
Résumé

La classification internationale des épilepsies offi-
ciellement reconnue date de 20 ans. Cet article résume
l'historique de la place attribuée aux épilepsies généra-
lisées idiopathiques dans les schémas proposés. Il dres-
se également l'état actuel des réflexions de la Ligue In-
ternationale contre l'Epilepsie concernant le remodela-
ge de certains concepts ayant désormais montré leurs
limites, dont celui d'épilepsie généralisée idiopathique.  
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Vergangenheit, Gegenwart und Zukunft der idio-
pathisch generalisierten Epilepsien in der interna-
tionalen Klassifikation

Die international verwendete Klassifikation der Epi-
lepsiesyndrome, erarbeitet und modifiziert durch die
Internationale Liga gegen Epilepsie (ILAE), ist nun 20
Jahre alt. Der vorliegende Artikel nimmt dies zum An-
lass, bezogen auf die Gruppe der idiopathisch generali-
sierten Epilepsien die historische Entwicklung und die
aktuellen Überlegungen zur Modifikation des Klassifi-
kationsschemas, das in der klinischen Anwendung auch
an Grenzen stösst, aufzuzeigen und zu beleuchten.

Schlüsselwörter: Klassifikation, idiopatisch generalisier-
te Epilepsien

Past, Present and Future of the Idiopathic Genera-
lized Epilepsies in the International Classification 

The International Classification of Epilepsies is 20
years old. The present article summarizes the historical
evolution of the place attributed to the idiopathic gene-
ralized epilepsies in the various schemes proposed. It al-
so mentions the current reflexions of the International
League against Epilepsy regarding the modifications of
certain concepts that have shown their limits, such as
the idiopathic generalized epilepsies.

Key words: Classification, epilepsy, idiopathic, genera-
lized 

Introduction

Les critères actuels de la Ligue Internationale contre
l'Epilepsie (LIcE) pour le diagnostic des épilepsies
généralisées idiopathiques (EGI) incluent des crises
généralisées tant sur le plan clinique qu'électroencé-
phalographique, l'absence de lésion cérébrale, et un 
examen neurologique et développemental normal. Le
pronostic de ces syndromes est considéré comme favo-
rable. Les progrès récents dans l'identification et la 
classification de syndromes épileptiques spécifiques
laissent à penser que le modèle de référence adopté par
la LIcE en 1989 n'est plus adapté. Après un rappel de
l'évolution du concept d'épilepsie généralisée idiopathi-
que dans les différentes classifications internationales,
nous présentons les syndromes épileptiques généra-
lisées idiopathiques identifiés comme tels en 1989, et
évoquons les adaptations à apporter à la classification
actuelle, telles que récemment proposées par les 
experts mandatés (tableau 1).

1969

En tant que secrétaire général de la Ligue Internatio-
nale contre l'Epilepsie (LIcE), et suite à de nombreuses
discussions et réflexions antérieures de groupes d'ex-
perts, le Professeur Henri Gastaut publie une tentative
de classification internationale des épilepsies en 1969
[1]. Cette proposition distingue 3 catégories : les épilep-
sies généralisées, les épilepsies partielles, et les épilep-
sies non-classifiables. Parmi les premières nommées,
une sous-catégorie regroupant les épilepsies généra-
lisées dites primaires est identifiée, dont la plupart des
caractéristiques se retrouvera dans le groupe des épi-
lepsies généralisées idiopathiques de la classification
suivante. Ces épilepsies se caractérisent par 1) des crises
cliniquement généralisées dès le début, associées à des
anomalies électroencéphalographiques bilatérales, syn-
chrones et symétriques, 2) une activité EEG interictale
de fond normale, à laquelle s'ajoutent des complexes de
pointes-ondes généralisées d'apparition spontanée ou
provoquée, 3) un début fréquent dans l'enfance ou l'a-
dolescence, 4) l'absence d'anomalies neurologiques ou
psychiatriques à l'examen clinique, 5) une réponse fa-
vorable aux anticonvulsivants classiques, et un prono-
stic habituellement favorable, 6) l'existence d'une pré-
disposition épileptique héréditaire, et 7) un mécanisme
de transmission des décharges bisynchrone ou « cen-
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trencéphalique » [1]. Cette proposition ne recueille
qu'une approbation relative de la part des membres de
la LIcE, seul un tiers des personnes interrogées au
préalable l'acceptant, en émettant, qui plus est, quel-
ques réserves. Les controverses portent notamment sur
la place à attribuer aux épilepsies secondairement
généralisées. Malgré ces imperfections, cette proposi-
tion pose toutefois les jalons de la future classification
des épilepsies adoptée en 1989, encore utilisée ac-
tuellement.

