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RESUME

la survenue d'une crise épileptique est un événement fréquent chez I'enfant. Cependant la conduite a tenir
devant un tel événement n'est pas consensuelle. La démarche diagnostique devant une premiére crise épilep-
tique consiste habituellement a affirmer la nature épileptique d'un épisode paroxystique puis rechercher une
cause occasionnelle 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, I'examen clinique, voire quelques
examens simples, sont habituellement suffisants pour orienter vers la cause et permettre un traitement ur-
gent avant toute exploration complémentaire.

ABSTRACT

seizures are a common cause of hospitalization. The first step of the diagnostic approach is to affirm the epi-
leptic nature of a paroxysmal episode, secondly search an occasional cause that may require an urgent treat-
ment. 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.

Démarche diagnostique devant une premiére crise épileptique de I'enfant
1- INTRODUCTION :

Les crises épileptiques (CE) sont une cause fréquente d’hospitalisation en pédiatrie : un enfant sur 20 fait
au moins une crise avant l'age de 5 ans [1].

Dans la plupart des cas, il s'agit d'une cause occasionnelle, le plus souvent en rapport avec la fievre. Cepen-
dant, c'est aussi dans cette tranche d'age que débute la majorité des épilepsies.

L'objectif devant une premiére CE est de déterminer, en premier lieu, si 'événement paroxystique est réelle-
ment une manifestation épileptique, secondairement rechercher une cause occasionnelle urgente, en par-
ticulier une infection du systéme nerveux central. Enfin, dans I'nypothese d'une premiere crise révélant une
épilepsie débutante, la démarche consiste a établir le diagnostic étiologique de I'épilepsie[2-4]. Linterroga-
toire, 'examen clinique, voire quelques examens simples, sont habituellement suffisants pour orienter vers
la cause et permettre un traitement urgent avant toute exploration complémentaire.

2- DEFINITIONS ET CLASSIFICATIONS :
2-1Crise épileptique

Une crise épileptique est définit par la présence transitoire de signes et/ou symptémes dus a une activité
neuronale anormale excessive ou synchrone dans le cerveau [3]. Les symptdmes peuvent étre trés 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 a début
focal aux crises a début généralisé.
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- Crise épileptique & début généralisé

Elle débute a un endroit, et met en jeu rapidement
des réseaux distribués de maniere 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[2]. Les crises généralisées sont classées
selon la présence ou I'absence de manifestations
motrices ; ainsi on distingue les CE a début gé-
néralisé avec manifestations motrices (crises to-
nico-clonique, tonique, atonique, myoclonique,
myoclono-tonico-clonique, myoclono-atonique,
atonique et les spasmes épileptique) et les CE
généralisées sans manifestations motrices ou les
absences (Figure 1)[2].
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figure 1 : Classification des crises épileptiques selon
I'ILAE 2017 [2]

- Crise épileptique & début focal

Elle débute au sein de réseaux limités a un seul hé-
misphére. Elle peut impliquer un secteur tres loca-
lisé ou plus large. Les crises focales peuvent dé-
buter dans des structures sous corticales. Pour
chaque type de crise, le point de départ de la crise
est identique d'une crise a l'autre, avec un mode
de propagation préférentiel qui peut impliquer
I'némisphere controlatéral. Dans certains cas, tou-
tefois, il existe plus d'un réseau mis en jeu, et plus
d'un type de crise, mais chaque crise individuelle
a le méme point de départ. La classification des
CE focales est basée sur l'altération du niveau de
conscience (Figure 1)[2].

- Crise épileptique & début inconnu

Lorsque le début de la CE n'est pas certain, elle est
classée dans ce groupe jusqu'a ce que davantage
de données permettent de la diagnostiquer de
maniere fiable.

2-2 Epilepsie

L'épilepsie est définie par I'une quelconque des ma-
nifestations 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 sui-
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vantes similaire au risque général de récurrence
(au moins 60 %) observé aprés deux crises non
provoquées ; (3) diagnostic d'un syndrome épilep-
tique [5].

La classification des épilepsies de I''LAE 2017 [3]
distingue 3 types d'épilepsie : généralisée, focale
et combinée (focale et généralisée). Lorsque le
type d'épilepsie n'est pas déterminé, I'épilepsie est
classée dans la catégorie inconnue. Cette classifi-
cation est importante a suivre par le praticien car
elle permet de définirles stratégies thérapeutiques
et d'évaluer le pronostic de la maladie (Figure 2).
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figure 2 : Classification internationale de I'épilepsie
2017 [3]

- Epilepsie généralisée

Le diagnostic dépilepsie généralisée est basé sur
I'association de critéres clinique et électroencépha-
lographique. Différents types de CE généralisées
peuvent se voir : tonique, atonique, tonico clonique,
myoclonique ou absence. LEEG intercritique montre
typiquement des décharges généralisées de pointes
ondes [3].

