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Résumé 
Les crises d'épilepsie constituent l'urgence neurologique la plus fréquente chez le nouveau-né. 
Contrairement aux crises d'épilepsie de la petite enfance et de l'enfance, elles sont souvent symptomatiques 
d’une cause aiguë et elles peuvent être uniquement visible à l’EEG, sans manifestation cliniques (crises 
uniquement électrographiques). Par conséquent, les crises d'épilepsie du nouveau-né sont difficiles à 
intégrer dans les schémas de classification des crises et des épilepsies élaborés pour les enfants plus âgés et 
les adultes. Un groupe de travail sur les crises d'épilepsie chez le nouveau-né a été créé par la Ligue 
internationale contre l'épilepsie (ILAE) afin d'élaborer une modification de la classification de l'ILAE de 2017 
des crises et épilepsies pour qu'elle soit adaptée aux nouveau-nés. La classification des crises d'épilepsie 
chez les nouveau-nés met l'accent sur le rôle de l'électroencéphalographie (EEG) dans le diagnostic et 
comprend une classification pertinente des types de crises pour ce groupe d'âge. Le type de crise d'épilepsie 
est déterminé par la caractéristique clinique prédominante. De nombreuses crises d'épilepsie du nouveau-
né sont uniquement électrographiques et ne présentent aucune caractéristique clinique évidente ; elles sont 
inclues dans la classification proposée. Les événements cliniques sans corrélation avec l'EEG ne sont pas 
inclus. Comme il a été démontré que les crises d'épilepsie chez le nouveau-né ont un début focal, il n'est pas 
nécessaire de les diviser en crises focales et généralisées. Les crises peuvent avoir une présentation motrice 
(automatismes, cloniques, spasmes épileptiques, myocloniques, toniques), non motrice (autonomique, 
arrêt du comportement) ou séquentielle. La classification permet à l'utilisateur d’utiliser le niveau de détail 
en classant les crises d'épilepsie dans ce groupe d'âge. 
 
Mots clés : Classification, EEG, Épilepsie, Crises d'épilepsie néonatale, Sémiologie. 
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Points clés  
• La Ligue internationale contre l'épilepsie (ILAE) présente une nouvelle classification pour les crises 

d'épilepsie chez le nouveau-né, en accord avec les classifications de l'ILAE de 2017. 
• Elle souligne le rôle clé de l'électroencéphalographie (EEG) pour le diagnostic des crises d'épilepsie 

dans ce groupe d'âge. 
• Dans ce groupe d'âge, les crises d'épilepsie sont considérées à début focal. Il n'est donc pas nécessaire 

de les diviser en crises focales et crises généralisées. 
• Les crises d'épilepsie peuvent se produire avec ou sans manifestations cliniques (uniquement 

électrographiques). 
• Les éléments de description sont déterminés par la caractéristique clinique prédominante et sont 

divisés en moteurs, non-moteurs et séquentiels. 
 
 
 
DÉFINITIONS 
 
Dans le cadre du document présent, les définitions suivantes sont utilisées1,2 : 
• Âge gestationnel (AG) : temps écoulé entre le premier jour des dernières règles et le jour de 

l'accouchement (en semaines). 
• Âge post-menstruel (APM) : âge gestationnel plus âge chronologique (en semaines). 
• Enfant prématuré : né avant l'AG de 37 semaines. 
• Période néonatale : période allant de la naissance à 44 semaines d'AG. 
 
INTRODUCTION 
 
Les crises d'épilepsie constituent l'urgence neurologique la plus fréquente au cours de la période néonatale, 
avec une fréquence de 1 à 5 pour 1 000 naissances vivantes3-5. La majorité des crises d'épilepsie néonatales 
sont provoquées par une atteinte cérébrale aiguë dont l'étiologie sous-jacente est documentée ou 
suspectée, c'est-à-dire qu'il s'agit de crises épileptiques aiguës provoquées (auparavant également appelées 
crises symptomatiques aiguës, bien que le terme aiguës provoquées soit désormais préféré). Elles ne 
répondent pas aux critères de diagnostic d’une épilepsie, qui est définie comme répondant à l'une des 
conditions suivantes : (a) au moins deux crises non provoquées survenant à plus de 24 heures d'intervalle ; 
(b) une crise non provoquée et une probabilité de nouvelles crises similaire au risque général de récurrence 
après deux crises non provoquées ; et (c) le diagnostic d'un syndrome épileptique6,7. Les syndromes 
épileptiques peuvent se manifester pendant la période néonatale et avec la disponibilité croissante des tests 
génétiques, un nombre croissant d'épilepsies néonatales avec des étiologies génétiques et métaboliques est 



reconnu5,8. Bien que de nombreuses causes puissent donner lieu à des crises d'épilepsie chez le nouveau-né, 
un nombre relativement restreint sont à l'origine de la plupart des crises d'épilepsie (Figure 1), telles qu'une 
encéphalopathie hypoxique-ischémique, un accident vasculaire cérébral ischémique ou hémorragique, une 
infection, une malformation corticale, un trouble métabolique (aigu ou inné) ou une étiologie génétique. Les 
causes moins fréquentes mais importantes sont le sevrage médicamenteux néonatal et le traumatisme 
crânien lié à la naissance. 

