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RÉSUMÉ 
Les crises épileptiques constituent un motif fréquent d’hospitalisation en pédiatrie. La démarche diagnos-
tique consiste à affirmer la nature épileptique d’un épisode paroxystique puis rechercher une cause occa-
sionnelle qui peut nécessiter un traitement urgent. Si finalement le diagnostic d’une épilepsie est retenu, il 
faut préciser son type et rechercher son étiologie. L’interrogatoire, l’examen clinique, voire quelques examens 
simples, sont habituellement suffisants pour orienter vers la cause et permettre un traitement urgent avant 
toute exploration complémentaire. 

ABSTRACT 
Seizures are a common cause of hospitalization. The first step of the diagnostic approach is to affirm the 
epileptic nature of a paroxysmal episode, secondly search an occasional cause that may require an urgent 
treatment. If the diagnosis of epilepsy is established, it is necessary to specify its type and etiology. The 
history of the patient, the clinical examination, with a few simple exams, are usually sufficient to recognize 
the cause of the seizure and allow urgent treatment before further exploration.
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1) INTRODUCTION 
Les crises épileptiques sont une cause fréquente 
d’hospitalisation en pédiatrie : un enfant sur 20 
fait au moins une crise avant l’âge de 5 ans [1]. 
Dans la plupart des cas, il s’agit d’une cause oc-
casionnelle, le plus souvent en rapport avec la 
fièvre. Cependant, c’est aussi dans cette tranche 
d’âge que débute la majorité des épilepsies [2].
La prévalence de l’épilepsie est estimée aux alen-
tours de 7 pour 1000 habitants [3].
Son incidence moyenne dans la population gé-
nérale est de 20 à 70 pour 100 000 par an. Elle 
est plus élevée chez l’enfant, atteignant 134 pour 
100 000 par an la première année de vie [4].
L’objectif devant une première crise épileptique 
est de répondre à plusieurs questions. Il s’agit de 
déterminer, en premier lieu, si l’évènement pa-
roxystique est réellement une manifestation épi-
leptique, secondairement rechercher une cause 
occasionnelle urgente, en particulier une infection 
du système nerveux central. Enfin, dans l’hypo-
thèse d’une première crise révélant une épilepsie 
débutante, la démarche consiste à établir le dia-
gnostic du type d’épilepsie en utilisant la classifi-
cation internationale des syndromes épileptiques 
[5-7]. 
L’interrogatoire, l’examen clinique, voire quelques 
examens simples, sont habituellement suffisants 
pour orienter vers la cause et permettre un trai-
tement urgent avant toute exploration complé-
mentaire. 

2) DÉFINITIONS ET CLASSIFICATIONS 
2.1 Crise épileptique
Une crise épileptique est défini par la présence 
transitoire de signes et/ou symptômes dus à 
une activité neuronale excessive ou synchrone 
anormale dans le cerveau [8]. Les symptômes 
peuvent être très variables et dépendent de la 
ou des populations neuronales affectées par la 
décharge. L’étendue de la décharge neuronale 
(localisée ou généralisée) au cours de la crise, 
permet d’opposer cliniquement les crises fo-
cales aux crises généralisées :
-Les crises épileptiques généralisées, débutent 
à un endroit, et mettent en jeu rapidement des 
réseaux distribués de manière bilatérale. De tels 
réseaux bilatéraux peuvent inclure des struc-
tures corticales et sous-corticales, mais ne né-
cessitent pas d’inclure le cortex dans son inté-
gralité (tableau I) [5].
-Les crises épileptiques focales, débutent au 
sein de réseaux limités à un seul hémisphère. 
Elles peuvent impliquer un secteur très loca-
lisé ou plus large. Les crises focales peuvent 
débuter dans des structures sous corticales. 
Pour chaque type de crise, le point de départ 
de la crise est identique d’une crise à l’autre, 
avec un mode de propagation préférentiel qui 
peut impliquer l’hémisphère controlatéral. Dans 

certains cas, toutefois, il existe plus d’un ré-
seau mis en jeu, et plus d’un type de crise, mais 
chaque crise individuelle a le même point de dé-
part (tableau I) [5].  

2.2 Épilepsie
Selon la Ligue internationale contre l’épilepsie (ILAE) 
[8] l’épilepsie est une maladie cérébrale définie par 
l’une quelconque des manifestations suivantes: (1) 
survenue d’au moins deux crises non provoquées 
(ou réflexes) espacées de plus de 24 heures ; (2) 
survenue d’une crise non provoquée (ou réflexe) 
et probabilité de survenue de crises ultérieures au 
cours des 10 années suivantes similaire au risque 
général de récurrence (au moins 60 %) observé 
après deux crises non provoquées ; (3) diagnostic 
d’un syndrome épileptique [8]. 
Afin de définir des stratégies thérapeutiques et 
d’évaluer le pronostic de la maladie, une classifica-
tion internationale des syndromes épileptiques a 

été établie (Tableau II) [6].