1989

La proposition de la Commission pour la Classifica-
tion et la Terminologie de 1989 finalise et complète cel-
le faite à l'Assemblée Générale de la LIcE en 1985. Elle
concerne les épilepsies et les syndromes épileptiques, et
vise à compléter la classification internationale des cri-
ses épileptiques publiée en 1981. Cette classification re-
prend les grandes catégories mentionnées par Gastaut,
et se base sur une double dichotomie qui oppose d'une
part les épilepsies avec crises généralisées à celles avec
crises focales, et d'autre part, les épilepsies dont l'origi-
ne est connue (épilepsies « symptomatiques » ou « se-
condaires ») à celles sans cause identifiée (épilepsies 
« idiopathiques » et « cryptogéniques »). En écho à la
proposition précédente, les EGI sont entre autres défi-
nies par leur âge de début et leur étiologie génétique
présumée. Les caractéristiques cliniques des crises sont
détaillées et impliquent, pour toutes les crises, la parti-
cipation des deux hémisphères d'emblée, les manifesta-
tions électroencéphalographiques ictales étant généra-
lisées, bilatérales, synchrones et symétriques. L'EEG in-
terictal peut montrer des pointes, des polypointes ou
des pointes-ondes d'une fréquence supérieure à 3 Hz,
favorisées par le sommeil lent, l'activité de fond étant
normale. L'état neurologique du patient est normal,
tout comme le sont les examens neuroradiologiques
[2]. Ainsi définies dans le rapport de 1989, les EGI re-
groupent les syndromes suivants : les convulsions néo-
natales bénignes, familiales ou non ; l'épilepsie myoclo-
nique bénigne du nourrisson ; l'épilepsie-absence de
l'enfant ; l'épilepsie-absence juvénile ; l'épilepsie
myoclonique juvénile ; et l'épilepsie avec crises grand-
mal au réveil. Cette classification étant aujourd'hui en-
core reconnue officiellement, nous détaillons certaines
des caractéristiques principales de ces différents syn-
dromes.

Convulsions néonatales bénignes

Les convulsions néonatales bénignes (CNB) s'obser-
vent au cours de la première semaine de vie. Elles sont
soit toniques, soit cloniques, et s'accompagnent fré-
quemment d'apnées. L'électroencéphalogramme ictal
révèle des pointes généralisées ou prédominant dans

les régions centro-temporales, ou un ralentissement
global. L'EEG interictal est normal, ou montre des ondes
theta pointues et alternantes. Certains auteurs sépa-
rent la forme familiale de la forme non-familiale, no-
tamment sur la base de la présence ou non d'une anam-
nèse familiale positive pour un même problème, de l'â-
ge du début (2e-3e jour de vie pour la forme familiale,
5e jour pour la forme non-familiale), et du pronostic,
semblant plus favorable dans la forme non-familiale
(moins de crises, notamment fébriles). La réelle utilité
d'une telle division est controversée. 

Epilepsie myoclonique bénigne du nourrisson

L'épilepsie myoclonique bénigne du nourrisson
(EMBN) débute en général entre 4 mois et 3 ans. Les cri-
ses sont des myoclonies d'origine corticale, qui peuvent
être spontanées ou provoquées par des stimuli exter-
nes, tactiles, auditifs ou visuels (myoclonies réflexes).
Ces manifestations sont corrélées à des décharges de
pointes ou de polypointes-ondes généralisées dont la
fréquence est supérieure à 3 Hz. L'EEG interictal est nor-
mal. Dans la grande majorité des cas, le pronostic est fa-
vorable, tant sur le plan de l'épilepsie, facilement con-
trôlée par l'acide valproïque, que sur celui du dévelop-
pement. Un traitement médicamenteux n'est d'ailleurs
pas toujours justifié. De rares patients présentent des
crises récidivantes et des difficultés cognitives au cours
de leur évolution.

