
Résumé

Bien que les premières descriptions de patients
souffrant d’encéphalopathie épileptique date du 
XVIIIème et du XIXème siècle, le concept d’encéphalopa-
thie épileptique apparaît pour la première fois au cours
de la deuxième moitié du XXème siècle. Ce critère ne
peut en effet ignorer l’utilisation clinique de l’encépha-
lographie. 

Auparavant, à cheval entre le XIXème et le XXème

siècle, le concept de “démence épileptique” apparaît au-
jourd’hui comme un concept idéologique sans base
scientifique claire.

L’article se termine avec la mise en évidence du critè-
re actuel d’encéphalopathie épileptique qui devrait être
inclue dans la prochaine classification des épilepsies et
syndromes épileptiques.
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Betrachtung über die Geschichte des Begriffs der
epileptischen Enzephalopathie

Nach den ersten klinischen Beschreibungen im 18.
und 19. Jahrhundert erschien der Begriff der epilepti-
schen Enzephalopathie zum ersten Mal in der zweiten
Hälfte des 20. Jahrhunderts. Selbstverständlich kann
dieser Begriff die klinische Elektroenzephalographie
nicht ignorieren. Ferner entspricht das Konzept der 
“epileptischen Demenz“ – sehr “en vogue“ während
den 19. und 20. Jahrhunderten – eher einem ideologi-
schen Konzept ohne klare wissenschaftliche Grundlage.
Der Artikel endet mit einem Hinweis auf das heutige
Konzept der epileptischen Enzephalopathie, ein Kon-
zept, das nun in die neue vorgeschlagene Klassifikation
der Epilepsien und der epileptischen Syndrome aufge-
nommen werden sollte.

Schlüsselwörter: Geschichte der Medizin, epileptische
Enzephalopathie, epileptische Demenz

Notes About the History of the Concept of Epilep-
tic Encephalopathy 

Despite the fact that the first clinical descriptions
date back to the 18th and 19th centuries, the nosologic

concept of epileptic encephalopathy first appeared  du-
ring the second half of the 20th century. Indeed, this
concept can not ignore the clinical electroencephalo-
graphy. Thus, the concept of "epileptic dementia", "en
vogue" between the 19th and 20th century, corre-
sponds to a rather ideological concept without clear
scientific basis. This note ends with a reminder of the
current concept of epileptic encephalopathy, a concept
that should now be included in the proposal of a new
classification of epilepsies and epileptic syndromes. 

Key words: History of medicine, epileptic encephalopa-
thy, epileptic dementia

Introduction

Au cours de l'été 2009, le rapport de la commission
de la ILAE (Commission of Classification and Terminolo-
gy) circule dans la communauté des spécialistes en épi-
leptologie sous forme de proposition [1].  Le projet pro-
pose, entre autres changements par rapport à la précé-
dente classification (de 1989), l'introduction du concept
d'encéphalopathie épileptique. Cette notion comporte
l'idée qu'une activité épileptique en soi, indépendam-
ment d'éventuels états de mal,  peut être une cause de
troubles cognitifs et comportementaux sans rapport
avec une éventuelle lésion structurelle sous-jacente ; de
plus, elle souligne que ces troubles cognitifs et compor-
tementaux peuvent s'aggraver avec le temps.

«The concept of epileptic encephalopathy embodies
the notion that the epileptic activity itself may contri-
bute to severe cognitive and behavioural impairments
above and beyond what might be expected from the un-
derlying pathology (e.g. cortical malformation) alone,
and that these can worsen over time. Inherent in this
concept is the idea that by suppressing or preventing the
epileptic activity, one may improve the cognitive and be-
havioural outlook of the disorder. In the developing
brain, this concept has lead to the hope that rapid effec-
tive intervention should and can be used before the ab-
normal epileptic activity interferes irrevocably with nor-
mal processes of brain development [1] ».