2.3 Convulsion occasionnelle
La convulsion ou crise convulsive est un phénomène 
moteur paroxystique et involontaire : ce terme peut 
s’appliquer à une crise d’épilepsie de sémiologie mo-
trice, mais peut aussi s’appliquer à des phénomènes 
non épileptiques tels que des syncopes convulsi-

Tableau I : Classification des crises épileptiques selon l’ILAE 
2017 [5]

Tableau II : Classification internationale de l’épilepsie 2017 [6]

Début focal

Début moteur

focal à tonico-clonique bilaterale

automatisme
atonique
clonique
spasme épilpetique
hyperkinétique

Début non moteur
autonomique
trouble de comportement
cognitif
émotionel
sensoriel

myoclonique
tonique

Moteur
tonico-clonique
clonique

Moteur

Non classé

tonico-clonique

Non-Moteur
trouble du comportement

spasme épileptique
tonique
myoclonique

Non-Moteur (absence)
typique
atypique
myoclonique
myoclonies palpébrales

myoclono-tonico-clonique
myoclono-atonique
atonique

spasme épileptique

conscient Altération de
la conscience

Début généralisé Début inconnu
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vantes. Le terme occasionnel se rapporte aux crises 
produites par un événement aigu identifiable : fièvre, 
traumatisme, infection [4].

2.4 L’état de mal épileptique
L’état de mal épileptique (EDM) est une condition ré-
sultant soit de l'échec des mécanismes responsables 
de l’arrêt des crises épileptiques soit de l’initiation de 
mécanismes qui conduisent à des crises anormale-
ment prolongées (après un temps t1).  C’est une condi-
tion, qui peut avoir à long terme des conséquences 
(après le point de temps t2), incluant  la mort neuro-
nale, les lésions neuronales, et l'altération des réseaux 
neuronaux, selon le type et la durée des crises. t1 et 
t2 varient en fonction du type des crises épileptiques 
(CE) (tableau III) [9].

3) DÉMARCHE DIAGNOSTIQUE
Le diagnostic de crise d’épilepsie n’est pas toujours 
facile chez l’enfant, car la séméiologie des crises est 
très différente en fonction de l’âge de survenue et de 
la localisation de la décharge critique sur le cortex. 
Le diagnostic positif est posé sur l’interrogatoire. 
Il n’existe aucun examen paraclinique permettant d’affir-
mer à posteriori si une crise épileptique est survenue [7].
L’interrogatoire permet également de collecter les élé-
ments orientant vers l’étiologie de la crise et permet 
de cibler les examens complémentaires en fonction de 
l’orientation étiologique.

3.1 Interrogatoire
L’interrogatoire de la famille, en particulier du ou des 
témoins de la crise, permettant de préciser les carac-
téristiques suivantes : 
-Les circonstances de survenue (sommeil/veille, ho-
raire, éventuel facteur déclenchant…).
-Le premier signe considéré comme anormal : révul-
sion oculaire, résolution du tonus, perte de connais-
sance, rupture de contact, déviation de la tête et/ou 
des yeux, changement de teint…
-Les phénomènes paroxystiques observés en insis-
tant sur la chronologie des évènements observés :
l contraction tonique, mouvements cloniques ; ré-
solution du tonus responsable d’une chute ou d’un 
effondrement du tronc ;
l les crises généralisées tonicocloniques, telles       

qu’elles sont décrites, n’existent pas chez l’enfant de 
moins de six à neuf mois car la myélinisation ne le 
permet pas encore.
l révulsion oculaire isolée ;
l hypersialorrhée.
l Existence de signes végétatifs (pâleur, 
modification pupillaire, vomissements, modification 
des rythmes cardiaques et respiratoire,
l Incontinence 

- L’existence éventuelle d’un déficit post-critique (hé-
miparésie en particulier), et sa durée.
- Le caractère unique de l’épisode ou l’existence d’épi-
sodes similaires. La répétition des épisodes critiques 
et leur caractère stéréotypé permet d’d’évoquer le 
diagnostic.
- Aucun élément ne permet d’affirmer ou d’éliminer 
formellement le diagnostic de crise épileptique. Ce-
pendant, la cyanose en cas de mouvements anor-
maux, ainsi que la confusion postcritique sont des 
éléments d’orientation à rechercher, particulièrement 
en cas de difficulté diagnostique
- Signes associés : fièvre, traumatisme, vomissements, 
trouble de la conscience, changement de comporte-
ment…
- Eléments pouvant évoquer le caractère occasion-
nel d’une crise tel qu’un traumatisme crânien récent, 
antécédents médicaux (risque thromboembolique), 
fièvre, signes d’hypertension intracrânienne, trouble 
de conscience …
- antécédents médicaux de l’enfant (souffrance fœ-
tale aigue, maladie chronique, malformation cérébrale 
connue, facteurs de risque thromboembolique. . .), 
- Le développement psychomoteur de l’enfant
- antécédents familiaux d’épilepsie ou de crise fébrile 
[1,4,7,10].