- Epilepsie focale

Le diagnostic repose sur lassociation de CE fo-
cales a des anomalies EEG focales. Tous les types de
CE focales peuvent se voir : avec ou sans perte de
conscience, CE motrices ou non et CE focales tonico
clonique bilatérale.

- Epilepsie combinée généralisée et focale

Certains patients peuvent avoir des CE généralisée
et focale. Le diagnostic est fait sur la description
clinique des crises et les données de 'EEG. Les en-
registrements critiques sont utiles mais non obli-
gatoire pour le diagnostic. LEEG intercritique peut
montrer a la fois des décharges épileptiques foca-
lisées et généralisées. Le syndrome de Dravet et le
syndrome de Lennox-Gastaut sont des exemples
d'épilepsie combinée [3].

- Epilepsie de type inconnu

Le terme "Inconnu” est utilisé quand le clinicien est
incapable de déterminer si le type d'épilepsie est
focal ou généralisé parce qu'il n'y a pas suffisam-
ment d'informations disponibles[3].




2-3 L'état de mal épileptique

L'état de mal épileptique (EDM) est une condition
résultant soit de I'échec des mécanismes respon-
sables de l'arrét des crises épileptiques soit de
I'initiation de mécanismes qui conduisent a des
crises anormalement prolongées (aprés un temps
t1). C'est une condition, qui peut avoir a long terme
des conséquences (aprés le point de temps t2), in-
cluant la mort neuronale, les lésions neuronales, et
I'altération des réseaux neuronaux, selon le type et
la durée des crises. tl et t2 varient en fonction du
type des crises épileptiques (CE) (tableau I)[6].

Tableaul:. Définition de I'état de mal épileptique.
Dimensions opérationnelles avec tl indiquant le
temps a partir duquel le traitement d'urgence de CE
doit étre instauré et t2 indiquant le temps a partir
duquel des conséqguences a long terme peuvent étre
attendus [6].

tl t2
Quand la CE Quand la crise peut
est prolongée | entrainer des consé-
quences a long terme
Type de CE (Iésions neuronales,
mort neuronal,
altérations des réseaux
neuronaux et déficits
fonctionnels)
CE tonico- 5min 30min
clonique
CE focale avec 10min >60min
altération del'état
deconscience
Absence 10-15min inconnu

3-DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS :

- Les trémulations

Ce sont de fins tremblements des extrémités, du
menton, accentués par les pleurs, la colére, dis-
paraissent 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 trés
fréquents chez les nourrissons et n‘'ont aucune si-
gnification pathologique.

- Les malaises dus da un reflux gastro-cesophagien

lls sont une expression sévere du reflux, marqués par
une hypertonie, puis apnée et cyanose, enfin hypo-
tonie et paleur ; quelques clonies peuvent se voir.

- Les syncopes vagales

Sont plus rares chez le nourrisson ; un facteur dé-
clenchant est retrouvé par l'interrogatoire soigneux
des parents : peurs, émotions, stress, vue du sang,
traumatisme.
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- Les spasmes du sanglot

lls sont la cause la plus fréquente de syncope entre
6 mois et 3 ans. Il existe un facteur déclenchant
qui est souvent le méme pour chaque patient. |l
s'agit souvent d'une colére ou une contrariété. Le
diagnostic se fait a l'interrogatoire. On note deux
formes cliniques différentes : la forme dite « bleue
» cyanosante et la forme dite « blanche » synco-
pale. La forme« bleue » avec cyanose est la plus fré-
guente. Le spasme survient a la suite d'un facteur
émotionnel déclenchant : contrariété, peur, colére...
L'enfant en pleurant reprend de moins en moins son
souffle avec une phase expiratoire de plus en plus
longue jusqu'a un blocage thoracique. Ces épi-
sodes peuvent aller jusqu'a la perte de conscience
avec une hypotonie globale. La forme « blanche
» est souvent déclenchée par la peur. Il peut exis-
ter un cri bref. Il s'agit d'un épisode de paleur suivi
d'une perte de conscience avec parfois une chute.
Dans cette forme blanche, il existe parfois des se-
cousses cloniques oculaires ou des membres (syn-
cope convulsivante)[1].

- Les terreurs nocturnes

Elles font partie des « parasomnies » et peuvent
parfois étre confondues avec des crises épileptiques
nocturnes. Il s'agit de manifestations paroxystiques
nocturnes sans gravité. Elles surviennent souvent
entre 2 et 4 ans et sont le plus souvent observées
en premiere partie de nuit en sommeil lent profond.
L'enfant présente un réveil nocturne, 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. Lenfant
se rendort ensuite calmement sans garder de sou-
venir de I'épisode [1].

- Les pseudo-crises épileptiques

Cette entité relativement fréquente n'est pas tou-
jours facile a reconnaitre.