D'où vient cette notion qui situe en quelques sortes
l'encéphalopathie épileptique entre une épilepsie, ma-
ladie chronique caractérisée exclusivement par la
répétition des crises épileptiques isolées, qui ne s'ac-
compagnent pas d'une détérioration des fonctions co-
gnitives et de troubles du comportement d'une part et
les états de mal d'autre part ?
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L'épileptologie des XVIIIème et XIXème siècles et
la « démence épileptique »

Si la notion d'encéphalopathie épileptique (E.E.) est
progressivement apparue depuis l'introduction en clini-
que de l'encéphalographie au XXème siècle, les premiè-
res descriptions cliniques de patients souffrant d'une
E.E. remontent à l'aube de l'épileptologie moderne. 

S. A. Tissot, suisse et vaudois, né à Grancy en 1728, à
quelques encablures de l'Institution de Lavigny (Institu-
tion pour épileptiques créée en 1907), écrit son célèbre
traité de l'épilepsie en 1770 [2].

Dans ce premier ouvrage d'épileptologie de l'ère mo-
derne, édité à Lausanne en 1770, S.A. Tissot décrit un
enfant âgé de 18 mois ayant « toute la force, la connais-
sance et l'intelligence qu'on peut avoir à cet âge ». Le
médecin attribue le début subit d'un syndrome épilep-
tique sévère à l'effroi provoqué par un coup de pistolet
qui retentit près de l'enfant. Voici la description : « Dès
cet instant, il eut des mouvements convulsifs, qui devin-
rent successivement plus forts, il oublia les mots qu'il sa-
vait, prit un air égaré et une vivacité qui le faisait courir
sans cesse, sans but, sans dessein. Les mouvements con-
vulsifs étaient de deux forces, il y en avait de très légers
dans la tête et les bras, qui ne s'apercevaient qu'avec pei-
ne ; on en comptait quelquefois dix ou douze de suite, et
il n'en restait aucune impression ; les autres étaient plus
marqués, l'enfant en avait vingt, trente, jusques à qua-
rante par jour ; il les sentait venir, s'arrêtait, levait la
main et regardait fixement dedans, si le mouvement
convulsif ne venait pas d'abord, l'enfant frappait du pied
et se mettait à courir. Les mouvements étaient plus ou
moins forts ; dans les plus légers, qui faisaient le plus
grand nombre, il ne faisait que ployer le corps et baisser
un moment la tête ; dans les plus forts, il tombait par ter-
re, et de ceux-ci, il y en avait dix fois ou douze par jour,
dans le nombre desquels on en comptait deux ou trois où
l'enfant restait par terre une minute ou deux, avec des
convulsions dans tout le corps et en faisant de grands
cris. Dès que cet accident était fini, l'enfant devenait ex-
cessivement pâle et s'assoupissait pour quelques mo-
ments ». 

K. Karbowski [3], fin connaisseur de l'histoire de l'é-
pilepsie, reconnaît à juste titre dans cette présentation
la première description clinique d'un enfant souffrant
d'un syndrome myoclonoastatique.

Au XIXème siècle, une poignante lettre au « Lancet »
de W. J. West [4], médecin, décrit à propos de son propre
fils, un tableau épileptique qui rendra son « éponyme »
(West) en 1960. Ce médecin évidemment très touché
par l'affection progressive de son enfant, demande à ses
pairs de lui donner quelques conseils et surtout des pro-
positions thérapeutiques. Le « Lancet » était déjà à cette
époque (nous sommes en 1841) une publication répan-
due et lue. 

Voici ce qu'il écrit : « The child is now near a year old;
was a remarkably fine, healthy child when born, and con-
tinued to thrive till he was four months old. It was at this

time that I first observed slight “bobbing” of the head
forwards, which I then regarded as a trick, but were, in
fact, the first indications of disease : for these “bobbing”
increased in frequency, and at length became so frequent
and powerful, as to cause a complete heaving of the
head forward towards his knees, and then immediately
relaxing into the upright position, something similar to
the attacks of emprosthotonos : these bowings and 
relaxing would be repeated alternately at intervals of a
few seconds, and repeated from ten to twenty or more 
times at each attack, which attack would not continue
more than two or three minutes; he sometimes has two,
three, or more attacks in the day; they come on whether
sitting or lying; just before they come on he is alive and in
motion, making a strange noise, and then all of a sudden
down goes his head and upwards his knees ; he then ap-
pears frightened and screams out. At one time, he lost
flesh, looked pale and exhausted, but latterly he has re-
gained his good looks, and, independent of this affection,
is a fine grown child, but he neither possesses the in-
tellectual vivacity or the power of moving his limbs, of a
child of his age : he never cries at the time of the attacks,
or smiles or takes any notice, but looks placid and pitiful,
yet his hearing and vision are good : he has no power of
holding himself upright or using his limbs, and his head
falls without support ».