3.2 Examen clinique
- Température
Le caractère fébrile doit faire rechercher en urgence 
une infection du système nerveux centrale, bien 
que la cause la plus fréquente reste la crise fébrile. 
- Mesure du périmètre crânien (macrocrânie ou 
microcéphalie)
- Palpation de la fontanelle
- Examen neurologique complet 
- Appréciation de l’état de conscience
- Recherche de déficit moteur, hémiplégie, para-
lysie faciale...
- Apprécier l’état d’hydratation à la recherche de 
signes de déshydratation.
- Mesure de la tension artérielle (à la recherche 
d’une hypertension artérielle).
- Rechercher une pâleur cutanéo-muqueuse qui 
peut être associée à un hématome intracrânien.
- Examen cutané à la recherche de tâche cutanée 
café au lait, tâche achromique ou de stigmates cu-
tanés de maltraitance ou écchymose
- Auscultation cardiaque à la recherche d’un souffle 
dans le cadre d’une cardiopathie
- Recherche de signe de rachitisme chez le nourrisson
- Examen somatique complet [7,10-12].

Tableau III : Dimensions opérationnelles avec t1 indiquant 
le temps à partir duquel le traitement d'urgence de SE doit 
être instauré et t2 indiquant le temps à partir duquel des  
conséquences à long terme peuvent être attendus [9]

Type de CE

CE tonico-clonique 5min 30min

CE focale avec altération de
 l’état de conscience 10min >60min

Absence 10-15min inconnu

t1
quand la CE est prolongée

T2

Quand la crise peut entrainer des 
conséquences à long terme

 
(lésions neuronales, mort neuronal,
 altérations des réseaux neuronaux 

et déficits fonctionnels)
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3.3 Examens complémentaires
Ne sont pas systématique et sont guidés par 
l’orientation étiologique [12].

3.3. 1. Bilan biologique
v glycémie et ionogramme sanguin
La réalisation d’examens biologiques n’est pas sys-
tématique, et cela notamment lorsque l’examen 
clinique et l’anamnèse ne trouvent aucun facteur 
pouvant être à l’origine de désordres électroly-
tiques [7,11,13].
Les études ayant évalué l’apport diagnostique 
d’un bilan biologique systématique compre-
nant une glycémie et un ionogramme suggèrent 
que les anomalies observées sur ces paramètres 
étaient toujours liées à la présence d’éléments cli-
niques évocateurs. Par ailleurs en cas de troubles 
ioniques, les crises épileptiques sont le plus sou-
vent prolongées ou répétitives [7, 11,14].
Huit études ayant inclus 1361 enfants ont cherché 
à évaluer l’indication d’un bilan biologique systé-
matique en cas de crises épileptiques chez l’enfant 
[15–22].Parmi ces enfants, 52 avaient des anoma-
lies biochimiques impliquant la natrémie, la calcé-
mie ou la glycémie mais tous ces enfants avaient 
des signes d’appel faisant suspecter des anoma-
lies électrolytiques (troubles du transit, vomisse-
ment ou déshydratation).
L’étude prospective réalisée par Valencia et al. [23] 
ayant inclus 107 enfants, dont 54 avaient eu une 
exploration biochimique, a rapporté des anomalies 
métaboliques chez 7 enfants. Seuls 3 avaient une 
anomalie pouvant être à l’origine de crises d’épilep-
sie (2 hyponatrémies et 1 hypoglycémie). Parmi ces 
patients, il existait toujours des signes cliniques tels 
que des troubles de la conscience ou des troubles 
digestifs (vomissements ou diarrhées). 

v La ponction lombaire
La ponction lombaire est discutée chez un enfant 
ayant fait une crise épileptique en contexte fébrile. 
Elle doit être systématique devant un syndrome 
méningé et/ou d’un syndrome septique et/ou d’un 
trouble du comportement et avant l’âge de 6 mois. 
A l’inverse, la PL est non indiquée en cas de CF 
simple (généralisée, brève et unique sur24h) sans 
signe de méningite ni syndrome septique ou 
trouble du comportement y compris chez le nour-
risson entre 6 et 12 mois. Mais une surveillance 
hospitalière de courte durée (minimum 4h) pour 
réévaluation chez les moins de 12 mois [13,14,23].  . 
Enfin, la PL est discutée en fonction du contexte 
clinique et de l’évolution si CF focale et/ou pro-
longée et/ou répétitive sans signe de méningite ni 
syndrome septique ou trouble du comportement ; 
d’antibiothérapie antérieure et d’absence d’autres 
foyers cliniques évidents [13,14,23].   

