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Incidence des EME

¨ Dépendante selon les études et en fonction des 
structures d’accueil

¨ Depuis 1993 : incidence de 17.3 à 6.2 pour 100 
000 habitants

¨ USA : 18-41 pour 100000 ( jusqu’à 57 dans 
certaines minorités ethniques )



Caractéristiques cliniques des EME

¨ 39 à 50 % des cas chez un épileptique connu, donc 
première manifestation d’épilepsie chez 50 % des 
patients

¨ Récurrence plus fréquente chez le jeune enfant et la 
personne agée

¨ Durée 3.8 jours
¨ Etiologies
¨ Mortalité dans les 30 jours variable selon les études 

7.6 à 39 %
¨ USA 20 %



Définitions des EME

¨ Selon l’OMS :
¤ Etat caractérisé par une crise épileptique qui persiste 

suffisamment longtemps ou qui se répète à des intervalles 
suffisamment brefs pour créer une condition épileptique 
fixe et durable …les EME pouvant revêtir autant 
d’aspects sémiologiques qu’il existe de variété de crises 
épileptiques.



Définitions

¨ Délai requis pour parler d’EME :
¤ la majorité des crises se terminent en moins de 2 minutes
¤ Crise prolongée ou se répétant sans reprise de la 

conscience pendant 30 minutes = délai montrant des 
séquelles neuronales irréversibles en cas d’activité 
électrique soutenue

¤ pour l’EME convulsif généralisé : de l’adulte ou de 
l’enfant de plus de 5 ans : crises continues au-delà de 5 
minutes ou au moins deux crises successives sans 
récupération de la conscience sur une période de 5 minutes



Définitions

¨ Intervalle et nombre de crises requis pour parler de 
crises subintrantes:
¤ C’est l’absence de récupération de la conscience entre 

les crises plutôt que le nombre de crise qui détermine la 
définition de l’EME



Formes cliniques des EME

¨ EME dont le diagnostic repose sur la clinique : les état 
de mal convulsifs
¤ Etats de mal convulsifs généralisés
¤ États de mal convulsifs focaux

¨ EME dont le diagnostic repose sur la clinique et 
l’EEG : les états de mal non convulsifs
¤ Etats de mal confusionnels
¤ Etats de mal partiel à symptomatologie élémentaire
¤ Etats de mal larvés



EME convulsifs

¨ EME convulsifs généralisés:

¤ Tonicoclonique primitif ou secondaire
n Activité tonique ou clonique soutenue, bilatérale continue ou 

intermittente, d’emblée ou après un début partiel

¤ Myoclonique : secousses myocloniques continues
¤ Tonique : répetition à fréquence rapprochée de crises 

toniques avec manifestation végétatives ( Lennox-Gastaut)



EME convulsifs

¨ Etats de mal convulsifs focaux :

¤ Etat de mal partiel somatomoteur, avec ou sans marche 
jacksonnienne

¤ Epilepsie partielle continue ou syndrome de Kojewnikow



EME non convulsifs

¨ Etat de mal confusionnels
¤ Etat de mal absence : confusion mentale fluctuante variable en intensité
¤ Etat de mal partiel complexe frontal ou temporal : état confusionnel plus 

ou moins marqué associé à des troubles du comportement ou de discrets 
automatismes oroalimentaires, gestuels ou verbaux.

¨ Etat de mal partiels à symptomatologie élémentaire : rare, 
symptomatologie élémentaire déficitaire ou positive 
persistante sans altération de la conscience : état de mal 
aphasique, hallucinatoire, sensitifs purs ou somatovégétatifs, 
vertigineux ..

¨ Etat de mal larvé : évolution ultime de tout état de mal 
tonicoclonique ou tonique non traité ou insuffisamment traité ou 
réfractaire.