Tout pédiatre et épileptologue reconnaît dans cette
description un « syndrome de West ».

Ce syndrome sera d'abord reconnu sous la dénomi-
nation de “ eclampsia nutans” ou encore, dans la no-
menclature française de “tic de Salaam” [5].

La période à cheval entre le XIXème et le XXème siècle
se caractérise par l'émergence de l'idée que l'épilepsie
est la quintessence d'une progressive dégénérescence
du cerveau sur la base le plus souvent génétique. C'est
la notion de « démence épileptique ». Quelques grands
noms de la littérature comme Dostoïevski  (en particu-
lier la figure de Smerdiakov dans les « Frères Karamazov »)
donne un portrait saisissant de « l'épileptique dégénéré »
dont la déchéance est émaillée par des manifestations
épileptiques [6]. 

La psychiatrie positiviste du XIXème siècle considère
en effet l'épilepsie, la folie et la criminalité non pas
comme trois entités distinctes mais comme des formes
d'une même et unique maladie. En Italie, Lombroso
pensait que l'attaque épileptique pouvait avoir des ma-
nifestations purement psychiques (l'épilepsie latente).
Ces hypothèses, qui n'avaient pas de bases scientifiques
claires avaient un but humanitaire : affranchir les crimi-
nels ayant eu des crises épileptiques de leur responsabi-
lité et donc de leur condamnation. Ces idées ont été en-
suite reprises par des mouvements eugéniques très ac-
tifs dans les pays du nord, y.c. en Suisse. Cela a justifié
chez nous des campagnes de stérilisation [7]. Ailleurs,
les théories eugéniques ont donné une « base scientifi-
que » aux crimes de l'Allemagne nazie. On peut ici, en
quelque sorte, parler d'une science médicale et épilep-
tologique fourvoyée. 

BEL_Inhalt_4_2009  25.11.2009  21:37 Uhr  Seite 159



Notes à propos de l'histoire du concept d'encéphalopathie épileptique | G. B. Foletti, A. BeaumanoirEpileptologie 2009; 26160

Ces opinions avaient encore cours entre les deux
guerres mondiales. Ainsi, le Dr E. Berger, médecin de
l'Institution de Lavigny écrit dans son rapport médical
annuel de 1931 : « X, il y a quelques mois encore, pouvait
travailler … puis, il a eu une forte série de crises ou de ver-
tiges. Il est incapable maintenant de faire quoique ce
soit. Il ne sait même plus manger seul et devient de jour
en jour plus pénible et gâteux. La personne qui le soigne
est navrée et ne peut rien faire pour enrayer cette
déchéance progressive qui, en quels années, fera de ce
malade une pauvre loque, sans intelligence et sans rai-
son. Heureusement, tous ne suivent pas ce sombre che-
min ».

Dés la deuxième guerre mondiale, la notion de « dé-
mence épileptique » est définitivement écartée de l'ap-
proche épileptologique : la « démence épileptique » qui
ne doit donc pas être confondue avec les notions « d'en-
céphalopathie épileptique ». 

L'introduction de l'électroencéphalographie clini-
que

L'ère de l'électroencéphalographie, introduite entre
les années 1920 et après la fin de la 2ème guerre mon-
diale, dans les années 1950, en épileptologie moderne,
révolutionne l'approche clinique des épilepsies et ouvre
la voie à l'épileptologie contemporaine [8]. C'est alors
que les grands syndromes épileptiques de West et de
Lennox sont décrits dans les termes que nous utilisons
encore aujourd'hui.

