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RESUME

Les crises fébriles (CF) surviennent chez environ 2 & 5% des enfants de 6 mois a 5 ans dont la plupart surviennent
entre 12 mois et 18 mois. Elles peuvent étre simples ou complexes: Les CF simples durent moins de 10 minutes,
nont pas de caractéristiques focales et ne récidivent pas dans les 24 heures. Les CF complexes durent plus de
10 min en continu ou avec des pauses, ont des caractéristiques focales, ou réapparaissent dans les 24 heures. La
plupart (>90%) des CF sont simples survenant a l'occasion d'infections bactériennes ou virales. Elles apparaissent
parfois aprés certaines vaccinations comme le vaccin anticoquelucheux et le ROR (rougeole-oreillons-rubéole).
Les CF se produisent souvent lors d'une augmentation brutale de la température centrale et la plupart se déve-
loppent dans les 24 heures suivant le début de la fievre. En regle générale, les crises sont généralisées; la plupart
sont cloniques, mais certaines se manifestent sous la forme d'une atonie ou d'une hypertonie. Les facteurs géné-
tiques et familiaux augmentent la susceptibilité aux CF. Les recommandations ont évolué aux cours des derniéres
années, toutefois, certaines conduites restent non consensuelles.

ABSTRACT

Febrile seizures (FS) occur in about 2 to 5% of children between 6 months to 5 years of age, most of which oc-
cur between 12 and 18 months. They can be simple or complex: Simple FS last less than 10 minutes, have no
focal characteristics and do not recur within 24 hours. Complex FS last more than 10 min continuously or with
pauses, have focal characteristics, or recur within 24 hours. Most (> 90%) of FS are simple occurring during bac-
terial or viral infections. They sometimes appear after certain vaccinations such as pertussis vaccine and MMR
(measles-mumps-rubella). FS often occurs with a sharp rise in core temperature, and most develop within 24
hours of the onset of fever. As arule, the seizures are generalized; most are clonic, but some manifest as atony or
hypertonia. Genetic and familial factors increase susceptibility to FS. Recommendations have evolved in recent
years, however, some conduct remains non-consensual.

1. INTRODUCTION

Les crises fébriles (CF) représentent la cause la plus fréquente des convulsions occasionnelles chez l'enfant de
moins de 5 ans avec un pic de fréquence vers I'age de 18 mois [1]. Elles sont définies selon la Ligue internationale
contre I'épilepsie (ILAE, 1993) par une convulsion survenant dans I'enfance, généralement entre 6 mois et 5 ans,
dans un contexte d'affection fébrile, en dehors de toute infection du systéme nerveux central, sans antécédent de
crise non fébrile depuis la période néonatale ou dépilepsie [2]. Les CF sont habituellement divisées en CF simples
ou compliquées (complexes) selon certains critéres (focale, prolongée ou répétée sur 24h). Les CF simples sont
les plus fréquentes (60 a 70%). Elles sont généralisées (bilatérales et symétriques), toniques ou tonico-cloniques,
d'une durée inférieure a 10 minutes, de résolution spontanément favorable sans déficit postcritique, ne survenant
gu'une seule fois lors du méme épisode fébrile. Tous ces critéres doivent étre présents pour parler de CF simple [1].
Les CF complexes se définissent par I'un des critéres suivants : la localisation focale des crises, la durée des crises
supérieure a 10 minutes, la présence d'un déficit postcritique et la récidive dans les 24h [1,3]. La prise en charge
des CF est variable selon les équipes et elle est peu codifiée surtout pour les CF compliquées.