Les classifications

¨ Classification internationale : critères cliniques et 
électriques: EME généralisés ou EME partiels

¨ Classification en syndrome épileptique
¨ Classification opératoire : EME convulsifs ou EME 

non convulsifs 



Classification opérationnelle des EME, basée sur l’engagement du 
pronostic, donc sur le degré d’urgence thérapeutique :

¨ EME avec pronostic vital engagé à court terme :

¤ EME convulsif généralisé tonicoclonique

¤ EME larvé

¨ EME avec pronostic vital engagé à moyen terme :

¤ EME confusionnel partiel complexe

¤ EME convulsif focal avec ou sans marche Bravais-Jacksonnienne

¨ EME sans engagement du pronostic vital à court terme :

¤ EME convulsif généralisé myoclonique

¤ EME absence

¤ EME à symptomatologie élémentaire, sans rupture de contact

¤ Épilepsie partielle continue



Physiopathologie

1. Initiation de la décharge épileptique

¨ Dépolarisation massive paroxystique (paroxysmal depolarisation 
shift : PDS) générant des bouffées de potentiels d’action (burst).

¨ Puis forte hyperpolarisation des cellules avoisinantes: 
« encercle » la décharge et l’empêche de se propager.

¨ Origine des PDS:
¤ Hypothèse neuronale : trouble des canaux ioniques : trouble de 

perméabilité de membrane provoquant un déséquilibre
¤ Hypothèse synaptique : survenue de potentiels post-synaptiques 

excitateurs géants (neurone normal ou peu altéré).



Augmentation de l’excitabilité 
membranaire

Augmentation de la densité des 
courants dépolarisants
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Inhiber la libération de 
Glutamate excitateur

Stimuler le 
GABA inhibiteur





Physiopathologie

2. Propagation de la décharge épileptique
¨ Epuisement du système inhibiteur propagation et 

synchronisation de la décharge épileptique (connexions locales et à 
distance par fibres commissurales)

3. Fin de la décharge épileptique

Plusieurs hypothèses :

¨ Accumulation de déchets cellulaires secondaires à la crise
¨ Rôle des astrocytes?

¨ Présence de neurotransmetteurs inhibiteurs?



Risque neuronal
2 phases :

¨ Phase de compensation :
augmentation du 
métabolisme cérébral élévation du débit sanguin cérébral et 

de l'apport énergétique 
(glucose et O2). 

prévention de la dette en O2 grâce aux modifications métaboliques 
et hémodynamiques.

¨ Phase de décompensation : au-delà de 30 à 60 min. 
Persistance de crises motrices augmentation croissante des besoins 

métaboliques du cerveau 

¨ Perte de l'autorégulation cérébrale 
débit sanguin cérébral dépendant de la pression artérielle

Risque d’ischémie cérébrale  mort cellulaire. 

¨ Excitotoxicité des acides aminés excitateurs et activation de leurs récepteurs favorisant 
l’œdème cérébral et la mort neuronale

¨ NB : chez le Nné, cerveau immature moins sensible aux conséquences de l’EME.



Physiopathologie de la souffrance neuronale



Conséquences cliniques

¨ Initialement :

¤ & métabolisme
¤ &DSC
¤ & débit cardiaque
¤ HTA
¤ Arythmie cardiaque
¤ Hyperglycémie
¤ Acidose métabolique
¤ Hyperthermie
¤ Inhalation
¤ Fractures

¨ Secondairement :

¤ Abolition autorégulation cérébrale
¤ & PIC
¤ Collapsus, chute dbt cardiaque
¤ Hypoglycémie
¤ Hypoxie
¤ Acidose métabolique et 

respiratoire
¤ Hyperthermie
¤ Rhabdomyolyse
¤ Coagulopathie (CIVD), défaillance 

hépatique, rénale





Pièges cliniques

Crises « infra-cliniques » : difficulté diagnostique ++ car 
présentation clinique atypique :

¨ EME non convulsif

¨ Syndrome confusionnel
¨ Absences
¨ Syncopes 



Pièges cliniques

Diagnostic différentiel :

¨ Syncopes convulsivantes : ECG
¨ Encéphalopathie post-anoxique
¨ Hypoglycémie



Pièges cliniques : état de mal non épileptique 
d’origine psychogène

¨ Persistance de la conscience

¨ Éléments en faveurs :