 
Figure 1. Incidences relatives des étiologies courantes des crises d'épilepsie néonatales chez les enfants à 
terme3-5,8,81,82. 
 
Les crises d'épilepsie néonatales ont été classées précédemment en trois catégories : cliniques uniquement, 
électrocliniques ou électrographiques uniquement9,10. Une crise purement clinique a été définie comme un 
paroxysme soudain de changements cliniques anormaux sans association précise avec l'EEG. Il n'existe 
actuellement aucune preuve que ces événements purement cliniques soient de nature épileptique (voir la 
revue historique ci-dessous). Une crise électroclinique se caractérise par des signes cliniques définis associés 
simultanément à une décharge électrographique. Une crise uniquement électrographique désigne la 
présence d'une crise électrographique observée à l'EEG qui n'est associée à aucun signe clinique évident 
(synonymes : crises cliniquement silencieuses ou infra-cliniques). L'expression "uniquement 
électrographique" est préférable, car elle dépend des méthodes d'observation utilisées et la crise peut ne 
pas être véritablement infraclinique. 
 
Le diagnostic clinique des crises d'épilepsie néonatales est difficile, en particulier chez les nouveau-nés 
gravement malades, en raison de la multitude de manifestations cliniques épileptiques et non épileptiques 
dans le contexte des soins intensifs9,11. Dans l'étude de Malone, 20 vidéos d'événements paroxystiques chez 
des nouveau-nés ont été présentées à 137 professionnels de santé (principalement des néonatologues et 
membres du staff des soins intensifs) dans le but de classer les mouvements observés comme étant ou non 
des crises d'épilepsie12. La moyenne des événements correctement identifiés était de 10 sur 20. La 
concordance inter-observateurs était faible, indépendamment de la spécialité des observateurs. L'état 
immature des voies motrices13,14 chez les nouveaux-nés à terme et les prématurés peut expliquer certaines 
des difficultés à différencier les crises d'épilepsie des mouvements non épileptiques15. Dans certaines 
populations, en particulier chez les nourrissons atteints d'encéphalopathie hypoxique-ischémique (EHI), 50 
à 80 % des crises d'épilepsie sont uniquement électrographiques et, par conséquent, l'ampleur de la quantité 
de l’activité épileptique peut être largement sous-estimée8-11,16,17. La durée totale des crises (ou durée 
cumulée des crises) peut être définie comme l'activité électrographique ictale (ou crise d'épilepsie) pendant 
une période donnée d'enregistrement EEG et exprimée en secondes de crise électrographique 



additionnées18. La durée totale (cumulée) des crises doit être différenciée de la fréquence des crises, qui ne 
tient pas compte de la durée des crises. Le traitement des crises d'épilepsie, en particulier avec le 
phénobarbital, peut entraîner ce que l'on appelle le "découplage", c'est-à-dire que les crises électrocliniques 
deviennent uniquement électrographiques9,10,17,19-21. Bien que l'hypothermie thérapeutique pour 
l'encephalopathie hypoxique-ischémique réduise la charge en crise, elle peut également augmenter le 
découplage électroclinique11. Il est prouvé que la durée totale des crises uniquement électrographiques a un 
effet comparable à celui des crises électrocliniques sur le devenir neurologique16,22-26.  
 
La Société américaine de neurophysiologie clinique a récemment défini une crise d'épilepsie 
électrographique chez le nouveau-né comme "un événement EEG soudain et anormal, défini par un schéma 
répétitif et évolutif avec une amplitude de crête à crête d'au moins 2 μV et une durée d'au moins 10 secondes". 
Le terme "évolutif" est défini comme une évolution non équivoque de la fréquence, du voltage, de la 
morphologie ou de la localisation27 (par exemple, une augmentation de l'amplitude et une diminution de la 
fréquence des décharges au fil du temps). Cette définition ne nécessite pas de changement clinique évident. 
 
REVUE HISTORIQUE 
 
Les efforts historiques pour caractériser et classer les crises d'épilepsie chez le nouveau-né se sont centrés 
sur la mise en évidence des différences de cette classification comparée aux classifications des enfants plus 
âgés et des adultes. Dans ce rapport, notre objectif est d'utiliser une terminologie conforme à la 
classification des crises d'épilepsie et des épilepsies de l'ILAE de 20177,28. 
 