3.3. 2. Électroencéphalogramme
Il est fortement recommandé d’effectuer rapidement 
l’EEG après l’évènement paroxystique dans le but d’éli-
miner les diagnostics différentiels de mouvements 

anormaux, de fournir des éléments d’orientation to-
pographique en cas d’épilepsie focale [7,12,24-26]. 
L’EEG est indiqué dans les convulsions occasionnelles 
telles que les crises fébriles complexes ou les crises 
d’état de mal fébrile où il contribue au diagnostic 
d’une encéphalite. 
Il aide aussi au diagnostic positif d’une épilepsie dé-
butante par l’enregistrement des anomalies intercri-
tiques ou des manifestations critiques en EEG-vidéo. 
Il peut contribuer au diagnostic d’un syndrome épi-
leptique dès la première crise si l’ensemble des élé-
ments cliniques et anamnestiques sont concordants 
[25,26].
Il doit alors être réalisé le plus tôt possible, si possible 
dans les 24 heures suivant la crise, afin d’augmenter 
sa sensibilité [25,26].

3.3.3. Imagerie cérébrale
Après une première crise, l’imagerie cérébrale n’est 
pas systématique. Elle doit être réalisée chaque fois 
qu’une anomalie cérébrale est suspectée. Dans le 
cadre de l’urgence, un scanner cérébral doit être de-
mandé lorsqu’il existe un déficit postcritique qui n’est 
pas rapidement résolutif ou si l’état clinique habituel 
n’est pas récupéré rapidement [7].
les indications d’imagerie en urgence seront plus 
larges chez le nourrisson de moins d’un an compte 
tenu de la difficulté de l’examen neurologique avant 
un an et de la fréquence des causes traumatiques des 
crises d’épilepsie (hématome sous-dural), [10,12,27,28]
Le scanner recherchera en urgence, des complications 
de traumatisme crânien, une hémorragie cérébrale, 
un œdème cérébral, un accident ischémique ou une 
lésion parenchymateuse avec syndrome de masse.
L’IRM est indiquée si suspicion d’encéphalite ou en 
cas d’épilepsie débutante. En effet, elle représente 
l’examen de choix pour faire le diagnostic étiolo-
gique lorsque la clinique suggère une crise d’épilepsie 
symptomatique (4,5,17 mémoire). 
Les indications de l’IRM varient en fonction de l’âge 
de l’enfant, des facilités à réaliser l’examen, de la né-
cessité ou non de pratiquer une anesthésie. Néan-
moins, il est habituel de demander une IRM devant 
une première crise d’épilepsie si elle est focale, ou 
devant une première crise d’épilepsie généralisée si 
elle s’associe à une anomalie ou une régression du 
développement, à une anomalie de l’examen clinique 
(neurologique, cutané et général), ou à une anomalie 
focale de l’électroencéphalogramme (EEG). L’IRM est 
également indiquée en cas de crise convulsive hy-
perthermique complexe, de spasmes infantiles et de 
myoclonies avant l’âge de 1 an [27-28].

4) CAUSES DES CRISES ÉPILEPTIQUES
4.1 Convulsions occasionnelles
L’interrogatoire et l’examen clinique permettent d’en-
visager chacune des causes. Il est habituel de classer 
ces causes en fonction de l’âge (nouveau-né, nourris-
son et enfant), et du caractère fébrile ou non. Le Ta-
bleau IV présente une liste non exhaustive de causes 
de crises épileptiques occasionnelles.
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v Chez le nouveau-né
- Les encéphalopathies ischémiques/anoxiques 
néonatales constituent la principale cause de 
convulsions néonatales chez le nouveau-né à terme. 
- L’accident vasculaire cérébral néonatal est res-
ponsable dans 6,1 % à 14 % des cas. 
- Les méningites et méningoencéphalites bacté-
riennes, constituent  5 % à 20 % des convulsions 
néonatales.
- Les troubles métaboliques sont la cause de 
convulsions néonatales peu sévères s’ils sont tran-
sitoires et rapidement dépistés et corrigés.
- Les traumatismes obstétricaux peuvent être res-
ponsables de contusion cérébrales, d’hématomes 
sous-duraux et d’hémorragies intraventriculaires, 
sous-durales ou sous-arachnoïdiennes.
- Les intoxications néonatales sont rarement en 
cause, il s’agit principalement du sevrage de bar-
biturique et d’alcool, plus rarement de morphine et 
d’une intoxication par la lidocaïne [1,4].

v Chez le nourrisson et l’enfant
l Convulsions avec fièvre
- Les crises fébriles
Les crises fébriles (CF) (ou convulsions fébriles ou 
crises convulsives hyperthermiques) constituent la 
cause la plus fréquente des crises épileptiques dans 
l’enfance [1]. Elles surviennent chez 2 à 5 % des en-
fants, habituellement entre 6 mois et 5 ans, avec un 
pic à 18 mois. 
Selon la définition de la Ligue internationale contre 
l’épilepsie (ILAE, 1993), il s’agit de crises épileptiques 
survenant dans un contexte fébrile, non causées 
par une infection du système nerveux central (SNC) 
ni par d’autres causes bien définies telles que hypo-
glycémie, déshydratation, toxique médicamenteux, 
chez un enfant de plus de 6mois sans antécédent 
de crise néonatale ou non fébrile [33].
La société française de neurologie pédiatrique dis-
tingue les CF en CF simples ou compliquées (com-
plexes) sur la base de cinq critères : l’âge, la durée, 
la focalisation, l’examen neurologique et les antécé-
dents neurologiques [13]. 
Quand à l’académie américaine de pédiatrie, elle 
utilise seulement 3 critères : la focalisation, la durée 
prolongée et la répétition en 24 heures.  Ainsi, une CF 
est dite simple si elle est généralisée,  de durée infé-
rieure à 15 minutes et non répétée en 24heures [14].