2. EPIDEMIOLOGIE

La fréquence des CF est importante mais trés variable d'une étude a l'autre, de 2 a 5% de la population générale
[4]. Ces variations sont fonction de la méthodologie de I'étude et les définitions utilisées. D'apres I'étude du na-
tional collaborative périnatal project réalisée par Nelson KB et al, qui ont suivi de maniére prospective 54 000
enfants de la naissance & 7 ans, la prévalence des CF serait de 3,7% a l'age de 7 ans [5]. En Grande-Bretagne, Verity
et al ont trouvé une incidence cumulative de 2,3% a 5 ans dans une cohorte de 13 135 enfants [6). Les CF sont
plus fréquentes chez les garcons que chez les filles avec un sex-ratio de 1,2 a 1 4. Les filles sont cependant plus a
risque de faire des convulsions compliquées [3]. L'age de survenue se situe le plus souvent entre 6 mois et 3 ans,
avec un pic a 18 mois. Seulement 6 a 15% des convulsions surviennent apres 4 ans. Leur apparition aprés 6 ans
est inhabituelle et exceptionnelle [7].
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3. PHYSIOPATHOLOGIE

Les mécanismes physiopathologiques des CF restent
mal connus. Leurs apparitions semblent résulter de la
sommation de différents facteurs : Une prédisposi-
tion génétique, linflammation, une modification de la
température corporelle et un cerveau immature [8]. Le
réle des facteurs génétiques dans la survenue des CF
a été évoqué du fait de la différence d'incidence selon
les zones géographiques et de l'existence d'une pré-
disposition familiale [3,78]. Lincidence est de 2 a5 %
dans les populations caucasiennes, tandis qu'elle est
de 9% au Japon [8]. Les antécédents familiaux de CF
existent chez 25 a 40% des enfants. Le risque de sur-
venue d'une CF est multiplié par 2 pour un enfant dont
les deux parents ont fait des CF dans I'enfance. Les
modes de transmission polygénique et autosomique
dominant sont ceux les plus évoqués actuellement. Les
études de grandes familles ont permis la mise en évi-
dence d'un lien génétique avec un nombre important
de loci, porteurs de génes codant, notamment pour
des sous-unités du canal sodium voltage dépendant
[7]. Laugmentation de la température modifie un cer-
tain nombre de processus physiologiques au niveau cé-
rébral pouvant participer aux mécanismes conduisant
aux CF. Ainsi, au niveau neuronal, I'hyperthermie modi-
fie un certain nombre de phénomenes électrophysiolo-
giques comme la cinétique de fonctionnement des ca-
naux ioniques, la morphologie des potentiels d'action
et la transmission synaptique [8] La fidvre survient a la
suite d'une réaction inflammatoire induite en général
par un agent pathogene. Ce sont les agents pyrogenes
provenant des microorganismes qui initient la réaction
inflammatoire. Il s'ensuit une sécrétion de cytokines im-
pliquées, alafois dans la réaction infllmmatoire et dans
son réle pro-épileptogéne [8,9]. Les infections causales
sont le plus souvent virales. Lage de survenu entre six
mois et surtout le pic a 18 mois suggérent un réle de
limmaturité cérébrale dans les CF.

4. DIAGNOSTIC

Le diagnostic des CF est essentiellement clinique. Une
anamnese, un examen pédiatrique et neurologique
soigneux sont essentiels pour le diagnostic et 'évalua-
tion initiale de la CF. Linterrogatoire et I'examen clinique
vont permettre de distinguer une CF simple d'une CF
complexe dont les prises en charge sont différentes.
Le diagnostic de CF implique la fievre, généralement
supérieure a 38°C, au moment ou au décours de la
crise. La CF saccompagne d'une perte de connais-
sance authentifiée par la révulsion oculaire. Devant un
enfant fébrile qui a convulsé, 'examen clinique est es-
sentiel. Quand la cause de la fiévre est identifiée et que
I'enfant ne présente pas de troubles de la conscience, il
n‘est généralement pas nécessaire de réaliser des exa-
mens complémentaires. La premiere préoccupation
est d'écarter la possibilité d'une méningite, d'une en-
céphalite et de toute autre affection du systeme ner-
veux central. Le clinicien pourra saider de la ponction
lombaire, de I'électroencéphalogramme et de l'image-
rie cérébrale afin d'établir son diagnostic.
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4.1. Ponction lombaire

