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1. Introduction

> Les crises épileptiques néonatales représentent I'urgence neurologique la plus fréquente
chez les nouveau-nés. Elles sont souvent aigués et provoquées.(1)

» Leur incidence est estimée entre 1,5 et 5,5 pour 1 000 naissances vivantes, avec une
fréquence plus élevée chez les nouveau-nés prématurés. (2)

> La prise en charge immédiate des crises néonatales est cruciale pour prévenir les lésions
cérébrales irréversibles et réduire les risques de séquelles neurodéveloppementales.

2. Définitions :

> Le terme classique de « convulsions néonatales » était traditionnellement défini comme
des contractions spasmodiques répétitives, stéréotypées ou non, de durée variable,
pouvant étre prolongées et intéressant partiellement ou totalement la musculature
corporelle. Ces manifestations cliniques peuvent survenir de fagon isolée ou dans un
contexte d'atteinte cérébrale, s'accompagnant alors d'hyperexcitabilité, d'hypotonie, voire
de coma. Cette définition s'avere cependant inadéquate car elle se limite exclusivement
aux crises présentant des manifestations motrices visibles.

» Lanomenclature actuelle établit une distinction fondamentale entre les « convulsions
néonatales », qui désignent des mouvements anormaux souvent non épileptiques ou des
manifestations paroxystiques non épileptiques et les « crises épileptiques néonatales »,
caractérisées par une corrélation électrographique objective a I'électroencéphalogramme
(EEG)

> Selon la Ligue Internationale Contre I'Epilepsie (ILAE), les crises épileptiques néonatales
sont désormais définies comme un « événement électrographique caractérisé par un
motif de décharges stéréotypées, soudaines, répétitives et évolutives, avec un début et
une fin clairement identifiables ». Il est important de noter que cette définition ne requiert
plus une durée minimale de 10 secondes. (3)

Selon cette méme classification, on distingue 2 types de crises :
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- Une crise électroclinique qui correspond a un événement clinique accompagné d’une
corrélation temporelle confirmées par 1"électroencéphalogramme (EEG).

- Une crise uniquement électro graphiquequi est définie par des crises détectées a
I"EEG sans manifestations cliniques associées.

Les événements cliniques sans corrélation électroencéphalographique ne sont pas
considérés comme des crises épileptiques.

L’état de mal épileptique néonatal (statuse pilepticus) est une condition relativement
fréquente, associée a un pronostic défavorable, bien qu'aucune définition unanimement
acceptée ne soit actuellement établie.

Diagnostic et sémiologie cliniques

Apres stabilisation , le diagnostic des crises épileptiques repose sur des caractéristiques
confirmées par I'EEG ou la vidéo-EEG qui est considérée comme le gold standard(3).
L’ILAE a récemment proposé une classification des crises épileptiques néonatales basée
sur les observations électro-cliniques des patients (Annexe 1).

Néanmoins, Il est crucial d’évaluer et de traiter en urgence les nouveau-nés a haut risque
présentant un scénario clinique et des manifestations évocatrices de crises épileptiques,
méme en |"absence immédiate d"un EEG.

On peut se référer a I’algorithme développé par la coopération de Brighton(figurel) qui
définit différents degrés de certitudes diagnostiques en fonction des tests diagnostiques
disponibles (4)

élevé de crises d'épilepsie etiou événement clinique

EEG disponible ?
oui non
l l Observé par du personnel
P expérimenté
| Corrélation | Corrélation
avec un cEEG avec un aEEG
A \

[ Nouveau-né présentant un risque ] [ Nouveau-né présentant un J

oui non oui non ( Rl Euse e
clonique ou de crise
focale tonique d épllepsne
v A J hd A J v
Niveau 1 MNiveau 5 Niveau 2a Niveau 4 Niveau 2b Niveau 3 Niveau 4
Référence Diagnostic Diagnostic Diagnostic
absolue pour Pas de crise probable Données probable possible Données
le diagnostic d'épilepsie de crise insuffisantes de crise de crise insuffisantes
des crises d'épilepsie d'épilepsie d'épilepsie
d'épilepsie

Figure 1 : Algorithme pour évaluer les degrés de certitude diagnostique des crises
épileptiques néonatales en fonction des méthodes diagnostiques disponibles (4).
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4. Manifestations cliniques non épileptiques :
Il existe de nombreux événements non épileptiques qui peuvent survenir pendant la
période néonatale et imiter des crises épileptiques. Parmi ceux-ci, on trouve :

> Les tremblements : un phénomene fréquent qui se manifeste par de fins mouvements
rapides surtout au niveau des extrémités, généralement en réponse a une stimulation.Ces
mouvements s'arrétent lorsque le bébé est tenu, contrairement a une crise épileptique. IIs
sont généralement bénins, mais peuvent étre associés a une hypoglycémie, une
hypocalcémie, une septicémie, une encéphalopathie hypoxiqueischémique (et peuvent
précéder les CNN) ou un syndrome de sevrage.