- Infections du système nerveux central
Les méningites purulentes, virales et la méningoen-
céphalite herpétique doivent systématiquement être 
évoquées devant un nourrisson fébrile présentant une 
et surtout plusieurs crises convulsives. Dans les ménin-
gites bactériennes, il s’agit de crises souvent généra-
lisées tonicocloniques qui résultent de diverses com-
plications (hyponatrémie, œdème cérébral, thrombose 
artérielle ou veineuse). Dans le cas de l’encéphalite her-
pétique, les crises sont focales, motrices, de la face et 
du membre supérieur, brèves mais répétées. Ce n’est 
qu’au bout de quelques heures ou quelques jours que 
se développe un état de mal. Leur topographie hémi-

faciale et leur survenue au deuxième ou troisième jour 
de fièvre sont très suspectes, bien que l’âge de surve-
nue soit celui des convulsions fébriles [4].
- Hyperthermie maligne du nourrisson
l Convulsions occasionnelles sans fièvre
Elles ont des causes variées. Le Tableau IV reprend les 
différentes étiologies

4.2 Epilepsie débutante
S’il s’agit d’une épilepsie débutante, la démarche 
consiste à établir le diagnostic du type d’épilepsie en 
utilisant la classification internationale des épilepsies et 
des syndromes épileptiques (Tableau II et V) [7,29].

Tableau IV : Principales causes des convulsions 
occasionnelles

Causes infectieuses 
- Encéphalites,  
- méningite compliquée,  
- abcès 

Traumatiques 
Hématome sous dural, syndrome du bébé secoué

 Causes Toxiques 
- Médicaments : atropiniques, camphre, codéine, opiacés, - imipraminiques, phénothiazine, salicylés, théophylline - Alcool 
- Organophosphoré 
- Monoxyde de carbone 

 Vasculaire  
Accident vasculaire cérébral  

 
Métabolique

 Hypoglycémie

 Hypocalcémie

 
Hyponatrémie

 

 
Crise Fébrile 
 

Tableau V : Syndromes épileptiques organisés par âge de 
début  [29]

Période Néonatale 
- Epilepsie néonatale familiale bénigne (BFNE) 
- Encéphalopathie myoclonique précoce (EME)
- Syndrome d’Ohtahara
Nourrisson
- Epilepsie du nourrisson à crises focales migrantes 
- Syndrome de West 
- Epilepsie myoclonique du nourrisson (MEI) 
- Epilepsie bénigne du nourrisson
- Epilepsie familiale bénigne du nourrisson 
- Syndrome de Dravet
- Encéphalopathie myoclonique des a�ections non progressives
Enfant 
-Crises fébriles plus (FS+) (peut débuter chez un nourrisson) 
-Syndrome de Panayiotopoulos 
-Epilepsie à crises myoclono atoniques  (précédement astatiques) 
-Epilepsie bénigne avec pointes centrotemporales  (BECTS) 
-Epilepsie autosomique dominante à crises frontales nocturnes  (ADNFLE) 
-Epilepsie à crises occipitales de début tardif  (Type Gastaut) 
-Epilepsie avec absences myocloniques Syndrome de Lennox 
  Gastaut Encéphalopathie épileptique avec pointes ondes continues au 
  cours du sommeil  (CSWS) 
-Syndrome de Landau Kle�ner (LKS)
-Epilepsie absences de l’enfant  (CAE)
Adolescence - Adulte
- Epilepsie absences de l’adolescent (JAE) 
- Epilepsie myoclonique juvénile (JME) 
- Epilepsie à crises généralisées tonico-cloniques prédominantes 
- Epilepsie myoclonique progressive (PME) 
- Epilepsie autosomique dominante avec crises à symptomatologie 
           auditive (ADEAF) Autres formes d’épilepsie temporale familiale 
Epilepsies dont l’âge de début est moins spéci�que 
- Epilepsie focale familiale à foyer variable (enfant et adulte) 
- Epilepsies ré�exes
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4.2.1.Syndromes épileptiques
Les syndromes épileptiques sont représentés dans 
le tableau V, nous allons rappeler ci-dessous les syn-
dromes plus fréquents.