Les études menées dans les années 1950 et au début des années 1960 étaient axées sur les changements 
moteurs et comportementaux. Elles étaient fondées sur l'observation directe avec ou sans enregistrement 
EEG, et incluaient des crises cloniques focales, des crises toniques généralisées29-31, et plus tard des 
myoclonies32. 
 
Les premiers chercheurs ont reconnu que les changements du système nerveux autonome, y compris la 
variation de la fréquence respiratoire, les changements vasomoteurs, la salivation, la variation de la 
fréquence cardiaque et de la pression artérielle, représentaient des manifestations des crises d'épilepsie33. 
Des manifestations cliniques polymorphes et atypiques ont été décrites, ces dernières comprenant un 
regard fixe, un réveil brusque avec un état d'alerte soudain, une déviation des yeux, un clignement des yeux, 
un nystagmus, un mâchonnement et des mouvements des membres tels que la nage, le rameur et le 
pédalage34, classés comme "anarchiques"30, "minimes"35 ou "subtiles"36. Ces résultats ont abouti à la 
classification proposée par Volpe, qui comprend : des crises d'épilepsie cloniques multifocales, des crises 
cloniques focales, toniques, myocloniques et subtiles/discrètes36,37. 
 
En corrélant l'analyse visuelle contemporaine des crises cliniques ainsi que les mesures 
électroencéphalographiques et polygraphiques, Watanabe et ses collègues ont identifié un large éventail de 
signes moteurs, comportementaux et autonomes, et ont fourni des corrélations électrocliniques détaillées. 
À l'aide d'enregistrements vidéos-EEG, Mizrahi et Kellaway ont également documenté les corrélations 
électrocliniques et ont noté que de nombreux événements cliniques précédemment signalés comme des 
crises présumées d'origine épileptique étaient en réalité non épileptiques9. Des événements tels que des 
épisodes toniques généralisés et des crises dites subtiles, qui se produisent tous deux sans corrélation EEG, 
pouvaient être provoqués par la stimulation et supprimés par la contention. Cela a conduit à reconsidérer la 
classification des crises néonatales en fonction de la physiopathologie (épileptique ou non), des relations 
électrocliniques (électroclinique, uniquement clinique, uniquement électrique) ou du comportement 
(clonique focal, tonique focal, myoclonique, spasmes, tonique généralisé, automatismes moteurs - chacun 
avec des qualificatifs supplémentaires pour indiquer s'ils sont considérés comme d'origine épileptique ou 
non). Le terme "automatismes moteurs" comprenait les mouvements oculaires, les mouvements bucco-
linguaux et les "mouvements coordonnées des membres" (pédaler, nager, ramer)9. 
 
Avec l'avènement de la surveillance électrographique prolongée au lit du patient dans l'unité de soins 
intensifs néonataux, il est de plus en plus établi que les crises électrographiques sans corrélation clinique 



sont fréquentes, et ce particulièrement chez les nouveau-nés gravement malades. En conséquence, la 
définition des crises d'épilepsie néonatales a été reconsidérée, en mettant désormais l'accent sur la base 
électrographique des événements, avec ou sans manifestations cliniques38. 
 
Les documents de position de l'ILAE de 2017 sur la classification des types de crises d'épilepsie et des 
épilepsies présentent une classification incluant les types de crises, les types d'épilepsie et les syndromes7,28. 
Une crise d'épilepsie est actuellement définie comme l'apparition transitoire de signes et/ou de symptômes 
dus à une activité neuronale anormale excessive ou synchrone dans le cerveau6. Cependant, une crise ne 
signifie pas nécessairement qu'une personne est épileptique. Il est à noter que les crises purement 
électrographiques ne sont pas incluses dans cette définition. La sémiologie des crises se caractérise par la 
description des signes et symptômes associés à un événement ictal. Elle sert à localiser la zone 
épileptogène. Chez le nouveau-né, le développement du système limbique et de ses connexions avec le 
mésencéphale et le tronc cérébral est plus avancé que l'organisation corticale cérébrale, ce qui peut, en 
partie, expliquer certaines différences dans la sémiologie des crises néonatales par rapport à celle des 
enfants plus âgés39. 
 
La Commission de classification et de terminologie de l'ILAE a reconnu que les crises d'épilepsie chez le 
nouveau-né nécessitent des considérations particulières. C'est pourquoi un groupe de travail a été créé dans 
le but d'intégrer les crises d'épilepsie et les épilepsies du nouveau-né dans la classification 2017 de l'ILAE. 
 
 
MÉTHODES 
 
L'objectif du groupe de travail était de développer une classification des crises d'épilepsie chez les 
nouveau-nés qui puisse répondre aux critères suivants :  
 
• S'intégrer dans les classifications 2017 de l'ILAE. 
• Etre basée sur le phénotype électroclinique. 
• Souligner le rôle clé de l'EEG dans le diagnostic des crises d'épilepsie néonatales. 
• Avoir un impact sur la prise en charge et le traitement des crises.  
• Etre acceptée par les néonatologues, pédiatres, épileptologues, neurophysiologues, et neurologues.  
• Etre utilisable dans tous les milieux de soins. 
 
