maguire MJ, Jackson CF, Marson AG, Nolan S&aiments for the prevention of Sudden
Unexpected Death in Epilepsy (SUDEP). Cochrane &t Syst Rev 2016;7:CD011792.

Devinsky O, Ryvlin P, Friedman D. Preventingd8en Unexpected Death in Epilepsy. JAMA
Neurol 2018;75(5):531-2.

14



Encadré 1 : Définition et classification des SUDQ&EBposées par Nashef {3}

% si le déces survient devant témoin, un délai arbéirde déceés durant I'heure qui suit l'arrét cardi
respiratoire est propoSéxemple : insuffisance coronarienne sans pretnéadctus du myocarde ou
syndrome du QT long sans aucune arythmie ventrieytaimaire documentée conduisant au déces.

1. SUDEP Certaine : Décées soudain, inattendu, avesans témoin, non
traumatique et non di a une noyade, survenantdizmsirconstances bénignes,
chez un patient présentant une épilepsie, avearmisgne évident de crise,
excluant un état de mal documenté (Ckis¥) min ou sans récupération entre le
crises) chez lequel une autopsie n’a révélé aucaunse de déces.

la. SUDEP Certaine-Plus : Dans le cas d’'une SUHERIne, lorsqu’il existe un
état concomitant identifié avant ou apres le décé®rsque le déces peut avoir
été causeé par l'effet combiné de cette conditicaedtépilepsie, et que l'autopsie
ou les enregistrements ou observations directs pas prouvé que la condition
concomitante était la cause du déces

2. SUDEP Probable : Méme définition que les SUDERamme mais sans
autopsie. La personne est décédée de maniereniadteavec un état de santé
satisfaisant, pendant des activités normales et des circonstances bénignes,
sans cause structurelle connue de décés

3. SUDEP Possible : Une cause concurrente de @égtgsésente

4. Near SUDEP / Near-SUDEP-Plus : Un patient dtd@pilepsie est réanimé, ¢
survit pendant plus d'une heure, aprés un arréiaraspiratoire pour lequel
aucune cause structurelle n'a été identifiéesubisles investigations.

ot
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Figure 1 : Distribution de I’dge des cas de SUDEP issus de 4 études en population générale.
Source : Thurman et al, Epilepsia 2014 [10].

Figure 2 : Nombre d’années de vie perdues en milliers (YPLL : years of potential life lost)
estimé a partir des statistiques nationales de santé des USA de 2010 pour les maladies
neurologiques. (Abréviations : ALS : amyotrophic lateral sclerosis ou maladies du
motoneurone ; MS : Multiple sclerosis ; Alz : Alzheimer ; PD : Parkinson disease ; Men/Enc :
bacterial meningitis or encephalitis). Source : Thurman et al, Epilepsia 2014 [10].
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