Il n'y a pas de systématisation neurologique et les
épisodes sont souvent de longue durée. Ces crises
peuvent nécessiter un enregistrement EEG-vi-
déo prolongé pour faire la preuve de leur nature. |l
faut rester tres prudent avant d'exclure '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-DEMARCHE DIAGNOSTIQUE :

Le diagnostic de crise épileptique n'est pas toujours
facile chez I'enfant, car la séméiologie des crises est
trés différente en fonction de I'age de survenue et
de la localisation de la décharge critique. Le dia-
gnostic positif est posé sur l'interrogatoire qui per-
met également de collecter les éléments orientant
vers |'étiologie de la crise et permet de cibler les
examens complémentaires en fonction de l'orien-
tation étiologique (Figure 3).




Premigre crise épileptique

“Interrogatoire +Examen clinique

“TDM cérébrale si CE prolongée, focale ou répétée, anomalie de
I'examen ou notion de ani

*ionogramme sanguin, calcémie, glycémie (si signes d'appel)
*PL (si CE+fidvre avant 6 mois ou si signes d'appel de
méningoencéphalite )

diagnostics différentiels

Convulsion
occasionnelle

EEG
IRM cérébrale
traitement étiologique +/-génétique

+/-bilan métabolique

Epilepsie

diagnostic étiologique
ou syndromique
+/-traitement antiépileptique

figure 3 : Démarche diagnostique devant une pre-
miere crise épileptique chez l'enfant.

4-1 Interrogatoire

Linterrogatoire de la famille, en particulier du ou
des témoins de la crise, permettant de préciser les
caractéristiques suivantes :

- Les circonstances de survenue (sommeil/veille,
horaire, éventuel facteur déclenchant..).

- Le premier signe considéré comme anormal :
révulsion oculaire, résolution du tonus, perte de
connaissance, rupture de contact, déviation de la
téte et/ou des yeux, changement de teint..

- Les phénomenes paroxystiques observés en insis-
tant sur la chronologie des évenements observés.
Aucun élément clinique seul ne permet de déter-
miner seul si un événement paroxystique était ou
non une crise épileptique. Les symptdmes observés
dépendent de l'origine de la décharge et de sa pro-
pagation au niveau du cortex cérébral :

e contraction tonique, mouvements cloniques, ré-
solution du tonus responsable d'une chute ou d'un
effondrement du tronc, crises généralisées tonico-
cloniques..

e révulsion oculaire isolée

e hypersialorrhée

o Existence de signes végétatifs (paleur, modifi-
cation pupillaire, vomissements, modification des
rythmes cardiaques et respiratoire

e Incontinence

- L'existence éventuelle d'un déficit post-critique
(hémiparésie en particulier), et sa durée.

- Lexistence ou non d'un coma post critique, qui
n'‘est pas spécifique ni constant en cas de CE.

- Le caractere unique de I'épisode ou l'existence
d'épisodes similaires. La répétition des épisodes
critiques et leur caractére stéréotypé permet
d'évoquer le diagnostic.

- Signes associés : fievre, traumatisme, vomisse-
ments, trouble de la conscience, changement de
comportement..

- Eléments pouvant évoquer le caractére occasion-
nel d'une crise tel gu'un traumatisme cranien ré-
cent, fievre, signes d'hypertension intracranienne,
trouble de conscience ..
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- antécédents médicaux de l'enfant (souffrance
foetale aigue, maladie chronique, malformation céré-
brale connue, facteurs de risque thromboembolique. . )
- Le développement psychomoteur de I'enfant

- antécédents familiaux d'épilepsie ou de crise fé-
brile [1,4,7.8].

4-2 Examen clinique

- Le caractére fébrile doit faire rechercher en urgence
une infection du systeme nerveux centrale, bien que
la cause la plus fréquente reste la crise fébrile.

- Mesure du périmétre cranien (macrocranie ou mi-
crocéphalie)

- Palpation de la fontanelle.

- Examen neurologique complet : appréciation de
I'état de conscience, recherche de déficit moteur,
hémiplégie, paralysie faciale...

- Apprécier l'état d’hydratation a la recherche de
signes de déshydratation.

- Mesurer de la tension artérielle a la recherche
d'une hypertension artérielle.

- Rechercher une paleur cutanéo-muqueuse qui
peut étre associée a un hématome intracranien.
- Examen cutané a la recherche de tache cutanée
café au lait, tache achromique ou de stigmates cu-
tanés de maltraitance ou écchymose.

- Auscultation cardiaque a la recherche d'un souffle
dans le cadre d'une cardiopathie

- Rechercher des signes de rachitisme chez le nourrisson
- Examen somatique complet[4,7,8].