CLASSIFICATION 
 
La Figure 2 décrit le cadre diagnostique des crises d'épilepsie chez le nouveau-né, incluant la classification 
des crises d'épilepsie. 
 



 
 
 
 
 

Figure 2. Démarche diagnostique des crises d'épilepsie chez le nouveau-né, incluant la classification des 
crises d'épilepsie. Adapté de la classification des crises d'épilepsie de l'ILAE de 20177. Les nouveau-nés 
présentent des événements discrets suspects de crises d'épilepsie ou sont gravement malades (souvent 
ventilés, sédatés et traités avec des myorelaxants en soins intensifs). *Si aucun EEG n'est disponible, utiliser 
l’algorithme des niveaux de certitude diagnostique inspiré de l'évaluation de la sécurité de vaccination 
pendant la grossesse (Figure 5). 
 
 
Présentation  
 
Les nouveau-nés peuvent présenter des manifestations cliniques paroxystiques suspectées d'être des crises 
d'origine épileptique ; il s'agit de phénomènes moteurs et non moteurs. Cependant, comme nous l'avons 
déjà mentionné, de nombreux nouveau-nés présentent des crises d'épilepsie essentiellement ou 
exclusivement électrographiques, qui ne deviennent apparentes qu'à l'EEG ou à l'EEG à amplitude intégrée 
(aEEG, voir ci-dessous). 
 
Diagnostic/Diagnostic différentiel 
 
Chez les nouveau-nés, l'enregistrement vidéo-EEG est la référence pour le diagnostic4,9,18,40-42. Cependant, 
de nombreuses unités néonatales n'ont qu'un accès limité, voire aucun accès à l'EEG. Ainsi, de nombreux 
néonatologues utilisent l'aEEG, un outil simplifié de neurophysiologie affichant un, ou plus généralement 
deux canaux d'EEG de manière filtrée et compressée43,44. Dans les situations où un EEG complet n'est pas 
facilement disponible, l'aEEG peut être utilisé avec un co-enregistrement des canaux bruts, bien que ses 
limites soient bien connues4,45. 
 
Une certaine proportion des crises d'épilepsie sont uniquement électrographiques, tout particulièrement 
chez les patients avec une encéphalopathie sévère10,11,46. Chez le nouveau-né, l'immaturité du système 
nerveux central peut également contribuer à ce que les crises soient uniquement électrographiques. Par 



conséquent, ces types de crises devraient faire partie de la classification. Le stade initial de la description 
d'une crise d'épilepsie chez le nouveau-né doit préciser si la crise est avec (électroclinique) ou sans signes 
cliniques (uniquement électrographique). Des cas ont été décrits pour lesquels des crises cliniques se 
produisaient à la fois avec et sans décharge EEG rythmique associée chez un patient donné ; toutefois, ceci 
est considéré comme rare et implique par définition que des crises électrographiques (avec ou sans 
corrélation clinique) se produisent également chez ce patient donné19,21. Par conséquent, seuls les 
événements ayant une corrélation EEG sont inclus dans cette classification. En théorie, les crises focales 
provenant de zones cérébrales sous-corticales telles que les systèmes limbique et péri-limbique peuvent 
passer inaperçues. Cependant, cette notion n'est pas, à l'heure actuelle, prouvée ou réfutée. Des études ont 
montré que la plupart des événements purement cliniques ne sont pas d'origine épileptique9,15 et que, dans 
le cas des crises d'épilepsie, une décharge ictale électrographique devient apparent lors d'une surveillance 
EEG plus prolongée16,47. La vidéo-EEG polygraphique peut aider à évaluer toute manifestation, telle que les 
événements autonomiques ou les automatismes, et à diminuer le risque de diagnostics par excès des crises 
d’épilepsie9,15,48,49.  
 
Types de crise d'épilepsie 
 
Nous avons utilisé la définition du type de crise d'épilepsie proposée par Fisher et ses collègues : un 
regroupement pertinent des caractéristiques des crises d'épilepsie à des fins de communication dans les 
soins cliniques, l'enseignement et la recherche7. 
 
 
 
 
 
 
 



Tableau 1. Crises d’épilepsie et considérations spécifiques pour les nouveau-nés de la classification des 
crises d'épilepsie de l'ILAE de 20176,7. Abréviations : aEEG, EEG à amplitude intégrée ; EEG, 



électroencéphalographie ; EMG, électromyographie ; EHI, encéphalopathie hypoxique-ischémique ; ILAE, 
Ligue internationale contre l'épilepsie ; ms, millisecondes. 
 