Les épileptologues de Boston décrivent, en le com-
parant au « petit mal typique » avec pointes ondes 3
c/s., un « petit mal variant » caractérisé par des élé-
ments électroencéphalographiques particuliers : de 
« pointes lentes ondes lentes » au cours duquel la 
conscience n'est pas aussi diminuée que dans le petit
mal typique [9]. Quelques années plus tard, cette obser-
vation initiale sera confirmée par William Lennox et
Jean Davis [10]. Les auteurs comparent alors deux grou-
pes d'enfants : un groupe présentant des absences
corrélées avec des décharges électroencéphalographi-
ques de pointes ondes à la fréquence de 2,5 à 4 c/s. avec
un deuxième groupe d'enfants dont l'EEG critique com-
porte des « pointes ondes lentes » dont la fréquence se
situe entre 1 et 2,5 c/s. Les auteurs concluent que ce
deuxième groupe d'enfants ne présente pas une forme
précoce de petit mal mais qu'ils souffrent d'un trouble
épileptique caractérisé aussi par un déficit cognitif fré-
quent et des crises polymorphes.

Un siècle après la première description de West, F.A.
Gibbs et E. J. Gibbs décrivent dans leur atlas de 1952
l'électroencéphalogramme dont la description fait par-
tie intégrante du syndrome de West : « l'hypsarythmie ».
Enfin, lors du colloque de Marseille de 1966, Henri Gas-
taut propose l'introduction de la dénomination « syn-
drome de West ».  Voici ce qu'il écrit : « C'est pourquoi,
dans la suite de l'ouvrage et sans préjuger de l'avenir,

nous parlerons d' « encéphalopathie myoclonique infan-
tile avec hypsarythmie » pour désigner l'affection en cau-
se et nous utiliserons le sigle EMIH excepté lorsque nous
nous référons à l'aspect historique du problème où nous
parlerons alors du syndrome de West » [5].

Le syndrome de Lennox Gastaut sera défini dans les
termes actuels par Henri Gastaut au sein de l'école de
Marseille en 1966 : « a very severe variety of childhood
epilepsy which is refractory to treatment and character-
ized by : (1) frequent tonic seizures and variant of petit
mal absences, (2) pronounced, homogeneous mental
retardation, (3) interictal EEG records showing pseudo-
rhythmical (1,5 - 2 c/s) diffuse slow spike and wave »
[11]. 

L'émergence de la notion d'« encéphalopathie
épileptique »

Le critère « encéphalopathie épileptique » fait son
apparition à cheval des années soixante et septante, is-
sue des travaux non seulement dans les pays anglo-sa-
xons mais aussi en Europe centrale et plus particulière-
ment en France et en Allemagne [12]. Cette notion sem-
ble  d'autant plus utile que les progrès de la pharmaco-
logie permettent l'introduction de substances qui mon-
trent une réelle efficacité [13]. 

L'école de Marseille [14] est à l'origine de la recon-
naissance de nombreux syndromes épileptiques 
actuellement acceptés par la Communauté Internatio-
nale. Ce groupe de neurologues joue un rôle fondamen-
tal dans la définition de l'« épilepsie myoclonique sévè-
re du nourrisson » qui reçoit l'éponyme d'une épilepto-
logue du centre de Marseille, la Doctoresse Charlotte
Dravet (Syndrome de Dravet) [15]. L' « état de mal élec-
trique épileptique pendant le sommeil lent » (ESES ou
POCS) [16] a été défini aussi lors des colloques de Mar-
seille. C'est précisément autour de ces observations par-
ticulières (POCS) que les neuropédiatres ont ouvert la
voie à une définition d' « encéphalopathie épileptique »
plus large [17].

En effet, les syndromes de West et Lennox frappent
le clinicien à cause de la fréquence et de la gravité des
manifestations épileptiques : de là, on déduit facile-
ment que les troubles cognitifs et comportementaux
qui les accompagnent sont la conséquence même des
crises épileptiques.

Quand nous parlions dans les années 60 à propos de
ces syndromes d'encéphalopathies épileptogènes, nous
suggérions, sans rejeter l'idée que la fréquence des cri-
ses et le traitement participaient à la dégradation men-
tale, que pour l'essentiel la progression du déficit in-
tellectuel était liée au génie propre de l'encéphalopa-
thie.