4.2.1.1. Chez le nouveau-né
-Syndrome d’Ohtahara
Le syndrome d’Ohtahara est une forme d’encépha-
lopathie épileptique précoce définie par l’association 
de spasmes épileptiques pouvant être associés à 
d’autres types de crises ; d’un EEG de type suppres-
sion-burst, avec des périodes de silence plus brèves 
que les bursts en moyenne. Ce type de tracé est ob-
servable plusieurs jours de suite, en moyenne de 15 
jours à plusieurs mois. Dans environ 50 % des cas, ce 
syndrome est en rapport avec une anomalie struc-
turale du système nerveux central ; dans le reste des 
cas, il est d’origine génétique. Récemment, plusieurs 
gènes ont été impliqués dans ce syndrome: ARX, GC1: 
MUNC18-1/STXBP1 : SRGAP2 : Aucun traitement 
n’est actif dans cette pathologie [30].

-Épilepsie myoclonique précoce
Il s’agit d’une forme très rare d’épilepsie. Les crises 
sont essentiellement constituées par des myoclonies 
erratiques incessantes. Il existe parfois des myoclonies 
massives, mais pas de spasmes épileptiques. L’EEG 
est pauvre, de type suppression-burst, mais avec des 
périodes de silence plus longues que les bursts en 
moyenne. La corrélation entre activité EEG et myo-
clonies n’est pas claire. Aucune anomalie génétique 
n’a été retrouvée à ce jour. L’IRM cérébrale ne retrouve 
jamais d’anomalie structurale initialement[4,30].

-Épilepsie avec crises partielles migrantes
C’est une encéphalopathie épileptique débutant 
toujours avant 6 mois, mais souvent avant 3 mois et 
évoluant vers des crises partielles subcontinues qui 
migrent d’une région à l’autre du cortex, associées à 
une détérioration psychomotrice majeure
L’épilepsie est pharmacorésistante : les antiépilep-
tiques et les corticoïdes sont inefficaces. Certains en-
fants meurent, avant la fin de la première année de 
vie, de crises particulièrement fréquentes et de dé-
tresse respiratoire [4,30].

4.2.1.2. Chez le nourrisson
- Syndrome de West
Le syndrome de West ou syndrome des spasmes in-
fantiles est une encéphalopathie épileptique sévère. 
Il est la cause la plus fréquente de détérioration psy-
chomotrice du nourrisson. Son incidence varie de 2,9 
à 4,5 pour 100 000 naissances vivantes avec une 
prépondérance masculine. L’âge de début se situe 
entre 3 et 7 mois. La triade clinique repose sur la pré-
sence d’un type particulier de crises : les spasmes épi-
leptiques associés à une régression psychomotrice et 
à un tracé hypsarythmique à l’EEG. La régression psy-
chomotrice accompagne l’épilepsie et est présente 
dans 95% des cas. Une cause est identifiée chez 75% 
des enfants ayant des spasmes infantiles. Les princi-
pales étiologies sont les lésions anoxoischémiques, les 

syndromes neurocutanés, les erreurs innées du méta-
bolisme, les infections anté et postnatales, les hémor-
ragies intracrâniennes et les causes génétiques. Les 
cas cryptogéniques diminuent en raison des progrès 
des techniques d’imagerie cérébrale, métaboliques et 
génétiques et représentent 9 à 15% des cas. Le syn-
drome de West idiopathique est rare et est caractérisé 
par un développement normal avant l’apparition des 
spasmes. L’évolution de l’épilepsie et le pronostic co-
gnitif sont difficiles à prévoir. Un développement an-
térieur normal est plutôt de meilleur pronostic [4,30].

- Épilepsie myoclonique sévère du nourrisson ou 
syndrome de Dravet
Le syndrome de Dravet est une forme rare d’épilepsie 
de la petite enfance (1/20 000 naissances). Elle dé-
bute souvent sous forme de crises prolongées, fré-
quemment fébriles, vers le milieu de la première année 
de vie. Les crises sont cloniques ou tonicocloniques, 
généralisées ou unilatérales, alternant d’un côté et 
de l’autre avec une durée trop longue, souvent supé-
rieure à 15 min. 
Secondairement, ces crises évoluent vers une épi-
lepsie généralisée associant des myoclonies, des ab-
sences atypiques et des crises focales. Au cours de la 
deuxième année de vie, un retard du développement 
devient évident avec une maladresse, une ataxie, des 
troubles cognitifs et des troubles du comportement 
[4, 30]. 

4.2.1.3.	 Chez l’enfant
- Epilepsie absence de l’enfant
Elle représente environ 5–10 % des épilepsies de l’en-
fant. Elle débute vers 5–7 ans et disparait générale-
ment à l’adolescence. Elle se manifeste par des rup-
tures de contact qui durent quelques secondes et qui 
sont pluriquotidiennes. Ces ruptures de contact sont 
accompagnées sur l’EEG par des bouffées de pointes 
ondes bilatérales, synchrones à trois cycles par se-
condes de début et fin brutales. Ces absences sont 
favorisées par l’hyperpnée. Le pronostic est généra-
lement bon [30]. 
Toutefois une forme résistante est observée chez 5 
à 10% des patients et un trouble attentionnel chez 
presque un tiers des patients. Les enfants atteints ont 
aussi un risque de difficultés scolaires, souvent en lien 
avec des troubles spécifiques des fonctions  cogni-
tives qui doivent être dépistés afin de prévenir l’échec 
scolaire et un moins bon devenir psychosocial [31].