> Les myocloniesbénignes du sommeil :peuvent étre distinguées des myoclonies
épileptiques par le fait que les secousses ne se produisent que pendant le sommeil et
s'arrétent au réveil. Il n'est associé a aucun effet indésirable et I'EEG (s'il est fait) est
strictement normal. Ces myoclonies peuvent persister jusqu’a six semaines de vie, voire a
’age de 6 mois.

> Autres manifestations cliniques non épileptiques : les automatismes moteurs apres une
stimulation, le reflux gastro cesophagien avec régurgitations et/ou apnées, les apnées
chez un nouveau-né non prématuré, I'hyperekplexia ou syndrome de bébé raide. L’'EEG
vidéo permet d’éliminer 1’origine épileptique en cas de doute.

5. Prise en charge:
Chez tout nouveau-né présentant des manifestations cliniques faisant suspecter des
crises épileptiques, il faut procéder en urgence a la stabilisation et la surveillance des
fonctions vitales. En parallele, procéder a I'identification et la correction des désordres
électrolytiques et glycémiques et au traitement des causes sous-jacentes telles qu'une
méningite néonatale. (Voir Figure 2 : algorithme de traitement des CNN)

Quand débuter un traitement antiépileptique ? :

o Les nouveau-nés présentant des crises épileptiques liées a des troubles électrolytes
ou glucidique ne nécessitent pas un traitement antiépileptique, mais la correction
urgentede ces anomalies avec une surveillance étroite pour détecter toute récidive.

o Les médicaments antiépileptiques sont indiqués chez les nouveau-nés présentant
descrises électro cliniques ou des crises électro graphiques.

o Enlabsence d'un EEG immédiatement disponible, il est crucial d’évaluer et de
traiter par des antiépileptiques les nouveau-nés présentant un contexte clinique a
haut risque, associé a des manifestations cliniques fortement évocatrices de crises
épileptiques. (Voir Figure 1 pour la prise de décision)

Le traitement antiépileptique est indiqué dans 1'une des situations suivantes :
o Crises non breves (durée >Iminute)
o Crises breves et répétées (2 ou plus par heure)
o Crises mal tolérées (altération de I'état général, trouble neuro-végétatif)
o Crises récidivantes malgré le traitement de la cause.
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Figure 2 : Algorithme de traitement descrises épileptiques chez le nouveau-né
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. Etiologies des crises épileptiques

L'identification de 1'étiologie des crises épileptiques néonatales constitue un
objectif clinique prioritaire et permet un traitement spécifique et permet de
réduire le risque de dysfonctionnement ou de lésions surajoutées du systeme
nerveux central.

Dans les cas de crises épileptiques néonatales, une cause sous-jacente est identifiée
dans 75 a 90 % des situations.(8)

Bien que les crises épileptiques néonatales aient de nombreuses origines
possibles, I'encéphalopathie hypoxique ischémique (EHI), les hémorragies
intracraniennes, les infections intracraniennes et les anomalies du développement
représentent jusqu'a 85 % des cas.

L'ILAE a proposé un cadre spécifique pour classifier I'étiologie des crises
épileptiques néonatales (3)(annexe2)

. Traitement d’entretien :

Apres la phase aigue, le traitement antiépileptique d’entretien est indiqué en cas :

o Des crises nécessitant plusieurs anticonvulsivants.

o De récurrence de crises sur les 48 h

o De diagnostic d'une situation d’épilepsie a début néonatl
L’arrét ou la poursuite du traitement antiépileptique doivent étre guidés par
I’étiologie des crises épileptiques.
En cas de crises aigués provoquées, le traitement antiépileptique peut étre arrété
en toute sécurité, sans nécessiter de diminution progressive, apres 72 heures sans
crises électriques(EEG confirmant I'absence de crises), idéalement avant la sortie
de I'hopital. Cette décision est indépendante des résultats de I'examen
neurologique et de I'imagerie cérébrale(5,6) .En effet la poursuite des
antiépileptiques dans ce contexte ne réduit ni le risque d'épilepsie ultérieure ni
améliore le développement neurologique a long terme. (7)
En revanche, la plupart des nouveau-nés atteints d'épilepsie débutant en période
néonatale nécessitent un traitement a long terme.