 
 
Les principes de base de la classification des types de crises d'épilepsie de l'ILAE de 20177 (voir annexe S2 sur 
internet) reposent sur la classification de 1981, avec la division initiale des crises d'épilepsie en crises à début 
focal et crises à début généralisé50,51. Il a été démontré que les nouveau-nés ont des crises exclusivement 
focales38,52, et que la division initiale en crises focales et généralisées est donc inutile. Néanmoins, dans 
certaines maladies rares, comme les erreurs innées du métabolisme, les crises peuvent rapidement engager 
des réseaux distribués bilatéralement (spasmes ou crises myocloniques). Même dans les encéphalopathies 
génétiques épileptiques infantiles précoces du développement, les crises toniques sont initialement focales 
ou asymétriques chez le nouveau-né9,53 et peuvent ensuite être généralisée dans la petite enfance. Le 
deuxième niveau de la classification 2017 de l'ILAE est la division en crises d'épilepsie à conscience préservée 
et crises d'épilepsie avec conscience altérée. Cette division n'est pas applicable aux nouveau-nés, car il n'est 
pas possible d'évaluer de manière fiable et reproductible la conscience et la réactivité dans ce groupe d'âge. 
Vient ensuite la division en crises d'épilepsie motrices et non motrices, et enfin par type de crise (Tableau 1). 
Bien que les crises d'épilepsie chez le nouveau-né puissent se présenter avec une variété de signes cliniques, 
dans la majorité des cas, une seule caractéristique prédominante peut être déterminée. De façon 
pragmatique, il semble préférable de classer les crises d'épilepsie en fonction de la manifestation clinique 
prédominante, car celle-ci est plus susceptible d'avoir des implications cliniques sur l'étiologie que la 
détermination de la zone de déclenchement de la crise. Il peut s'agir ou non de la première manifestation 
clinique. Par exemple, un nouveau-né qui présente une posture tonique focale et en plus, une myoclonie 
oculaire - peut être classée comme une crise tonique. Quoi qu'il en soit, comme chez les adultes, la 
localisation dans le cerveau doit être précisée lorsqu'elle est connue et pertinente. 
 
 
Dans certaines situations, il peut être difficile d'identifier la caractéristique dominante, comme c'est le cas 
pour les crises d'épilepsie plus longues où une séquence de caractéristiques cliniques peut être observée, 
souvent avec une latéralisation changeante. Les événements présentant une séquence de signes, de 
symptômes et de changements EEG à différents moments ont été décrits comme "crise séquentielle" dans 
le manuel de classification 2017 de l'ILAE6. Comme ce phénomène est souvent observé chez les nouveau-
nés, ce terme a été ajouté aux types de crises. Le terme "séquentiel" fait référence à plusieurs manifestations 
épileptiques survenant en séquence (pas nécessairement simultanément) dans une crise d'épilepsie donnée, 
et non à des manifestations dans différents types de crises (par exemple, un nouveau-né peut présenter des 
spasmes épileptiques et d'autres crises focales). Des exemples typiques de crises séquentielles sont 
observés chez les nouveau-nés souffrant d'épilepsie néonatale auto-limitée, décrites comme stéréotypées 
avec une variété de manifestations, comprenant des caractéristiques toniques, cloniques, autonomiques 
(comme l'apnée) et des automatismes, qui montrent une latéralisation variable pendant une seule crise54,55. 
Des crises similaires ont été signalées chez des nouveau-nés atteints d'encéphalopathie associée au gène 
KCNQ2 ou SCN2A56-58. Les crises séquentielles doivent être différenciées des crises focales migrantes, qui 
sont un phénomène électroclinique décrit dans certains syndromes génétiques59. 
 
Plusieurs types de crises d'épilepsie décrits dans la classification 2017 de l'ILAE ne peuvent être 
diagnostiqués chez les nouveau-nés en raison de l'absence de communication verbale et d'une 
communication non verbale limitée. Il s'agit des crises sensorielles, cognitives et émotionnelles. Les crises 
sensorielles sont définies comme une expérience perceptive qui ne sont pas en adéquation avec les stimuli 
du monde extérieur l’ayant causée. Ces crises peuvent, dans de rares cas, produire une sémiologie telle que 
des grimaces ou des pleurs, mais il est présumé que dans la grande majorité des cas, elles apparaissent 
comme des événements purement électrographiques. L'état de conscience et la réactivité ne peuvent pas 
être évaluées avec précision chez les nouveau-nés et il est difficile de les classer. Toutefois, cela pourrait 
changer avec une technologie plus avancée ou une observation minutieuse. De même, les auras 
somatosensorielles ou visuelles ne peuvent être identifiées chez les nouveau-nés. En raison du tonus 
musculaire relativement faible et de la position couchée des nouveau-nés, la survenue de crises atoniques 



ne peut être évaluée cliniquement sans méthode invasive53. Ces types de crises d'épilepsie ne sont donc pas 
inclus dans la nouvelle classification. Les crises motrices peuvent être décrites plus précisément à l'aide des 
descripteurs énumérés dans le Tableau 2. Ce cadre permet à l'utilisateur de classer la crise d'épilepsie avec 
autant de précision que nécessaire dans une situation donnée. La description complète comprendrait alors 
le type de manifestation, un descripteur et une étiologie. 
 