- L’épilepsie à pointes centrotemporales :
Elle débute à l’âge scolaire (entre 4 et 12 ans). Les 
crises ont typiquement lieu à l’endormissement ou au 
réveil; elles intéressent la sphère oropharyngée : bruits 
de gorges, clonies de l’hémiface, troubles arthritiques, 
parfois précédés de paresthésies de la langue, des 
lèvres et des joues. Les crises peuvent se propager au 
membre supérieur et inférieur ipsilatéral. Le contact 
est, en règle, préservé mais une rupture de contact 
est possible. Une généralisation secondaire est pos-
sible. L’EEG de veille peut-être normal  ou peut aussi 
montrer des pointes typiques, de localisation centro 
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temporale, triphasiques et de grande amplitude, sur-
venant de façon isolée ou en bouffée. Ces anomalies 
sont toujours très activées par le sommeil. Cette épi-
lepsie se caractérise par la rareté des crises et leur dis-
parition spontanée en 1à 3 ans et une évolution favo-
rable [ 10, 32].

- L’épilepsie myoclonoastatique (syndrome de Doose)
Il s’agit d’une épilepsie rare qui débute vers 2–3 ans, 
par un orage de crises généralisées tonicocloniques 
ou cloniques, des myoclonies massives ou parcellaires, 
des chutes et des absences. L’EEG est peu altéré, avec 
des pointes ondes pendant le sommeil et un aspect un 
peu ralenti sur les deux régions centrales. Initialement, 
le pronostic est difficile à préciser : certains enfants 
guérissent en quelques années avec peu de troubles 
cognitifs, d’autres gardent une épilepsie généralisées 
pharmaco résistante et de troubles cognitifs [30]

- Le syndrome de Lennox-Gastaut

Le syndrome de Lennox-Gastaut est une épilepsie gé-
néralisée de l’enfant entre 3 et 10 ans. Il est caractérisé 
par une triade symptomatique comportant:
- des crises toniques axiales diurnes et nocturnes, des 
crises atoniques responsables de chutes et des ab-
sences atypiques ;
- un pattern EEG associant des bouffées de pointes 
ondes lentes diffuses pendant la veille, et des bouffées 
et des pointes ondes rapides et des rythmes rapides 
généralisés pendant le sommeil;
- un ralentissement du développement intellectuel et 
des troubles de la personnalité.
L’évolution se fait souvent vers une épilepsie pharma-
corésistante et l’aggravation des troubles neuropsy-
chologiques [4,30].

4.2.2.Les épilepsies focales structurales
Ces épilepsies se caractérisent par la survenue des 
crises focales stéréotypées. Elles peuvent être secon-
daire aux anomalies de développement cortical, les 
séquelles d’anoxie d’hypoxie néonatale ou d’accident 
vasculaire cérébral (AVC), les tumeurs germinales du 
SNC, les séquelles d’infection. . .

5) DIAGNOSTIC DIFFÉRENTIEL
- Les trémulations
Ce sont de fins tremblements des extrémités, du men-
ton, accentués par les pleurs, la colère, disparaissent 
lorsqu’on immobilise le segment de membre.

- Les myoclonies du sommeil :
 Brusques sursauts d’un membre ou d’un segment 
de membre, parfois répétées en salves, sont très fré-
quents chez les nourrissons et n’ont aucune significa-
tion pathologique.

- Les malaises dus à un reflux gastro-oesophagien :
Ils sont une expression sévère du reflux, marqués par 
une hypertonie, puis apnée et cyanose, enfin hypoto-
nie et pâleur ; quelques clonies peuvent se voir. 

- Les syncopes vagales 
Sont plus rares chez le nourrisson ; un facteur déclen-
chant est retrouvé par l’interrogatoire soigneux des 