. Le suivi:

L’objectifs du suivi est d’optimiser le développement de I'enfant, détecter les
complications possibles (épilepsie, troubles moteurs ou cognitifs), et mettre en
place des interventions précoces si nécessaire, telles que la rééducation
psychomotrice ou les thérapies comportementales.

Les nouveau-nés ayant présenté descrises épileptiques, ou un tracé de fond EEG
anormal non paroxystique, ou un examen neurologique anormal au moment de la
sortie de I'hopital sont a risque accru de développer une épilepsie postnatale.
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> Ces nouveau-nés peuvent étre mis sortants sans traitement antiépileptique, mais
nécessitent un suivi rapproché.

> Les parents des nourrissons a haut risque doivent étre informés des signes de
spasmes infantiles et des autres types de crises épileptiques afin qu'ils puissent
consulter rapidement et obtenir un traitement si leur enfant développe une
épilepsie post-néonatale.

> Un suivi jusqu'a 1'age scolaire est recommandé, avec une évaluation
neurodéveloppementale réguliere.

> Ce suivi peut nécessiter la collaboration avec d'autres spécialistes tels que des
neurologues pédiatriques, des généticiens ou des rééducateurs. La prise en charge
sera adaptée en fonction de I'évolution clinique et de la réponse au traitement. Le
suivi multidisciplinaire permet d'améliorer les résultats a long terme pour ces
enfants a risque.
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ANNEXE 1 : Classification électro-clinique des crises épileptiquesILAE2021(3)

La coexistence de différents types de crises est possible. Il faut classer les crises

d'épilepsie en fonction de la manifestation clinique prédominante.

Catégorie | Type de crise Manifestations Orientation étiologique
Motrice Automatisme Activité motrice apparemment coordonnée (souvent orale) EHI, prématuré
54% ressemblant a un mouvement volontaire ; se produit
généralement avec une altération de la cognition.
Peuvent étre unilatéraux, bilatéraux, asymétriques ou
bilatéraux symétriques.
Cloniques Contractions répétitives et rythmiques de groupes musculaires | AVC, les hémorragies ou
23% spécifiques des membres, du visage ou du tronc. I'EHL.
Une fréquence lente , impossibilité d'arréter les mouvements
par la restriction
Focales, multifocales ou bilatérales.
Spasmes Flexion, extension ou mixte soudaines des muscles proximaux e  Présentation rare
épileptiques et du tronc ; généralement plus longs que les myoclonies, mais | Erreurs innées du
plus courts qu'une crise tonique. métabolisme
Difficiles a distinguer des crises myocloniques sans EEG et Encéphalopathie épileptique
peuvent survenir en salves. précoce(EEP).
Peuvent étre décrits comme unilatéraux, bilatéraux,
asymétriques ou bilatéraux symétriques.
Myocloniques Contractions de groupes musculaires de régions bien définies : | les prématurés
18% régions des membres proximaux ou distaux, membres entiers, Erreurs innées du
tronc, diaphragme ou visage. Les mouvements peuvent étre des | métabolisme,
événements isolés ou répétitifs ; lorsqu'ils sont répétitifs, la EEP
fréquence des récurrences peut étre lente, irréguliere ou
erratique.
Toniques Augmentation soutenue de la contraction musculaire durant I'EEP
5% quelques secondes a quelques minutes. les épilepsies génétiques
Peuvent étre décrites comme focales, bilatérales symétriques ou
bilatérales asymétriques
Non Autonome Altération de la fonction du systeme nerveux autonome impliquant HIV, les lésions des lobes
motrice les fonctions cardiovasculaires, pupillaires, gastro-intestinales, temporaux ou occipitaux et
sudomotrices, vasomotrices et thermorégulatrices, pouvant 1'EEP HIV
également impliquer l'apnée.
Arrét du L'arrét de l'activité est le trait dominant tout au long de la crise.
comportement Rare en isolement, plus souvent observé dans le cadre d'une
activité séquentielle des crises.
Séquentielle Caractérisées par une variété de signes cliniques ; une séquence de | Epilepsies génétiques

signes, de symptomes et de changements a I'EEG se produit a
différents moments, sans caractéristique prédominante.