Epilepsie-absence de l'enfant

L'épilepsie-absence de l'enfant (EAE) débute
généralement à l'âge scolaire, vers 6-7 ans. Les absences
typiques sont la plupart du temps le seul type de crises
observé. Elles consistent en une suspension brusque,
brève et sévère de l'état de conscience, fréquemment
accompagnée d'automatismes, de myoclonies ou de
révulsion oculaire, et sont facilement déclenchées par
l'hyperventilation bien conduite. Elles sont classique-
ment corrélées à des décharges de pointes-ondes
stéréotypées et généralisées à 3 Hz, de début et de fin
abruptes. Le tracé EEG de fond est normal ou montre
des décharges de pointes-ondes généralisées, des a-
nomalies focales n'étant pas rares toutefois. Le pronos-
tic de l'EAE est excellent, les crises disparaissant à l'ado-
lescence dans la majorité des cas, après avoir bien ré-
pondu aux traitements conventionnels (éthosuximide,
acide valproïque, lamotrigine), mais là encore les excep-
tions existent.

Epilepsie-absence juvénile

L'épilepsie-absence juvénile (EAJ) diffère de l'EAE par
l'âge de début des crises, plus tardif (adolescence), par
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la fréquence des crises, moins nombreuses, et par l'ob-
servation beaucoup plus fréquente de crises généra-
lisées tonico-cloniques et de myoclonies. Des épisodes
d'état de mal absence peuvent également être notés.
L'EEG ictal montre souvent des anomalies similaires à
celles des absences typiques de l'enfant, mais de fré-
quence légèrement plus rapide, supérieure à 3 Hz. Le
pronostic est bon, mais un traitement de longue durée
est souvent nécessaire.

Epilepsie myoclonique juvénile

L'épilepsie myoclonique juvénile (EMJ) débute à l'a-
dolescence. Les myoclonies en sont l'expression ictale
classique, mais elles peuvent être précédées de crises
généralisées tonico-cloniques et/ou d'absences typi-
ques. Les myoclonies sont surtout observées au réveil,
et sont bilatérales, erratiques, arythmiques et répétées.
Elles sont facilitées par la déprivation de sommeil. L'EEG
ictal montre des décharges de polypointes généralisées
à 0.5-2 Hz. L'EEG interictal peut montrer des polypoin-
tes-ondes à 3 Hz et des anomalies focales. Une photo-
sensibilité est présente. A de rares exceptions près, le
pronostic cognitif est bon. Le traitement doit se pour-
suivre à vie, dans la plupart des cas.

Epilepsie avec crises grand-mal au réveil

L'épilepsie avec crises grand-mal au réveil débute
également dans la 2e décade. Elle se manifeste princi-
palement par des crises généralisées tonico-cloniques
apparaissant peu de temps après le réveil, particulière-
ment sensibles à la déprivation de sommeil. D'autres ty-
pes de crises, commes des myoclonies ou des absences
peuvent être observées. On retrouve les anomalies EEG
décrites dans les autres EGI, y compris la photosensibi-
lité, et le pronostic est similaire à celui de l'EMJ.

A nouveau, les auteurs eux-mêmes reconnaissent
que cette classification est insatisfaisante à plus d'un ti-
tre. De façon générale, l'une des raisons avancées est
qu'un patient peut présenter plusieurs diagnostics syn-
dromiques au cours de son évolution, la relative rigidité
du schéma proposé rendant l'adaptation au change-
ment difficile. Plusieurs problèmes, concernant les EGI
en particulier, seront également relevés par la suite.
Premièrement, l'adjectif « généralisé » est souvent diffi-
cile à appliquer, particulièrement dans les épilepsies du
nouveau-né et du nourrisson, chez lesquels des
manifestations focales et généralisées cohabitent fré-
quemment, parfois au cours d'une seule et même crise
[3]. De plus, dans ce groupe, les particularités anatomi-
ques et physiologiques du cerveau à un stade précoce
de développement, comme la méylinisation incomplète
et l'immaturité des connections interhémisphériques,
rendent difficile la genèse d'une activité corticale d'em-
blée généralisée. Il a été démontré, par exemple, que les

