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Classifica)on	  des	  crises	  

Tonico-‐
Cloniques	  

Changements	  majeurs	  de	  la	  terminologie	  et	  des	  concepts	  

Nouveau	  Terme	  et	  Concept	   Ancien	  Terme	  et	  Concept	  

E)ologie	  

Terminologie 	   	   	   	   	   	   	   	  	  	  	  	  	  	  	  Termes	  qui	  ne	  sont	  plus	  recommandés	  

Géné'que:	  l’anomalie	  géné+que	  contribue	  directement	  	  à	  l’épilepsie	  et	  
les	  crises	  épilep+ques	  sont	  le	  principal	  symptôme	  de	  l’affec+on	  

Idiopathique:	  présumé	  géné+que	  

Structurelle-‐métabolique:	  en	  rela+on	  avec	  une	  anomalie	  structurelle	  ou	  
métabolique	  du	  cerveau	  

Symptoma'que:	  secondaire	  a	  une	  anomalie	  ou	  lésion	  connu	  du	  
cerveau	  

Inconnue:	  la	  cause	  est	  inconnue	  et	  peut	  être	  gene+que,	  structurelle	  ou	  
métabolique	  

Cryptogénique:	  presumé	  symptoma+que	  

Auto-‐Limité:	  tendance	  à	  se	  résoudre	  spontanément	  avec	  le	  temps	  
Pharmacosensible:	  probabilité	  élévée	  d’être	  controlée	  par	  le	  traitement	  

Benigne	  
Catastrophique	  

Crises	  Focales:	  	  décrites	  par	  les	  symptômes	  subjec+sf	  (aura),	  moteurs,	  végéta+fs	  et	  
dyscogni+fs	  

Evoluant	  vers	  une	  crise	  convulsive	  bilatérale:	  p.ex	  tonique,	  clonique,	  tonico-‐clonique	   Secondairement	  généralisée	  
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Crises	  Généralisées	  
impliquant	  rapidement	  des	  réseaux	  

bilatéraux	  	  

Inconnues	  
Donnés	  insuffisantes	  pour	  
classer	  les	  crises	  comme	  
focales	  ou	  généralisées	  

Absences	   Cloniques	   Toniques	   Atoniques	   Myocloniques	  
- Myocloniques	  
- Myoclono-‐
atoniques	  

- Myoclono-‐toniques	  
Absences	  avec	  

symptômes	  par'culiers	  
- Absences	  myocloniques	  
- Myoclonies	  palpébrales	  

Typiques	   Atypiques	  

-‐	  Spasmes	  épilep'ques	  
-‐	  Autres	  

Crises	  Focales	  
Impliqaunt	  des	  réseaux	  limités	  

à	  un	  seul	  hémisphère.	  	  

Crise	  bilatérale	  convulsive	  

Caracterisées	  par	  un	  ou	  plusieurs	  	  
symptômes:	  

Aura	  
Moteurs	  
Végéta'fs	  

Conscience/Réponse	  à	  la	  
s'mula'on:	  	  	  

altérée	  (dyscogni've)	  ou	  préservée	  

Peut	  évoluer	  vers	  	  

Par'elle	  Complexe	  
Par'elle	  Simple	  

Exemples	  

Canalopathies,	  Déficit	  en	  GLUT-‐1,	  
etc…	  

Sclérose	  tubéreuse,	  malforma+ons	  
cor+cales,	  etc…	  



Syndromes	  Electrocliniques	  et	  Autres	  EpilepsiesGgroupées	  par	  Spécificité	  de	  Diagnos)c	  

Epilepsies	  en	  rela'on	  avec	  une	  cause	  
structurelle-‐metabolique	  	  

– Malforma)ons	  du	  dévelopement	  cor)cal	  
(hémimégalencephalie,	  hétérotopies,	  etc.)	  

– Syndromes	  Neurocutanés	  (Sclérose	  tubéreuse,	  
Sturge-‐Weber,	  etc.)	  

– Tumeur,	  Infec)on,	  Trauma)sme,	  Angiome	  
– Souffrance	  périnatale,	  Accident	  vasculaire,	  Etc.	  	  