Dans une revue de la littérature [10], I'¢tude de 718 cas
de premiére CF complexe (observations sur la période
1995 a 2008) : la prévalence globale de méningite
bactérienne (MB) était égale a 0,6% (IC95% : 0,2—1,5).
La crainte de la MB, qui peut se présenter sous la
forme d'une CF [10,11], avait conduit I'American Aca-
demy of Pediatrics (AAP) a recommander, en 1996, de
considérer la PL devant une premiere CF simple chez
un nourrisson de moins de 12 mois [12]. La diminution
de lincidence des S. pneumoniae a amené IAAP a ré-
viser ses recommmandations en 2011. Elle recommande
la réalisation d'une PL chez tout enfant présentant
une CF et des symptémes cliniques de méningite.
LAAP identifie par ailleurs deux situations dans les-
quelles la PL est optionnelle : le nourrisson agé de 6 a
12 mois non immunisé contre Hib ou S. pneumoniae
(ou incomplétement) ou pour lequel le statut vacci-
nal est méconnu, et I'enfant préalablement traité par
des antibiotiques susceptibles de masquer les symp-
tdbmes de méningite [13].

4.2. Electroencéphalogramme

L'électroencéphalogramme (EEGC) n'est pas indiqué
dans le cadre d'une CF simple [2,14,15]. Par contre, sa
réalisation est justifiée apres une CF complexe, en par-
ticulier chez l'enfant de moins de 1 an devant le risque
de développer une épilepsie ultérieure [3]. En urgence,
en présence de signes d'encéphalite aigue, il peut aider
au diagnostic [7]. Il n'a aucune valeur prédictive aprés
une CF simple [2]. Il ne donne pas d'élément pour pré-
voir la survenue de récidives, ni celle d'une épilepsie ul-
térieure [16,17]. L'EEG s'avére cependant indispensable
avant de démarrer un traitement antiépileptique au
long cours, lorsque celui-ci est indiqué [2].

4.3. Neuro-imagerie

Les recommandations de I'AAP considérent qu'il n'y
a aucune indication a pratiquer un scanner ou une
IRM cérébrale chez un enfant ayant présenté une CF
simple. Pour Waruiri et al [7], la pratique de lmagerie
cérébrale est justifiée quand le patient présente :

- Une micro ou une macrocéphalie avec un syndrome
neurocutané;

- Un déficit postcritique persistant plusieurs heures;

- Des convulsions fébriles récidivantes avec un anté-
cédent de crise sans fievre.

Il s'agit alors de CF complexes. La technique de choix
sera I''RM, a discuter en fonction de la disponibilité
dacceés de ce type dexamen et du degré d'urgence.

4.4. Biologie

LAAP considére qu'aucun examen biologique de rou-
tine n'est nécessaire pour une premiére CF simple [15].
Les examens biologiques peuvent présenter un intérét
dans le cadre du bilan étioclogique d'une fievre inex-
pliguée cliniqguement ou pour la recherche d'éventuels
désordres hydro électrolytiques, conséquences d'une
déshydratation par exemple [1].




5. HOSPITALISATION

Actuellement, il n'existe pas de consensus sur les cri-
teres d'hospitalisation d'une CF. Il est généralement
admis d'hospitaliser le patient quand une méningite ne
peut étre éliminée par le seul examen clinique ou que
la CF est complexe. Pour certains auteurs, quand l'en-
vironnement familial est défavorable a une surveillance
appropriée, quand l'anxiété parentale est majeure et
que le besoin dinformation des parents ne peut étre
apporté le temps de la consultation habituelle [18,19].
Dans les CF simples, I'hospitalisation ne parait pas jus-
tifiée, compte tenu du caractere bénin et de l'absence
de complications.