crises tonico-cloniques généralisées stricto sensu sont
probablement très rares dans ce groupe d'âge [4]. Deu-
xièmement, le caractère « bénin », tacitement appliqué
à la plupart de ces syndromes et sous-entendu dans 
l'adjectif « idiopathique », ne se vérifie pas toujours au
cours de l'évolution de la maladie. Le spectre des diffi-
cultés de certains de ces enfants est large, pouvant aller
de troubles des apprentissages scolaires d'importance
variable à un retard du développement plus global ac-
compagnant une épilepsie difficile à traiter. De même,
le terme « cryptogénique » est flou et peut être utilisé
de différentes manières. Enfin, certains syndromes épi-
leptiques non-inclus ou catégorisés différemment dans
la proposition de 1989, seront de mieux en mieux indi-
vidualisés au cours des années suivantes, et remplissent
les critères de définition des EGI appliqués en 1989. Ceci
est par exemple le cas de l'épilepsie avec crises myoclo-
niques et astatiques dans sa forme idiopathique, ou
syndrome de Doose, encore considéré comme cryptogé-
nique en 1989. A l'inverse, les caractéristiques de cer-
tains syndromes reconnus comme EGI sont insuffisam-
ment délimitées ou trop fréquemment rencontrées
pour en faire des entités en tant que telles ; ceci est par
exemple le cas de l'épilepsie avec crises grand-mal au
réveil, des « autres EGI non-définies » ou de certaines
épilepsies réflexes. 

Une individualisation plus précise de ces syndromes
ou de leurs sous-types et une utilisation plus adéquate
de certains termes (ou leur remplacement) est donc né-
cessaire.

2001 – 2006

Ces considérations seront reprises entre 2001 et
2006 par le groupe de Classification de la LIcE dirigé par
le Prof. Jerome Engel [5]. Ce groupe souligne que dif-
férentes manières de classifier les épilepsies doivent
être envisagées en fonction des buts recherchés, les épi-
démiologues, les généticiens, les enseignants et les
chercheurs cliniques s'intéressant tous à différents as-
pects de l'épilepsie. Il propose dans ce sens un schéma
basé sur 5 axes, qui incluent la sémiologie ictale, le type
de crise, le diagnostic syndromique de l'épilepsie, l'étio-
logie sous-jacente, et le degré de handicap en décou-
lant. Différentes listes de termes et un glossaire sont
publiés en parallèle dans le but de faciliter et d'univer-
saliser l'utilisation de cette proposition [6]. L'idée
générale du concept implique une adaptation périodi-
que de ces différentes listes en fonction des avancées
diagnostiques et physiopathologiques. Le terme de 
« syndrome épileptique idiopathique » est défini com-
me « un syndrome, habituellement âge-dépendant, qui
n'est qu'une épilepsie, sans lésion sous-jacente ni si-
gnes ou symptômes neurologiques, dont l'origine pré-
sumée est génétique » [5]. Le terme « généralisé », ap-
pliqué aux manifestations ictales, est considéré comme
synonyme de « bilatéral », la sémiologie initiale indi-
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quant une contribution « plus que minimale des deux
hémisphères » [6]. Ces termes sont considérés comme
utiles, et généralement employés de façon suffisam-
ment adéquate pour être maintenus dans le vocabulai-
re épileptologique, mais les tentatives de classifier tous
les syndromes épileptiques dans un seul et même 
système basé sur une dichotomie restreinte, opposant
les épilepsies idiopathiques aux épilepsies lésionnelles,
sont abandonnées. Dans l'un des exemples de classifi-
cation envisagée, en l'occurrence par groupes de syn-
dromes épileptiques, les EGI spécifiques suivantes sont
retenues : l'épilepsie myoclonique bénigne du nourris-
son et l'épilepsie-absence de l'enfant, déjà présentes
dans le schéma précédent ; l'épilepsie avec crises
myocloniques et astatiques et l'épilepsie avec absences
myocloniques, nouvelles dans cette catégorie ; l'épilep-
sie généralisée avec crise fébriles plus, considérée com-
me syndrome en développement; et une entité nom-
mée « EGI avec phénotypes variables » regroupant l'EAJ,
l'EMJ, et l'épilepsie avec crises grand-mal au réveil [5].
Ce dernier sous-groupe reste controversé, la significa-
tion clinique des différences observées entre les dif-
férentes EGI de l'adolescent étant incertaine.