Constella'ons	  dis'nctes/Syndromes	  chirurgicaux	  
– Epilepsie	  temporale	  mésiale	  avec	  sclérose	  	  	  	  
hippocampiques	  	  

– Syndrome	  de	  Rasmussen	  	  
– crises	  gélas)ques	  sur	  hamartome	  
hypothalamique	  

– Hemiconvulsion–hémiplegie–épilepsie	  	  

Epilepsies	  de	  
cause	  inconnue	  

Syndromes	  électrocliniques	  

Nouveau-‐né	  
– Crises	  néonatales	  
bénignes^	  

– Epilepsie	  néonatale	  
familiale	  bénigne	  
(BFNE)	  

– Encéphalopathie	  
myoclonique	  précoce	  
(EME)	  

– Syndrome	  
d’Ohtahara	  

Nourrisson	  
– Crises	  fébriles^,	  crises	  
fébriles	  plus	  

– Epilepsie	  bénigne	  du	  
nourrisson	  

– Epilepsie	  familiale	  bénigne	  
du	  nourrisson	  	  

– Syndrome	  de	  West	  
– Syndrome	  de	  Dravet	  
– Epilepsie	  myoclonique	  du	  
nourrisson	  (MEI)	  

– Encéphalopathie	  
myoclonique	  des	  affec)ons	  
non	  progressives	  

– Epilepsie	  du	  nourrisson	  avec	  
crises	  migrantes	  

Enfant	  
– Crises	  fébriles^,	  crises	  fébriles	  plus	  (FS+)	  
– Syndrome	  de	  Panayiotopoulos	  
– Epilepsie	  à	  crises	  	  myoclono-‐	  atoniques	  
(précédemment	  asta)ques)	  

– Epilepsie	  absence	  de	  l’enfant	  (CAE)	  	  
– Epilepsie	  bénigne	  avec	  pointes	  
centrotemporales	  	  (BECTS)	  

– Epilepsie	  frontale	  nocturne	  autosomique	  
dominante	  (ADNFLE)	  

– Epilepsie	  à	  crises	  occipitales	  de	  début	  
tardif	  (Type	  Gastaut)	  

– Epilepsie	  avec	  absences	  myocloniques	  
– Syndrome	  de	  Lennox-‐Gastaut	  	  
– Encéphalopathie	  épilep)que	  avec	  
pointes-‐ondes	  con)nues	  au	  cours	  du	  
sommeil	  (CSWS)+	  	  

– Syndrome	  de	  Landau-‐Kleffner	  (LKS)	  

Adolescent	  –	  Adulte	  
– Epilepsie	  absence	  de	  
l’adolescent	  (JAE)	  

– Epilepsie	  myoclonique	  
juvénile	  (JME)	  

– Epilepsie	  à	  crises	  
généralisées	  tonico–
cloniques	  prédominantes	  

– Epilepsie	  avec	  crises	  à	  
symptomatologie	  audi)ve	  
autosomique	  dominante	  
(ADEAF)	  

–  	  Autres	  formes	  d’épilepsie	  
temporale	  familiale	  

Epilepsies	  dont	  l’âge	  de	  
début	  est	  moins	  

spécifique	  
– Epilepsie	  focale	  
familiale	  à	  foyer	  
variable	  (enfant	  et	  
adulte)	  

– Epilepsies	  
myocloniques	  
progressives	  

– Epilepsies	  réflexes	  	  

*	  La	  classifica)on	  en	  syndrome	  électroclinique	  est	  indépendante	  des	  é)ologies	  
^	  Habituellement	  non	  diagnos)quée	  en	  tant	  qu’épilepsie	  
+	  Parfois	  nommée	  état	  de	  mal	  électrique	  du	  sommeil	  lent	  
**	  Formes	  d’épilepsies	  ne	  pouvant	  pas	  entrer	  dans	  le	  cadre	  d’un	  syndrome	  ou	  d’une	  constella)on	  

Epilepsies	  non	  syndromiques**	  Constella'ons	  dis'nctes/Syndromes	  chirurgicaux	  
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Un	  exemple	  d’organisa'on	  des	  syndromes:	  	  	  
par	  âge	  typique	  de	  présenta'on*	  

Ce/e	  proposi1on	  est	  en	  évolu1on…..	  
Nous	  nous	  réjouissons	  de	  connaître	  vos	  impressions.	  Merci	  de	  consulter	  le	  groupe	  de	  
discussion	  Classifica'on	  et	  Terminologie	  sur	  h]p://community.ilae-‐epilepsy.org/home/	  
pour	  vous	  enregistrer	  et	  déposer	  vos	  commentaires	  