4-3 Examens complémentaires

Les examens complémentaires ne sont pas systéma-
tiques et sont guidés par l'orientation étiologique.
4.3.1. Bilan biologique

4+glycémie et ionogramme sanguin

La réalisation d'examens biologiques n'est pas sys-
tématique, notamment lorsque I'examen clinique
et I'anamnése ne trouvent aucun facteur pouvant
étre a l'origine de désordres électrolytiques[4,8,9].
Les études ayant évalué l'apport diagnostique
d'un bilan biologique systématique compre-
nant une glycémie et un ionogramme suggérent
que les anomalies observées sur ces parameétres
étaient toujours liées a 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[9-11].

4+ La ponction lombaire

La ponction lombaire est discutée chez un enfant
ayant fait une crise épileptique en contexte fébrile.
Elle doit étre systématique devant un syndrome
méningé et/ou d'un syndrome septique et/ou
d'un trouble du comportement et avant l'age de
6 mois[4,9,10].

A l'inverse, la PL est non indiquée en cas de crise
fébrile (CF) simple (généralisée, bréve et unique
sur24h) sans signe de méningite ni syndrome
septique ou trouble du comportement y compris
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chez le nourrisson entre 6 et 12 mois. Mais une sur-
veillance hospitaliére de courte durée (minimum
4h) pour réévaluation chez les moins de 12 mois
[9,10,12].

4.3.2. Electroencéphalogramme

Il est fortement recommandé d'effectuer rapide-
ment I'EEG apres I'événement paroxystique dans
le but déliminer les diagnostics différentiels de
mouvements anormaux, d'essayer de trouver des
éléments pour faire un diagnostic au sein de la
classification syndromique et de fournir des élé-
ments d'orientation topographique en cas d'épi-
lepsie focale [13]. Il doit alors étre réalisé le plus tét
possible, si possible dans les 24 heures suivant la
crise, afin d'augmenter sa sensibilité[14].

En cas de convulsions occasionnelles telles que les
crises fébriles complexes ou les crises d'état de mal
fébrile 'EEG peut contribuer au diagnostic d'une
encéphalite, d'abces cérébral.

En cas d'une épilepsie débutante, il aide au dia-
gnostic positif par I'enregistrement des anomalies
intercritiques ou des manifestations critiques en
EEG-vidéo. Il peut aussi contribuer au diagnostic
d'un syndrome épileptique dés la premiere crise
si 'ensemble des éléments cliniques et anamnes-
tiques sont concordants (ex. : épilepsie a pa-
roxysmes rolandiques, épilepsie occipitale bénigne
de l'enfant, épilepsie-absence de l'enfant..)[14].

4.3.3. Imagerie cérébrale

Aprés une premiere crise, I'imagerie cérébrale n'est
pas systématique. Elle doit étre réalisée chaque
fois qu'une anomalie cérébrale est suspectée.
Dans le cadre de I'urgence, un scanner cérébral doit
étre demandé lorsqu'il existe un déficit postcri-
tique qui n'est pas rapidement résolutif ou si
I'état clinique habituel n'est pas récupéré rapide-
ment [4]. Les indications d'imagerie en urgence
seront plus larges chez le nourrisson de moins
d'un an compte tenu de la difficulté de I'examen
neurologique avant un an et de la fréquence des
causes traumatiques des crises épileptique [15].
Le scanner recherchera en urgence, des compli-
cations de traumatisme cranien, une hémorragie
cérébrale, un cedéme cérébral, un accident isché-
mique ou une lésion parenchymateuse avec syn-
drome de masse. L'IRM est indiquée si suspicion
d'encéphalite ou en cas d'épilepsie débutante. En
effet, elle représente I'examen de choix pour faire
le diagnostic étiologique lorsque la clinique sug-
gére une crise d'épilepsie symptomatique [7,15].
Les indications de I'lRM varient en fonction de
I'age de l'enfant, des facilités a réaliser I'examen,
de la nécessité ou non de pratiquer une anesthé-
sie. Néanmoins, il est habituel de demander une
IRM devant :

- une premiere crise épileptique si elle est focale,
ou devant une premiére crise généralisée si elle
s'associe a une anomalie ou une régression du dé-
veloppement, a une anomalie de I'examen clinique
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(neurologique, cutané et général), ou & une anoma-
lie focale de l'électroencéphalogramme (EEG).

- Une crise fébrile complexe,

- des spasmes infantiles et des myoclonies avant
l'age de 1 an.

- Dans tous les cas d'épilepsie cas en dehors de
I'épilepsie a pointes centro temporale typique, I'épi-
lepsie absence de l'enfant et I'épilepsie myoclo-
nique juvénile [15,16].

4.3.4. Autres examens complémentaires

D'autres examens complémentaires sont rarement
envisagés apres une premiére CE sauf sil'anamnese
et 'examen clinique sont fortement évocateurs de
certaines étiologies comme un bilan métabolique
spécialisé a la recherche d'une maladie métabolique
ou une étude génétique voir un bilan immunolo-
gique. Ces bilans seront envisagés en deuxieme
étape et apres avis spécialisé.