parents : peurs, émotions, stress, vue du sang, 
traumatisme.
- Les spasmes du sanglot :
Ils surviennent toujours au cours de pleurs ou de 
colère et pourraient n’être qu’une expression par-
ticulière au nourrisson des syncopes. Il est la cause 
la plus fréquente de syncope entre 6 mois et 3 ans. 
Il existe un facteur déclenchant qui est souvent le 
même pour chaque patient. Il s’agit souvent d’une 
colère ou une contrariété. Le diagnostic se fait à 
l’interrogatoire. On note deux formes cliniques dif-
férentes : la forme dite « bleue » cyanosante et la 
forme dite « blanche » syncopale. La forme« bleue 
» avec cyanose est la plus fréquente. Le spasme 
survient à la suite d’un facteur émotionnel dé-
clenchant : contrariété, peur, colère. . . L’enfant en 
pleurant reprend de moins en moins son souffle 
avec une phase expiratoire de plus en plus longue 
jusqu’à un blocage thoracique. Ces épisodes 
peuvent aller jusqu’à la perte de conscience avec 
une hypotonie globale. La forme « blanche » est 
souvent déclenchée par la peur. Il peut exister un 
cri bref. Il s’agit d’un épisode de pâleur suivi d’une 
perte de conscience avec parfois une chute. Dans 
cette forme blanche, il existe parfois des secousses 
cloniques oculaires ou des membres (syncope 
convulsivante). C’est dans ces formes qu’il existe 
parfois un doute avec une crise épileptique [1,4].
- Les terreurs nocturnes
Elles font partie des « parasomnies » et peuvent 
parfois être confondues avec des crises épileptiques 
nocturnes. Il s’agit de manifestations paroxystiques 
nocturnes sans gravité. Elles surviennent souvent 
entre 2 et 4 ans. L’enfant présente un réveil noc-
turne, s’assoit avec un air terrorisé. La terreur dure 
quelques minutes pendant lesquelles sont observés 
des pleurs et des cris que les parents ne peuvent 
pas calmer. L’enfant se rendort ensuite calmement 
sans garder de souvenir de l’épisode. Ces terreurs 
nocturnes sont le plus souvent observées en pre-
mière partie de nuit en sommeil lent profond [9]. Ces 
épisodes peuvent être confondus avec une épilep-
sie partielle frontale avec sensation de terreur. Une 
exploration est nécessaire lorsqu’il existe une atypie 
dans le tableau clinique ou des symptômes intercri-
tiques. 
- Les pseudoscrises épileptiques
Cette entité relativement fréquente n’est pas tou-
jours facile à reconnaitre. Il s’agit communément de 
manifestations impressionnantes, pouvant être in-
duites par suggestion. Il n’y a pas de systématisation 
neurologique et les épisodes sont souvent de longue 
durée. Lorsqu’elles sont traitées, elles sont le plus 
souvent pharmacorésistantes. Ces crises peuvent 
nécessiter un enregistrement EEG-vidéo prolongé 
pour faire la preuve de leur nature. Il faut rester très 
prudent avant d’exclure l’existence de vraies crises 
épileptiques car la coexistence de crises d’épilepsies 
et de crises pseudo-épileptiques ne sont pas rares 
(environ 10 % des épileptiques) [1,4].
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6) TRAITEMENT
Il n’y a aucune raison de proposer un traitement 
autre qu’un traitement étiologique s’il s’agissait 
d’une crise occasionnelle. La discussion d’un traite-
ment n’a lieu d’être que si le diagnostic d’épilepsie 
est retenu.

6.1. Traitement des crises épileptiques en 
urgence
Lorsque la crise a cessé, il n’y a pas lieu de donner 
un traitement antiépileptique. Lorsque la crise per-
siste au-delà de 5minutes, une injection de diazé-
pam à la dose de 0,3 à 0,5mg/kg en intra rectal ou 
0,2 à 0,4 mg/kg en intraveineux lent avec une dose 
maximale de 5 mg si l’âge est inférieur à 5 ans et 10 
mg si l’âge est supérieur ou égal à cinq ans. En cas 
de persistance de la crise au bout de 15 minutes, 
une injection de diazépam peut être répétée ou 
une autre benzodiazépine comme la clonazépam 
intraveineuse à la dose de 0,02 à 0,04 mg/kg avec 
une dose maximale recommandée de 1mg [34].
Chez le nouveau-né, le phénobarbital intraveineux  
à la dose de 20 mg/kg est le traitement de choix 
[35].

6.2.Traitement préventif des récurrences des 
crises fébriles
Il n’y a pas de consensus pour un traitement de 
fond de la récidive ; la balance bénéfices/risques 
étant négative [14,36-38]. Le traitement préventif 
des récidives et d’une épilepsie éventuelle reste dis-
cuté. Il est justifié dans les crises fébriles complexes 
avec un risque de récidive jugé élevé.

6.3.Traitement antiépileptique en cas d’épilepsie
Il n’y a pas de raison de débuter un traitement an-
tiépileptique en urgence en dehors d’un avis spé-
cialisé. D’autant qu’il a été montré qu’il n’y avait pas 
de différence à long terme de débuter que le trai-
tement soit initié dès la première crise ou ultérieu-
rement [7]. La monothérapie est la règle, choisie en 
fonction du syndrome épileptique, de l’âge et de 
l’étiologie.

7) CONCLUSION
Devant une première crise, il faut écarter en premier 
lieu, la possibilité de manifestations paroxystiques 
non épileptiques. Par la suite, la prise en charge ini-
tiale est guidée par la recherche d’une cause occa-
sionnelle rapidement curable. Une fois éliminée et 
en dehors d’une crise prolongée, la prise en charge 
est moins urgente et nécessite secondairement un 
avis spécialisé.
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