¤ Présence de témoins

¤ Résistance à l’ouverture des yeux, fermeture des yeux

¤ Mouvements amples désorganisés, trop réguliers, touchant le tronc

¤ Absence de phase tonique

¤ Contact avec le patient

¤ Absence de traumatsme, de chute de langue, de perte d’urine

¤ Pleurs en fin de crise

¤ Absence de confusion post critique 

¤ Bonne tolérance aux doses élévées de BZD

¨ Femme jeune 70%

¨ 20 % des patients adressés pour convulsions

¨ Dosage des CPK seuil 100 UI/L



Signes de gravité

¨ Répétition des crises
¨ Etat de mal convulsif
¨ Confusion > 30 mn
¨ Fièvre
¨ Déficit post critique
¨ Ethylisme aigu
¨ Sevrage alcoolique
¨ Ethylisme chronique
¨ TC
¨ Maladie générale ( cancer, lymphome, sida)
¨ grossesse



Etiologies 



Etiologies

¨ 10-20 % cas : aucune cause décelée
¨ Les plus fréquentes : arrêt de traitement, alcool, 

traumatisme.

¨ A. Epileptique connu :
¤ Arrêt du traitement
¤ Prise de médicaments épileptogènes
¤ Affection intercurrente
¤ Alcool ou sevrage, manque de sommeil…



Etiologies

¨ B. Inaugural :

¨ 1. Intracrânien :
¤ Vasculaire : AVC, hématome, 
¤ post-traumatique, 
¤ tumoral, 
¤ Infectieux: méningo-encéphalite, abcès.



Etiologies

¨ 2. Extra-crânien:
¤ Toxique : AL, ADT, lithium, INH, pénicilline, carbamates, 

organophosphorés, NO, O2 hyperbare…

¤ Sevrage des sédatifs
¤ métabolique : hyponatrémie, hypoglycémie, hypocalcémie, 

encéphalopathie urémique, hépatique, anoxique, fièvre… 
¤ Eclampsie
¤ Arythmie, BAV



Etiologies : étude rétrospective sur 135  patients  

39,4% 
17,7% 

4,7% 
3,4% 

1,4% 
0,7% 

6,1% 
4,1% 
6,8% 

2,7% 
1,4% 
2,0% 
2,7% 
1,4% 
1,4% 
1,4% 
2,0% 
0,7% 

non retrouvée
mauvaise observance thérapeutique

sevrage alcoolique
alcoolisation aigüe

modification médicale du …
origine médicamenteuse

séquelle d'ischémie cérébrale
accident vasculaire cérébral récent

lésion tumorale cérébrale
méningo-encéphalite infectieuse

méningite infectieuse
toxoplasmose cérébrale

hyperthermie ou syndrome …
thrombophlébite

hypercalcémie
hypernatrémie

traumatisme crânien grave
origine psychogène

L.Molter-Blanchard 2011



Conduite à tenir

Etablir le diagnostic
Prendre les mesures générales
Stopper durablement la crise
Réaliser le bilan étiologique

Traiter les facteurs favorisants



Examens complémentaires

1. Diagnostiques : EEG +++

¨ Diagnostic positif :
¤ Coma post-critique
¤ Manifestations cliniques suspectes
¤ Patient curarisé

¨ Diagnostic étiologique 
¨ Guide le traitement
¨ Sous utilisé. Enregistrement continu +
¨ Ne doit pas retarder la prise en charge du patient



•Introduit en 1925 

•Explore l’activité électrique produite par les cellules 
nerveuses en post-synaptique

• Mesure de différences de potentiel en surface
(n’explore pas les zones profondes)

• Apparition de pointes ou de pointes-ondes en cas 
d’hyperactivité anormale entre les neurones

• Peut détecter un point de départ aux crises

L’EEG





Examens complémentaires

2. Etiologiques :
¨ Biologique :

¤ Iono sang et urines, toxiques, …
¤ Bilan infectieux, hémocultures 

¨ TDM, IRM en urgence
¨ PL  si reste du bilan négatif (éliminer une HIC 

avant…) ou fièvre ou immunodépression
¤ Pleiocytose modérée dans 15 à 20 % des cas