5-CAUSES DES CRISES EPILEPTIQUES :

5-1 Convulsions occasionnelles

L'interrogatoire et lI'examen clinique permettent
d'envisager chacune des causes. Il est habituel
de classer ces causes en fonction de l'age (nou-
veau-né, nourrisson et enfant), et du caractére
fébrile ou non. Le Tableau Il présente une liste
non exhaustive de causes de crises épileptiques
occasionnelles.

Tableau Il : Principales causes des convulsions occa-
sionnelles

Infectieuse
Infections du systéme nerveux central : encéphalites,
méningite compliquée, abcés cérébral...
convulsions associées aux infections a rotavirus, virus
respiratoire syncytial...

Traumatique
Hématome sous dural - Hématome extradural
Contusion cérébrale - syndrome du bébé secoué

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

Vasculaire
Accident vasculaire cérébral

Métabolique
Hypoglycémie
Hypocalcémie
Hyponatrémie

Hypertension artérielle

4 Chez le nouveau-né

- Les encéphalopathies ischémiques/anoxiques
néonatales constituent la principale cause de
convulsions néonatales chez le nouveau-né aterme.
- L'accident vasculaire cérébral néonatal est res-
ponsable dans 6,1 % a 14 % des cas.
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- Les méningites et méningoencéphalites bacté-
riennes, constituent 5 % a 20 % des convulsions
néonatales.

- Les troubles métaboliques sont la cause de
convulsions néonatales peu séveéres s'ils sont tran-
sitoires et rapidement dépistés et corrigés.

- Les traumatismes obstétricaux peuvent étre res-
ponsables de contusion cérébrales, d'hématomes
sous-duraux et d’hémorragies intraventriculaires,
sous-durales ou sous-arachnoidiennes.

- 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 lidocaine [1,4].

4 Chez le nourrisson et I'enfant
» Convulsions avec fiévre
v Les crises fébriles

Les crises fébriles (CF) (ou convulsions fébriles)
constituent la cause la plus fréquente des crises
épileptiques dans l'enfance [1]. Elles surviennent
chez 2 a 5 % des enfants, habituellement entre 6
mois et 5 ans, avec un pic a 18 mois. Selon la dé-
finition de la Ligue internationale contre I'épilepsie
(ILAE, 1993), il s'agit de crises épileptiques surve-
nant dans un contexte fébrile, non causées par une
infection du systéme nerveux central (SNC) ni par
d'autres causes bien définies telles que hypoglycé-
mie, déshydratation, toxique médicamenteux, chez
un enfant de plus de 6mois sans antécédent de
crise néonatale ou non fébrile[17]. La société fran-
caise de neurologie pédiatrique distingue les CF
en CF simples ou compliquées (complexes) sur la
base de cing critéres : I'age, la durée, la focalisation,
I'examen neurologique et les antécédents neurolo-
giques[9]. Quand a l'académie américaine de pédia-
trie, elle utilise seulement 3 critéres : la focalisation,
la durée prolongée et la répétition en 24 heures.
Ainsi, une CF est dite simple si elle est généralisée
de durée inférieure a 15 minutes et non répétée en
24heures (Tableau ) [10].

Tableaulll: Caractéristiques des crises fébriles simples
et compliquées[10]

Crise fébrile simple s

compliquée
durée inférieure a 15 Supérieur a 15
minutes minutes
Crise généralisée Crise focale
focalisation sans d.eflat post ou déficit post
critique critique
Répétée
dans les 24 non oui
heures
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v Infections du systéme nerveux central

Les méningites purulentes, virales et la ménin-
goencéphalite herpétique doivent systématique-
ment étre évoquées devant un nourrisson fébrile
présentant une et surtout plusieurs crises épilep-
tigues. Dans les méningites bactériennes, les crises
sont souvent généralisées tonicocloniques qui ré-
sultent de diverses complications (hyponatrémie,
ocedéme cérébral, thrombose artérielle ou veineuse).
Dans le cas de l'encéphalite herpétique, les crises
sont focales, motrices, de la face et du membre su
périeur, bréves mais répétées. Ce n'est qu'au bout
de quelgues heures ou quelques jours que se dé-
veloppe un état de mal. Leur topographie hémi-
faciale et leur survenue au deuxiéme ou troisieme
jour de fiévre sont trés suspectes, bien que I'age de

survenue soit celui des convulsions fébriles[1,4,7].

v Hyperthermie maligne du nourrisson

» Convulsions occasionnelles sans fiévre

Elles ont des causes variées. Le Tableau Il reprend
les différentes étiologies.