Type de crise d'épilepsie Descripteurs 

Automatismes Unilatéraux 
Bilatéraux asymétriques 
Bilatéraux symétriques 

Crise clonique Focale 
Multifocale 
Bilatérale 

Spasmes épileptiques Unilatéraux 
Bilatéraux asymétriques 
Bilatéraux symétriques 

Crise myoclonique Focale 
Multifocale 
Bilatérale asymétrique 
Bilatérale symétrique 

Crise tonique Focale 
Bilatérale asymétrique 
Bilatérale symétrique 

 
 
 
 
Tableau 2. Descripteurs des crises d'épilepsie motrices chez le nouveau-né. 
 
 
Syndromes épileptiques 
 
Bien que la majorité des crises d'épilepsie chez le nouveau-né surviennent dans le contexte d'une maladie 
sévère, dans certains cas, les crises peuvent être la première manifestation d'une épilepsie infantile précoce. 
La différenciation précoce des crises d'épilepsie provoquées et des épilepsies à début néonatal a 
d'importantes implications diagnostiques, thérapeutiques et pronostiques, car l'évaluation et la prise en 
charge à long terme des épilepsies néonatales sont différentes de celles des crises d'épilepsie provoquées60. 
Les syndromes se présentant chez le nouveau-né sont les suivants61 : épilepsie néonatale auto-limitée 
(auparavant nommée épilepsie néonatale bénigne familiale), encéphalopathie épileptique 
développementale infantile précoce (auparavant nommée encéphalopathie myoclonique précoce et 
encéphalopathie épileptique infantile précoce) (voir également la proposition du groupe de travail de l'ILAE 
sur la nosologie et les définitions, en préparation). 
 
Les progrès récents de la neuro-imagerie et des techniques génomiques, ainsi que la mise en place des 
vidéos-EEG dans les unités de soins intensifs néonatals, permettent d'identifier des syndromes épileptiques 
néonatals plus discrets qu'auparavant et spécifiques à une étiologie61-63. Il est probable que la combinaison 
de tests génétiques plus sophistiqués et le suivi vidéo-EEG permettra l'identification et la stratification de 
phénotypes électrocliniques distincts, spécifiques à une étiologie58, comme le suggère la nouvelle 
classification des épilepsies de l'ILAE28. Ceci a été adapté aux nouveau-nés (Figure 3). 
 



 
 
 
 
Figure 3. Schéma des crises d'épilepsie et syndromes épileptiques chez le nouveau-né. Adapté du schéma 
des épilepsies de 2017 de l'ILAE28. Dans le cadre de cet article, l'hypoxie-ischémie est considérée comme une 
entité distincte, car elle constitue l'étiologie la plus courante des crises d'épilepsie dans ce groupe d'âge. Il 
n'existe actuellement aucune preuve que les processus immunitaires jouent un rôle dans l'étiologie des 
crises d'épilepsie chez les nouveau-nés.  
*Y compris l'accident vasculaire cérébral ischémique aigu, l'hémorragie (intraventriculaire, sous-
arachnoïdienne, intraparenchymateuse) et d'autres ischémies d'origine vasculaire (comme la leucomalacie 
périventriculaire). 
 
 
 
DISCUSSION 
 
Conformément à la nouvelle classification des crises d'épilepsie de l'ILAE7,28, une nouvelle classification de 
l'ILAE des crises d'épilepsie chez le nouveau-né a été développée par le groupe de travail néonatal de l'ILAE. 
Cette classification met l'accent sur le rôle de l'EEG dans le diagnostic des crises d'épilepsie et inclut une 
classification des types de crises d'épilepsie pertinente pour ce groupe d'âge. Le type de crise d'épilepsie est 
généralement déterminé par la caractéristique clinique prédominante. Dans la plupart des crises 
électrocliniques des nouveau-nés, la première caractéristique est également la caractéristique 
prédominante. La revue de la littérature suggère que la sémiologie des crises chez les nouveau-nés peut 
avoir une valeur diagnostique en ce qui concerne l'étiologie et/ou le pronostic, ce qui a donc un impact sur la 
prise en charge (Tableau 1). Des mouvements cloniques focaux peuvent par exemple être fréquemment 
observés en tant que premier signe (qui peut aussi être prédominant) de crise d'épilepsie dans les cas d'AVC 
périnatal. 
 