Un tournant a été pris quand les processus matura-
tifs et de plasticité cérébrale sont apparus jouer un rôle
majeur dans l'expression clinique et l'EEG des encépha-
lopathies épileptogènes qui s'expriment, en effet, de
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façons différentes en fonction de l'âge.
Dans les années 80, à la suite des études sur l'impact

du paroxysme EEG, même de brève durée, sur les pro-
cessus cognitifs c'est posée la question de savoir si, non
seulement la répétition des crises mais les décharges
épileptiques, nous apparaissant sans accompagnement
clinique comme dans le cas du POCS, ne joueraient pas
un rôle primordial dans la régression intellectuelle des
patients atteints d'une encéphalopathie épileptogène. 

Cette impression ne semble pas toujours confortée
par l'observation. En effet, l'arrêt du développement
psychomoteur, dans le cas de syndromes  « idiopathi-
ques », est contemporain de la survenue des premiers
spasmes. 

De plus, l'observation du syndrome de Lennox-
Gastaut nous amène à constater que les troubles cogni-
tifs apparaissent très tôt tandis que les crises sont enco-
re rares et les décharges EEG encore peu nombreuses
aussi bien durant la veille que durant le sommeil. Dans
le syndrome de Dravet, la régression ne survient qu'au
moment de l'explosion épileptique plusieurs mois après
les premières convulsions : il est vrai aussi que les
décharges épileptiques sont plurifocales aussi bien que
généralisées.

Suivant une réflexion analogue, et depuis une ving-
taine d'années, déjà les pédiatres et plus particulière-
ment les neuropédiatres de l'école lausannoise autour
de Thierry Deonna et Eliane Roulet [18] mettent en évi-
dence le fait que, dans un certain nombre de situations
cliniques étudiées individuellement (comme dans le
POCS), le déficit cognitif et les troubles comportemen-
taux des enfants sont présents même lorsque les crises
épileptiques sont tout à fait en arrière plan du tableau
clinique : crises rares, brèves et mal détectables clini-
quement. Ces enfants présentent, lors des enregistre-
ments de longue durée et notamment de sommeil, une
activité bioélectrique à caractère épileptique intense.
Ces observations suggèrent donc que les difficultés co-
gnitives et comportementales progressives ne sont pas
seulement en relation avec des difficultés à caractère
psychosocial et les médicaments antiépileptiques mais
bien en relation avec l'activité épileptique en soi, sans
rapport direct avec les manifestations épileptiques cli-
niques[15]. Cette option est confortée par l'observation
relevée dès les premiers travaux sur les épilepsies idio-
pathiques âge dépendantes de l'enfant dans les années
1960 que les déficits étaient liés à la topographie des
décharges et que la récupération était influencée par
l'âge de disparition des pointes focales. Tous les travaux
ont également mis en évidence l'impact de la durée du
POCS (ESES) sur le pronostic du syndrome que Tassinari
et al. [19] appelle le « syndrome de Pénélope ». La pro-
position de ces auteurs qui suggèrent que les troubles
cognitifs caractéristiques de l'encéphalopathie ESES ré-
sultent de l'interférence des décharges épileptiques sur
les fonctions du sommeil intervenant dans les proces-
sus cognitifs ouvre des perspectives de recherches in-
téressantes.

Plus récemment, la notion d'encéphalopathie épi-
leptique a tendance à s'ouvrir davantage. En effet, les
observations cliniques singulières, à propos des enfants
souffrant d'épilepsie en relation avec des foyers épilep-
togènes et lésions cérébrales opérées, montrant une ré-
cupération de déficits cognitifs globaux après le traite-
ment par chirurgie, mettent en évidence le rôle délétère
d'une activité épileptique intense qui embrase des ré-
gions corticales éloignées de la zone épileptogène 
initiale [20, 21].

Ces observations semblent faire échos à un des der-
niers éditoriaux de Neurology [22] qui s'intitule « No
kidding ; high risk of cognitive difficulty in new-onset
paediatric epilepsy ». Cet éditorial se réfère à un travail
épidémiologique paru dans la même revue montrant
aussi, du point de vue épidémiologique, qu'il existe un
risque évident de troubles à caractère cognitif  en rela-
tion avec la comitialité de l'enfance. 

La proposition de la commission de la ILAE [1] qui
propose de supprimer la notion de « bénin » de la classi-
fication des épilepsies de l'enfance va dans le même
sens. 
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