5-2 Epilepsie débutante

En cas d'une épilepsie débutante, la démarche
consiste a établir le diagnostic du type d'épilepsie
en utilisant la classification internationale des épi-
lepsies et des syndromes épileptiques (Figure 2 et
Tableau IV).

Tableau IV : Syndromes épileptiques organisés par
age de début [7]

Période Néonatale

- Epilepsie néonatale familiale bénigne (BFNE)
- Encéphalopathie myoclonique précoce (EME)
- Syndrome d'Ohtahara

Nourrisson

- Epilepsie du nourrisson a 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 affections non progres-
sives

Enfant

- Crises fébriles plus (FS+) (peut débuter chez un nourrisson)
- Syndrome de Panayiotopoulos

- Epilepsie a crises myoclono atoniques (précédement
astatiques)

- Epilepsie bénigne avec pointes centrotemporales (BECTS)
- Epilepsie autosomique dominante a crises frontales noc-
turnes (ADNFLE)

- Epilepsie a crises occipitales de début tardif (Type Gas-
taut)

- Epilepsie avec absences myocloniques Syndrome de Len-
nox Gastaut

- Encéphalopathie épileptique avec pointes ondes continues
au cours du sommeil (CSWS)

- Syndrome de Landau Kleffner (LKS)

- Epilepsie absences de I'enfant (CAE)
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Adolescence - Adulte

- Epilepsie absences de l'adolescent (JAE)

- Epilepsie myoclonique juvénile (JME)

- Epilepsie a crises généralisées tonico-cloniques prédomi-
nantes

- Epilepsie myoclonique progressive (PME)

- Epilepsie autosomique dominante avec crises a symptoma-
tologie auditive (ADEAF)

- Autres formes d'épilepsie temporale familiale

Epilepsies dont I'age de début est moins spécifique
- Epilepsie focale familiale & foyer variable (enfant et adulte)
- Epilepsies réflexes

Il s'agit de rassembler les éléments cliniques (age
de début, antécédents, type(s) de crises épilep-
tiques) et les éléments paracliniques (données de
I'EEG et de I''RM).

5.2.1. Syndromes épileptiques

Les syndromes épileptiques sont représentés dans
le tableau |.

5.2.1.1. Chez le nouveau-né
» Syndrome d'Ohtahara

Le syndrome d'Ohtahara est une forme d'encépha-
lopathie épileptique précoce définie par I'associa-
tion de spasmes épileptiques a d'autres types de
crises ; d'un EEG de type suppression-burst, avec
des périodes de silence plus bréves que les bursts
en moyenne. Dans environ 50 % des cas, ce syn-
drome est en rapport avec une anomalie structu-
rale du systéme nerveux central ; dans le reste des
cas, il est d'origine génétique. Récemment, plu-
sieurs genes ont été impliqués dans ce syndrome:
ARX, GC1, MUNCI18-1/STXBP1 et SRGAP2. Aucun
traitement n'est actif dans cette pathologie[18].
> Epilepsie myoclonique précoce

Il s'agit d'une forme trés rare d'épilepsie. Les crises
sont essentiellement constituées par des myo-
clonies erratiques incessantes. Il existe parfois
des myoclonies massives, mais pas de spasmes
épileptiques. LEEG est pauvre, de type suppres-
sion-burst, mais avec des périodes de silence plus
longues que les bursts en moyenne. Les causes
sont souvent métabolique[18].

5.2.1.2. Chez le nourrisson
» Syndrome de West

Le syndrome de West ou syndrome des spasmes
infantiles est une encéphalopathie épileptique sé-
vére. Il est la cause la plus fréquente de détério-
ration psychomotrice du nourrisson. Son incidence
varie de 2,9 a 4,5 pour 100 OOO naissances vi-
vantes avec une prépondérance masculine. L'age
de début se situe entre 3 et 7 mois. La triade cli-
nique repose sur la présence d'un type particu-
lier de crises : les spasmes épileptiques associés a
une régression psychomotrice et a un tracé hyp-
sarythmique a I'EEG. La régression psychomotrice
accompagne |'épilepsie et est présente dans 95%
des cas. Une cause est identifiée chez 75% des
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enfants. Les principales étiologies sont les Iésions
anoxoischémiques, les syndromes neurocutanés,
les erreurs innées du métabolisme, les infections
anté et postnatales, les hémorragies intracra-
niennes et les causes génétiques. La fréquence des
cas cryptogéniques ont diminué en raison des pro-
gres des techniques d'imagerie cérébrale, métabo-
liques et génétiques et représentent 9 a 15% des
cas. Le syndrome de West idiopathique est rare
et est caractérisé par un développement normal
avant l'apparition des spasmes[18].