Cependant, nombre de ces associations cliniques sont basées sur de petites études de cas ou sur une 
description très limitée de la sémiologie et devront être vérifiées sur un ensemble de données plus 
important. 
 



Clancy et son équipe ont décrit les crises électrographiques chez les nouveau-nés comme des formes de 
graphoéléments stéréotypées soudaines, répétitives et évolutives avec un début, un milieu et une fin définis, 
et une durée minimale de 10 s46. Cependant, le choix de la durée de 10 s était explicitement arbitraire. De 
même, une durée minimale arbitraire de 10 s s’est également appliquée à la définition d'une crise d'épilepsie 
chez les adultes gravement malades64,65. Chez les nouveau-nés comme chez les adultes atteints de maladies 
sévères, il a été suggéré que les décharges rythmiques brèves (appelées BRD (« décharges rythmiques 
brèves») ou BIRD (décharges rythmiques potentiellement ictales brèves) sont associées à des crises 
électrographiques plus longues présentant la même morphologie au cours du même enregistrement EEG 
ou d'un enregistrement ultérieur66-69, ainsi qu'à un risque accru d'évolution neurodéveloppementale 
anormale67. Les BRD sont définies comme des séries très brèves (<10 s) d'activité rythmique focale ou 
généralisée à pointes aiguës, avec ou sans évolution, qui ne correspondent à aucun figure normale ou 
bégnine connue et qui, chez l'adulte, ont une fréquence supérieure à 4 Hz70. 
 
Les BRD peuvent être considérés comme faisant partie du continuum ictal-interictal. Il est intéressant de 
noter que la présence ou l'absence d'évolution ne fait pas partie de la définition. Il a été suggéré que certaines 

BRD avec une évolution représentent des crises d'épilepsie électrographiques "très brèves" (Figure 4)69,70. 
 



Figure 4. EEG d'un nouveau-né à terme présentant des crises d'épilepsie à son quatrième jour de vie, 
illustrant les difficultés de la définition électrophysiologique des crises d'épilepsie. (A) L'EEG initial montre 
des séries d'ondes rythmiques aiguës avec une évolution de leur morphologie et de leur fréquence dans la 
région centrale moyenne à gauche (Cz/C3), durant ici 7 s (encerclé). Ceci pourrait être interprété comme une 
décharge rythmique brève (BRD). (B) Une surveillance EEG prolongée ultérieure a permis d'enregistrer 
plusieurs crises électrographiques avec un schéma électrographique similaire sur la même région, durant 
jusqu'à 45 s. Il n'est pas clair pourquoi l'une de ces crises doit être considérée comme une décharge 
rythmique brève et l'autre comme une crise électrographique. 
 
Nous définissons les crises d'épilepsie en période néonatale comme suit : 
 
Un événement électrographique caractérisé par des formes d'ondes stéréotypées soudaines, répétitives et 
évolutives avec un début et une fin. La durée n'est pas définie mais doit être suffisante pour démontrer 
l'évolution de la fréquence et de la morphologie des décharges et doit être suffisamment longue pour permettre 
la reconnaissance du début, de l'évolution et de la résolution d'une décharge anormale. 
 
Il s'agit d'une définition conceptuelle et la manière dont elle est liée aux décisions thérapeutiques est 
discutée ci-dessous. Bien qu'il ait été suggéré que la durée de 10 secondes puisse permettre une meilleure 
fiabilité inter-juges, dans certains cas, des décharges ictales plus courtes peuvent être identifiés comme des 
crises d'épilepsie en raison de leur évolution et de leur morphologie similaire à d'autres événements du 
même enregistrement qui sont plus longs et répondent donc au critère de durée. Les BRD sans évolution ne 
sont pas considérées comme des crises d'épilepsie mais peuvent servir de prédicteur précoce de crises lors 
d'une surveillance EEG ultérieure et d'indicateur pronostique. Il existe des exceptions notables comme 
certaines crises d'épilepsie cliniques telles que les crises myocloniques et les spasmes. 
 
En définissant les crises électrocliniques et les crises électrographiques uniquement, nous reconnaissons que 
la décision de traiter les crises d'épilepsie néonatales dépend non seulement d'un diagnostic correct mais 
aussi de la durée totale des crises. La durée totale (cumulée) des crises (nombre de secondes de crise 
électrographique au cours d'une période donnée) est associée à un mauvais pronostic, mais pas la fréquence 
des crises (nombre de crises au cours d'une période donnée, quelle que soit leur durée) ou le type de 
manifestation clinique71. Il est généralement admis que de rares crises d'épilepsie brèves peuvent ne pas 
nécessiter de traitement, mais qu'elles doivent entraîner une surveillance EEG afin d'évaluer la durée totale 
des crises épileptiques72. Il a été suggéré qu'une durée totale (cumulée) des crises >30-60 secondes par heure 
devrait être considéré comme l’indication à commencer le traitement72. La durée totale des crises et la 
fréquence des crises peuvent influer sur l'approche thérapeutique, contrairement à la présence ou l'absence 
de signes cliniques25,26. Le groupe de travail de l'ILAE sur les recommandations relatives aux crises 
d'épilepsie néonatales met actuellement à jour les recommandations 2011 de l'Organisation mondiale de la 
santé (OMS) sur les crises d'épilepsie chez le nouveau-né73, qui aborderont ces aspects spécifiques de la prise 
de décision liée au traitement. 
 