6. COMPLICATIONS

6.1. Immédiates

- Etat de mal épileptique (EME) :

LEME représente la forme la plus grave des CF com-
pliquées. Ses complications propres sont : l'acidose
lactique, la dépression respiratoire, les troubles hé-
modynamiques, la déshydratation, l'cedeme cérébral
avec de potentielles séquelles neurologiques ou in-
tellectuelles définitives. LEME fébrile représente 25%
des états de mal convulsifs de I'enfant [20]. Il survient
chez 5% des enfants ayant présenté une CF. Surve-
nant avant I'age de 1 an il peut laisser craindre I'éven-
tualité d'une épilepsie myoclonique sévere du nour-
risson.

- Convulsion fébrile et mortalité :

Il n'existe pas d'augmentation de la mortalité en lien
avec la survenue d'une CF, y compris lors des convul-
sions prolongées, en excluant les infections du sys-
téme nerveux central [3]. Ceci du fait de I'amélioration
de la qualité de la prise en charge des CF compliquées
et de l'amélioration des techniques de réanimation.
Waruiri et al [7], n'a pas trouvé de lien entre CF et
risque de mort subite inexpliquée du nourrisson.

6.2. Risque de séquelles neuro-dévelop-
pementales

Le risque de voir apparaitre une épilepsie dans les
suites d'une CF simple est estimé a 2% a 5 ans, soit
un risque a peine supérieur a celui de la population
générale (1%). Ce risque est d'autant plus important
que les CF sont compliquées et qu'il existe des an-
técédents familiaux d'épilepsie. On estime que les CF
compliquées sont suivies d'épilepsie dans 4 a12% des
cas [37]. Nelson KB [5], retient les facteurs de risque
suivants, de développer une épilepsie ultérieure: CF
compliquée et les antécédents familiaux d'épilepsie
chez un parent de premier degré. Les anomalies neu-
rologiques préexistantes augmentent le risque d'épi-
lepsie autour de 30% ou plus et le fait d'avoir un ap-
parenté du premier degré qui souffre d'une épilepsie
multiplie par 2 le risque d'épilepsie ultérieure. Plusieurs
syndromes épileptiques ont été rapportés dans la lit-
térature comme pouvant étre secondaires a la surve-
nue d'une CF complexe dans l'enfance :

- Le syndrome HHE (Hémiplégie, Hémiconvulsion,
Epilepsie), décrit par Gastaut et al en 1960, est carac-
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térisé par la survenue d'une hémiconvulsion, le plus
souvent fébrile, suivie d'une hémiplégie flasque de
durée variable, puis quelques années plus tard d'une
épilepsie. Ce syndrome est devenu tres rare, proba-
blement du fait de l'utilisation généralisée des ben-
zodiazépines qui a transformé le pronostic des CF et
nettement diminué la fréquence des convulsions pro-
longées [9,21].

- La relation entre CF compliquées dans l'enfance
et le risque de survenue ultérieure d'une épilepsie
du lobe temporale a fait I'objet de nombreuses pu-
blications dont les résultats sont divergents. Falco-
ner et al [22] attiraient déja l'attention en 1964 sur le
fait que, parmi 100 enfants opérés d'une épilepsie
temporale pharmacorésistante, 41 présentaient une
sclérose mésio-temporale sans autres lésions tem-
porales ; parmi ceux-ci, 1/3 avait des antécédents de
CF prolongées. Une relation de cause a effet était ain-
si établie, confirmée par des études portant sur des
modeéles animaux [23]. Cependant, la séquence CF
compliquée suivie d'une épilepsie du lobe temporale
est rare dans les études prospectives de population.
De plus, les enfants atteints d'un syndrome de Dra-
vet ont eux aussi des CF prolongées et précoces mais
ne présentent pas de sclérose mésio-temporale. Pour
Valandingham et al [24], au contraire, la sclérose mé-
sio-temporale est antérieure aux CF expliquant ainsi
le caractére unilatéral et prolongé de certaines CF. ||
semble plus probable aujourd’hui que plusieurs co-
facteurs associés aux CF compliquées (lésions anato-
miques préexistantes, facteurs génétiques et inflam-
matoires) soient a l'origine de la constitution d'une
sclérose mésio-temporale [25].