v _Epilepsie myoclonigue sévére du nourrisson ou
syndrome de Dravet

Le syndrome de Dravet est une forme rare d'épi-
lepsie de la petite enfance (1/20 OO0 naissances).
Elle débute souvent sous forme de crises prolon-
gées, fréquemment fébriles, vers le milieu de la
premiere année de vie. Les crises sont cloniques ou
tonicocloniques, généralisées ou unilatérales, al-
ternant d'un coté et de l'autre avec une durée trop
longue, souvent supérieure a 15 min. Secondaire-
ment, ces crises évoluent vers une épilepsie gé-
néralisée associant des myoclonies, des absences
atypiques et des crises focales. Au cours de la deu-
xiéme année de vie, un retard du développement
devient évident avec une maladresse, une ataxie,
des troubles cognitifs et des troubles du compor-
tement [1,18].

v Epilepsie avec crises partielles migrantes

Cest 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 a l'autre du cortex, asso-

ciées a une détérioration psychomotrice majeure.
Cette épilepsie est pharmacorésistante[18].

5.2.1.3. Chez |'enfant
» Epilepsie absence de I'enfant

Elle représente environ 5-10 % des épilepsies de
I'enfant. Elle débute vers 5-7 ans et disparait gé-
néralement a l'adolescence. Elle se manifeste par
des ruptures de contact qui durent quelques se-
condes et qui sont pluriquotidiennes. Ces ruptures
de contact sont accompagnées sur 'EEG par des
bouffées de pointes ondes bilatérales, synchrones
atrois cycles par secondes de début et fin brutales.
Ces absences sont favorisées par I'hyperpnée. Le
pronostic est généralement bonl1,7]. Toutefois une
forme résistante est observée chez 5 a 10% des
patients et un trouble attentionnel chez presque
un tiers des patients.

» L'épilepsie a pointes centrotemporales

Elle débute a I'age scolaire (entre 4 et 12 ans). Les
crises ont typiquement lieu a I'endormissement ou
au réveil ; elles intéressent la sphére oropharyngée:
bruits de gorges, clonies de I'hémiface, troubles ar-
thritiques, parfois précédés de paresthésies de la
langue, des levres et des joues. Les crises peuvent
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se propager au membre supérieur et inférieur ipsi-
latéral. Le contact est, en regle, préservé mais une
rupture de contact est possible. Une généralisation
secondaire est possible. LEEG de veille peut-étre
normal ou peut aussi montrer des pointes ty-
pigues, de localisation centro temporale, tripha-
siques et de grande amplitude, survenant de fagon
isolée ou en bouffée. Ces anomalies sont toujours
trés activées par le sommeil. Cette épilepsie se ca-
ractérise par la rareté des crises et leur disparition
spontanée en la 3 ans et une évolution favorable
[7]. Mais au cours des derniéres années, plusieurs
études ont décrit chez ces patients des troubles de
I'attention et hyperactivité, des troubles cognitives
et des difficultés scolaires[19].

> Lépilepsie myoclonoastatique (syndrome de
Doose)

Il s'agit d'une épilepsie rare qui débute vers 2-3
ans, par un orage de crises généralisées tonico-
clonigues 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 dif-
ficile a préciser : certains enfants guérissent en
quelques années avec peu de troubles cognitifs,
d'autres gardent une épilepsie généralisées phar-
maco résistante et de troubles cognitifs[18].

» Le syndrome de Lennox-Gastaut

Le syndrome de Lennox-Gastaut est une épilep-
sie généralisée de l'enfant entre 3 et 10 ans. Il est
caractérisé par une triade symptomatique com-
portant des crises toniques axiales diurnes et
nocturnes, des crises atoniques responsables de
chutes et des absences 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 gé-
néralisés pendant le sommeil et un ralentissement
du développement intellectuel et des troubles de
la personnalité. L'évolution se fait souvent vers une
épilepsie pharmacorésistante et I'aggravation des
troubles neuropsychologiques [1,18].

5.2.2. Les autres causes d’épilepsie

5.2.2.1. Les épilepsies structurelles

Le diagnostic d'une étiologie structurelle est re-
tenu devant la présence d'anomalies visibles sur
I'imagerie cérébrale concordantes avec la descrip-
tion clinique des CE et les anomalies électroen-
céphalographiques(3]. Lidentification d'une lésion
structurelle nécessite des études IRM appropriées
en utilisant des protocoles spécifiques d'épilepsie.
Ces épilepsies se caractérisent par la survenue des
crises focales stéréotypées. Les manifestations cli-
niques critiques sont fonction de la localisation cé-
rébrale initiale de la décharge puis de son éventuelle
propagation [20].

Elles peuvent étre secondaires aux anomalies de dé-
veloppement cortical (les dysplasies corticale avec
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cellules ballonisées (type I1), la sclérose tubéreuse de
bourneville, la tumeur dysembryoplasique neuroé-
pithéliale et le gangliogliome..), les séquelles d'hy-
poxie néonatale ou d'accident vasculaire cérébral
(AVQ), les tumeurs cérébrales ou post traumatique.