Le groupe de travail reconnait qu'à l'heure actuelle dans de nombreuses régions du monde l'accès aux études 
EEG les plus basiques n'est pas possible4,74. Prenant cela en compte, le rôle du groupe de travail était de 
définir l'approche de référence pour le diagnostic et la reconnaissance des crises d'épilepsie chez le nouveau-
né. Cette approche peut être utilisée pour faire pression en faveur de meilleures installations, même si le 
processus est difficile et prend de nombreuses années avant de se réaliser. 
 
S'il n'est pas possible de réaliser un EEG, nous souhaitons nous référer à un algorithme développé par la 
coopération de Brighton qui définit différents degrés de certitudes diagnostiques4 en fonction des tests 
diagnostiques disponibles (Figure 5). L'EEG est considérée comme la référence absolue (diagnostic certain), 
tandis que les événements observés sur un EEG peuvent être considérés comme des crises d'épilepsie avec 
une "certitude probable". Si l'on ne dispose que d'une évaluation clinique, les crises cloniques focales et les 
crises toniques focales peuvent également être considérées comme des "crises d'épilepsie probables", 
tandis que d'autres événements cliniques tels que les automatismes, les crises autonomiques et les crises 
avec arrêt du comportement nécessitent toujours une confirmation par EEG et peuvent donc être 



considérés comme des "crises possibles", uniquement si aucun EEG n'est disponible. Les crises uniquement 
électrographiques seront, par définition, manquées sans EEG. Les postures toniques généralisées des 
extenseurs, sans asymétrie claire, ne sont pas considérées comme des crises d'épilepsie et des manœuvres 
simples au lit du patient peuvent aider à reconnaître les événements cliniques comme des comportements 
réflexes exagérés d'origine non épileptique9. Si la stimulation du nouveau-né provoque des comportements 
similaires à un événement clinique observé spontanément et soupçonné d'être une crise d'épilepsie, et que 
la retenue des membres du nourrisson pendant les événements spontanés entraîne l'arrêt de ces 
événements, on peut considérer qu'il s'agit d'événements non épileptiques. Même si ces nouveau-nés ne 
présentent pas de crises cliniques, l'apparition de ces mouvements paroxystiques justifie une évaluation plus 
approfondie, car ils peuvent aussi être associés à des troubles importants du système nerveux central et à 
une déficience neurologique ultérieure. 
 
 

 
 
 
Figure 5. Algorithme pour déterminer les degrés de certitudes diagnostiques des crises d'épilepsie chez le 
nouveau-né. Cet organigramme aidera à déterminer le degré de certitude diagnostique des crises 
d'épilepsie chez le nouveau-né en fonction de la méthode diagnostique disponible (EEG, aEEG ou 
observation par du personnel expérimenté) et du type de crise. Développé par la coopération de Brighton. 
cEEG : EEG conventionnel ; aEEG : EEG à amplitude intégrée. 
 
 
Ce document de prise de position ne traite pas de la définition ou de la classification de l'état de mal 
épileptique chez les nouveau-nés. L'état de mal épileptique néonatal est relativement fréquent et est 
associé à un mauvais pronostic, mais il n'existe aucune définition largement acceptée75. Le récent rapport 
du groupe de travail de l'ILAE sur l'état de mal épileptique76 n'est que partiellement applicable aux nouveau-
nés, car il ne traite pas de la durée totale (cumulée) des crises ni des crises électrographiques, et ne tient pas 
compte du fait que les lésions hippocampiques induites par l'état de mal épileptique dépendent de l'âge et 
sont moins susceptibles de se produire chez les plus jeunes enfants77. 
 



Bien que ce document ait été élaboré pour les crises d'épilepsie chez le nouveau-né, nous pensons que 
certains aspects peuvent être facilement appliqués aux crises aiguës chez les patients atteint de maladies 
sévères de tout âge, en particulier dans le cadre des soins intensifs. Les crises d'épilepsie non convulsives 
sont fréquentes chez les patients gravement malades78 et une présentation électrographique seule due à un 
découplage électroclinique a été décrit chez deux tiers des enfants atteints de maladies sévères présentant 
des crises d'épilepsie79-80. Cependant, les étiologies peuvent varier avec l'âge. D'autres évaluations 
prospectives de cette classification sont recommandées chez les nouveau-nés. 
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