Non classée

Désignation due a une présentation inhabituelle ou a une
information clinique insuffisante pour déterminer une
catégorisation plus précise.
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Malformations

Annexe 2 :Etiologies fréquentes des crises épilepsies chez les nouveau-nés a terme selon la
classification des crises et des épilepsies de I'ILAE (3).

() Encéphalopathie hypoxique-ischémique (35-45 %)

D Accidents vasculaires ischémiques et hémorragies (20-30 %

) Malfermations cérébrales {5-10 %)

} Infections (5-20 %)

O Troubles métaboliques [7-20 %)

@ syndromes génétiques / épileptiques (6-10 %)

D Inconnu / autre (10 %)

Encéphalopathie
hypoxique-ischémique

cérébrales

Infections
ire A . Métabolique
Vasculaire P anctiquo oliqu

Inconnue

Annexe3 :traitementsantiépileptiques chez le nouveau-né

Médicament Dose de Seconde dose de Dose d’entretien Effets indésirables ET remarque
charge charge
Phénobarbital 20 mg/kg 20 mg/kg a terme 5 mg/kg/24 h 24 heures aprés | Dépression respiratoire
IV 20 min la dose de charge Hypotension
10 mg/kg prématuré | Barbitémie : 15-40 mg/L Dose cumulée max \j : 40mg\kg
Phénytoine 20 mg/kg Non recommandée 5 mg/kg/24 h Hypotonie, arythmie, bradycardie
IV 30 min Phénytoinémie : 10-20 mg/L Dépression respiratoire
A préférer si canalopathie sur la base de
I'histoire familiale ou du profil EEG
Clonazépam 0,1mg /kg 0,img /kg24 h
IVL Dose max :
Midazolam 150 pug/kg 60-400 pg/kg/h Dépression respiratoire
IV 10 min Hypotension
Lidocaine 2 mg/kg IV 6 mg/kg/h sur 6 heures Puis4 | CI: cardiaque congénitale ou
10 minutes mg/kg/h sur 12 h Puis 2 association de médicaments
mg/kg/h sur12h proarythmiques tels que la phénytoine.
Surveillance cardiaque nécessaire
Lévétiracetam 40-60 Deuxiéme dose de 60 mg/kg /j(9) Généralement bien toléré
mg/kg IV | charge: 20 mg/kgiv | Entretien: 40-60 mg/kg/jour
15 min si nécessaire IVou par VOen trois doses
Carbamazepine | 10-20 Canalopathie basée sur I'histoire
mg/kg/j familiale, épilepsies néonatales
peros génétiques.
Penthotal 5a10 Puis 2 a 5 mg/kg/h IV
mg/kg IVL
10 min
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Annexe 4 : maladies métaboliques pouvant s’accompagner de crises épileptiques néonatales

Hyperglycinémie sans cétose

Agénésie du corps calleux

Augmentation de la glycine
CAA LCR,sang, urine

Epilepsie pyridoxine
dépendante

Episodes d’irritabilité, agitation

Arrét de crises dans les 7 j de
100 mg par voie iv ou orale,
suivis de 30 mg/kg/jour par
voie iv ou orale en deux doses
fractionnées pendant 3 a 5 jours

Dépendance en phosphate de
Pyridoxal

Arrét de crises apres 7 j de
pyridoxal-phosphate 30 mg/kg
par jour

Crises sensibles a I'acide
folinique

Rares formes familiales

Pic inconnu sur la
chromatographieHPCL.
Ac. Folinique 10 mgjj

Déficit en biotinidase,
holocarboxylase

Eczéma périorificiel, stridor,
alopécie,
acidose, surdité

Augmentation modérée de
lactates,ammoniémie, acidurie
organique

Dosage sanguin de la
biotinidase.

Traitement : biotine : 10 mg/j

Déficit en sulfite—oxydase, en
molybdene

Luxation du cristallin, kystes de
lasubstance blanche sur I'IRM,
déces précoce

Sulfitest, pic de sulfocystéine
sur laCAA, de 'acide urique
sang et urines

Déficit en pyruvate
déshydrogénase

Hypotonie, 1éthargie,
hypotrophie, DRNN, coma,
agénésie du corps calleux,
malformation corticale

Augmentation du lactate sang
et LCR, lactate/pyruvate :
normal.

Dosage PDH sur lymphocytes
et fibroblastes.

Régime cétogene, thiamine

Maladie du peroxysome/
maladie de Zellweger

Dysmorphie, hypotonie,
atteinte oculaire atteinte
hépatorénale, polymicrogyrie

Augmentation des acides gras a
treslongue chaine sang/urines
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