7. TRAITEMENT

7.1. Traitement de la crise

Les CF sont en majorité simples, d'une durée inférieure
a 5 minutes dans plus de 90 % des cas, ce qui fait
que la premiere crise est généralement évaluée par le
médecin en phase postcritique. Aucune intervention
thérapeutique n'est alors nécessaire en dehors de la
prise dantipyrétiques dés que |'état de conscience de
I'enfant le permet [26].
Le traitement de la CF va donc s'appliquer principale-
ment dans deux cas :

- Al'occasion d'une récidive de CF.

- Lorsque la CF se prolonge dans le temps.
Sila CF est en cours, il ne faut pas essayer d'arréter les
mouvements convulsifs, ne pas essayer d'introduire
quoi que ce soit dans la bouche de I'enfant, I'éloigner
de tout objet susceptible de le blesser et enfin l'al-
longer en position latérale de sécurité (PLS). Lorsque
les mouvements s'arrétent, s'assurer de la liberté des
voies aériennes et rassurer l'enfant lorsqu'il revient
a lui. Si la crise dure plus de 5 minutes, le diazépam
(Valium®) par voie intra-rectale (IR) est le traitement
de référence. Il sera administré a la dose de 0,5 mg/
kg sans dépasser 10 mg par prise. Pour toute CF, une
consultation médicale s'impose afin d'évaluer le type
de CF et la cause de I'hyperthermie.




7.2. Prévention des récidives

Il est important de sensibiliser et d'éduquer les parents
sur la prise en charge de I'hyperthermie.

- Mesures physiques : Trois mesures simples, en as-
sociation au traitement médicamenteux, sont a privi-
légier: proposer fréquemment a boire, éviter de couvrir
lenfant, aérer la piéce [27].

- Mesures médicamenteuses : Les antipyrétiques
doivent étre utilisés comme traitement de la fiévre,
mais ils ne présentent aucune efficacité dans la pré-
vention des récidives [28,29]. lls servent & améliorer le
confort de l'enfant, et a prévenir la déshydratation.

- A ce jour aucun traitement antiépileptique au long
cours n'est recommandé dans le cadre des CF simples,
méme répétées. Le risque lié a leurs effets secondaires
reste supérieur au risque lié a la répétition des CF lors-
gu'elles sont simples [30].

Pour les crises complexes, apres discussion entre la fa-
mille et le neuropédiatre, un traitement antiépileptique
pourra étre envisagé, en fonction de l'anxiété familiale,
des conditions de vie de l'enfant mais et de I'existence
ou non de facteurs de risque de récidive [2].

Tenant compte de 6 facteurs décrits dans la littérature
(Age au moment de la premiére CF<18 mois, antécé-
dents familiaux de CF au premier degré, fievre <39°C
au moment de la CF, durée de la fiévre avant la crise <1
h, multiples crises au cours de la méme maladie fébrile,
et mode de garde collectif reflétant probablement une
exposition virale accrue), la probabilité de récidive peut
atteindre 80% lorsque tous les facteurs sont présents
et ne pas dépasser 4% s'ils sont tous absents [31].

8. CONCLUSION

La survenue d'une CF est source d'anxiété parentale
qui doit étre prise en compte dans les décisions théra-
peutiques. En cas de survenue d'une CF, il sera donc in-
dispensable de rassurer les parents sur 'évolution habi-
tuellement bénigne des CF malgré le risque de récidive;
Un avis spécialisé neuropédiatrique est requis dans les
cas suivants : CF prolongée avant I'age d'un an ; CF fo-
cale et prolongée ou focale et répétée sur 24 heures
quel que soit I'age ; répétition d'une CF complexe (fo-
cale, prolongée ou multiple) ; et en présence d'un retard
de développement ou d'une anomalie neurologique.
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