Une nouvelle approche sera proposée en 2006 par le
même groupe d'experts, qui se base cette fois sur l'âge
de début des crises pour classifier les différents syndro-
mes épileptiques identifiés. Selon cette proposition, les
termes « idiopathique », « symptomatique », « focal » et
« généralisé » ne devraient être utilisés que si une va-
leur historique ou clinique peut leur être attribuée. A
l'exception de l'épilepsie généralisée avec crises grand-
mal au réveil, abandonnée, de l'épilepsie avec absences
myocloniques, restant à mieux étudier, et de l'épilepsie
généralisée avec crises fébriles plus, placée dans une
autre catégorie, les syndromes d'EGI retenus en 2001 et
précités sont considérés comme bien caractérisés. Les
EGI en tant que groupe sont considérées comme pou-
vant être intégrées dans un futur système de classifica-
tion, au même titre que les encéphalopathies épilep-
tiques et les épilepsies réflexes, par exemple [7]. Aucun
changement officiel n'est toutefois adopté, le groupe
admettant qu'une telle adaptation ne devrait intervenir
que si elle améliorait de façon substantielle la classifica-
tion existante de 1989, ce qui n'est pas considéré com-
me étant le cas.

2009

La LIcE a récemment publié l'état actuel des réfle-
xions sur le sujet, accompagné de nouvelles recomman-
dations pour l'approche d'une nouvelle classification
dans le futur [8]. Selon les membres de la Commission
en charge, une nouvelle classification stricto sensu ne
pourra être proposée que lorsque la compréhension de
la neurobiologie des épilepsies aura suffisamment pro-
gressé, le premier pas dans cette direction étant la des-
cription précise de patients individuels ou de groupe de

patients, aidée de méthodes statistiques solides per-
mettant l'identification de syndromes épileptiques bien
définis. Selon ce rapport, la manière de classifier les épi-
lepsies devrait être assez flexible pour refléter les con-
naissances physiopathologiques, les caractéristiques
cliniques, et les implications pronostiques liées à un
diagnostic spécifique.

La Commission propose que les épilepsies soient
décrites primairement par leur étiologie, puis par le ty-
pe de crises observées, généralisées, focales, ou les
deux. Concrètement, le terme “idiopathique” serait
remplacé par “génétique”, ce concept impliquant que
les crises dans les épilepsies génétiques sont « le symp-
tôme principal et la conséquence directe d'un déficit
génétique sous-jacent connu ou présumé ». Dans ce
sens, les épilepsies génétiques incluraient aussi bien l'é-
pilepsie-absence de l'enfant que le syndrome de Dravet.
Cette nouvelle approche permettrait d'éviter un lien
trop direct et parfois erroné entre cause et pronostic.

La notion de point de départ et de propagation sur
un réseau épileptique bilatéral est introduite en guise
d'explication au phénomène de généralisation, per-
mettant de mieux envisager les aspects d'asymétrie et
de focalité fréquemment retrouvés dans les crises
généralisées. 

Dans l'attente d'un nouvel avancement de ces tra-
vaux de réflexion, il est proposé que le terme de « syn-
drome d'épilepsie généralisée idiopathique » soit main-
tenu.

Conclusion

La classification internationale des épilepsies offi-
ciellement reconnue date de 20 ans. Certains des con-
cepts utilisés pour cette proposition se basent sur un
état des connaissances physiopathologiques des épilep-
sies antérieur à l'avènement des techniques d'imagerie
et de génétique les plus récentes, et paraissent de ce
fait, obsolètes. Ces évolutions ont amené la LIcE à for-
muler de nouvelles propositions d'approche pour remo-
deler la classification, dans le but ultime d'améliorer la
prise en charge des patients épileptiques.
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