5.2.2.2. Les épilepsies infectieuses

Le concept d'une cause infectieuse est que I'épi-
lepsie est la conséquence directe d'une infection
connue ou présumée dont les crises sont la mani-
festation principale. La cause infectieuse concerne
les cas d'épilepsie survenant au décours d'un épi-
sode infectieux, plutdt qu'aux crises épileptiques
survenant durant la phase aigué de l'infection telle
que la méningite ou I'encéphalite.

5.2.2.3. Causes vasculaires

Par définition, les crises de ['épilepsie post vas-
culaire surviennent dans les suites d'un accident
vasculaire cérébral ischémique ou hémorragique
constitué dans un délai pouvant aller jusqu'a deux
ans ; les accidents hémorragiques sont les plus
pourvoyeurs d'épilepsie vasculaire[21].

5.2.2.4. Les épilepsies métaboliques

Le concept d'épilepsie métabolique est que I'épi-
lepsie est la conséquence directe d'un désordre
métabolique connu ou présumé dont les crises
sont la manifestation principale. Parmi ces maladies
meétaboliques la porphyrie, les aminoacidopathie,
I'épilepsie pyridoxinodépendance... Le plus souvent
les CE ne sont pas spécifiques. Cependant, certains
types de crises peuvent orienter vers certaines er-
reurs innées du métabolisme. Une maladie méta-
bolique doit étre suspectée chez des nourrissons
présentant des crises myocloniques, des crises to-
niques ou des spasmes a début précoce [22,23].

5.2.2.5. Les épilepsies immunes

Le concept d'une épilepsie immune est que I'épi-
lepsie résulte directement d'un désordre immuni-
taire dont les crises sont la manifestation principale.
Une étiologie immune peut étre conceptualisée si
mise en évidence d'une inflammation du systéme
nerveux central avec preuves dauto-immunité.
La plupart des cas rapportés concernent la popu-
lation adulte, bien que certains cas soient égale-
ment observés chez les adolescents et les enfants.
Trois anticorps sont maintenant décrits : l'anti-
corps anticanaux potassiques dépendant du vol-
tage (voltage-gated potassium channels (VGKQ)),
l'antiacide glutamique décarboxylase (GAD) et
I'antirécepteur a N-methyl-D-aspartate (NMDA).
La reconnaissance rapide de cette cause est trés
importante, car un traitement immunomodulateur
précoce semble modifier favorablement le décours
clinique[24,25].

5.2.2.6. Les épilepsies génétiques

Le concept d'épilepsie génétique est que I'épilepsie
est la conséquence directe d'un défaut génétique
connu ou présumé dont les crises sont la manifes-
tation principale[3].

De nombreux genes dépilepsie ont été identi-
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fiés ces dernieres années, principalement dans les
formes monogéniques, ceci grace a I'émergence
des approches de séquencage de nouvelle gé-
nération et a la baisse exponentielle de leur colt.
Au-dela du groupe des génes codant, comme cela
était prévisible, pour divers types de sous unités
de canaux ioniques (par exemple canaux sodium
ou potassium, ou encore récepteurs GABA, ou
récepteurs au glutamate de type NMDA), une plus
grande diversité fonctionnelle est apparue récem-
ment [26].

Lidentification de I'anomalie génétique au cours
de l'épilepsie a permit une meilleure compréhen-
sion des mécanismes physiopathologiques sous-
jacents, et par conséquent une meilleure approche
thérapeutique voir un conseil génétique dans un
certain nombre de cas [26,27].

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'étre 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 don-
ner un traitement antiépileptique. Lorsque la crise
persiste au-dela de 5minutes, une injection de dia-
zépam a la dose de 0,3 a 0,5mg/kg en intra rec-
tal ou 0,2 a 0,4 mg/kg en intraveineux lent avec
une dose maximale de 5 mg si l'age est inférieur
a 5 ans et 10 mg si I'age est supérieur ou égal a
cing ans. En cas de persistance de la crise au bout
de 15 minutes, une injection de diazépam peut étre
répétée ou une autre benzodiazépine comme la
clonazépam intraveineuse a la dose de 0,02 a 0,04
mg/kg avec une dose maximale recommandée de
1Img[28]. Chez le nouveau-né, le phénobarbital in-
traveineux a la dose de 20 mg/kg est le traitement
de choix [29].

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. Le traitement préventif des réci-
dives est justifié dans les crises fébriles complexes
avec un risque de récidive jugé élevé [12,32].

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 a long terme de débuter que le trai-
tement soit initié des la premiére crise ou ultérieu-
rement[9]. La monothérapie est la régle, choisie en
fonction du syndrome épileptique, de I'age et de
I'étiologie.
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7- CONCLUSION :

Devant une premiere 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.

Conflits d’intérét : les auteurs ne déclarent aucun
conflit d'intérét
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