Principes pharmacologiques

¨ Lutter contre :
¤ La diminution du GABA (Ac.gamma-aminobutyrique)
¤ L’excès d’AA excitateurs (aspartate, glutamate, stimulation des 

récepteurs NMDA augmentant le Ca intracellulaire)

¨ Propriétés pharmacologiques des molécules :
¤ Augmentation de la transmission GABA : BZD, phénobarbital, 

gabapentine, ac. valproique…
¤ Inhibition transmission excitatrice du glutamate :  lamotrigine
¤ Stabilisation des membranes neuronales : phénytoine, 

carbamazépine, ac. valproique



Traitement : la drogue idéale

¨ Activité anti-épileptique rapide, efficace et confirmée
¨ Voie IV
¨ Maniable
¨ Action prolongée
¨ Non sédative
¨ Sans accumulation ni effet secondaire important





Drogues disponibles
1ère intention :

Benzodiazépines :
Voie intrarectale possible

Action inconstante
Sédative, dépression respiratoire++

Potentialisation avec autres AE
Tachyphylaxie, effet rebond

Durée d’action brève
Perfusion continue déconseillée

Phénytoïne (Dilantin®) :
Crises tonico-cloniques généralisées

Perfusion lente possible
Pas d’action sédative

Risque cardio-vasculaire
Tolérance et manipulation délicate

Marge thérapeutique étroite
CI :angor, brady, BAV

Phénobarbital (Gardénal®) :
Cinétique linéaire

Marge de posologie large
Action rapide

Action thérapeutique large
Perfusion lente possible

Tr. Vigilance, majoré par BZD

Efficacité du traitement dépend
plus de la RAPIDITE 
de la prise en charge

que de la molécule en soi



Drogues disponibles

¨ Acide valproique (Dépakine®) : trop utilisé sans preuves
¨ Certes,

¤ AE efficace,
¤ Non sédatif, ni dépresseur respiratoire ou hémodynamique

¨ Mais :
¤ Risque d’encéphalopathie, d’atteinte hépatique,
¤ Interférences
¤ Dose de charge ?
¤ Pas de preuve dans l’état de mal épileptique ….

¨ Vit B1 chez l’alcoolique
¨ Sulfate de magnésium dans l’éclampsie



Stratégie thérapeutique

¨ Diazépam intrarectal en l’absence de voie d’abord veineuse
¨ Libération des voies aériennes

¨ Pose d’une VVP
¨ Protection contre les chocs

¨ Surveillance cardio-respiratoire (scope : FC, TA, Sat)

¨ Eliminer une hypoglycémie
¨ Traiter les facteurs favorisants et aggravant (troubles 

métaboliques, hyperthermie, rhabdomyolyse…)
¨ Diagnostic et traitement étiologique ++



Stratégie thérapeutique
(Sfar 2006)

Valium® (diazepam)
10-20 mg, 

Enfant : 0.2-0.5 mg/kg
Pas de traitement d’entretien

Rivotril ® (clonazepam)
1-2 mg

Enfant : 0.02-0.05 mg/kg
Pas de traitement d’entretien

0-30 minutes

Dilantin ® (Phénytoine)
18 mg/kg (adulte), max 30 mg/kg

10-15 mg/kg (enfant)
Entretien : < 50 mg/mn

Après 6-12 h : 7 à 10 mg/kg/j (adulte)

Gardénal ® (Phénobarbital)
20 mg/kg 

15-20 mg/kg (enfant)
Entretien : 5 mg/kg/j

30-50 minutes - Majorer posologie des traitements en cours

- Thiopental : 3-5 mg/kg puis 1-5 mg/kg/h

ECHEC :

OU

OU







Suite de la prise en charge

¨ Evolution favorable :

¨ Conscient : diminution progressive des traitements
¨ Comateux : diminution en fonction de l’EEG (absence de signes 

d’EME pendant 12-24 heures)

¨ Poursuivre les AE ?
¤ Si pas de cause retrouvée NON (l’EME n’est pas une indication 

en soi…)
¤ Epileptique connu, anomalies EEG persistantes, risque de récidive

OUI
¤ Chez le traumatisé crânien : bénéfice du ttt prophylactique sur les crises 

précoces, mais ne prévient pas des convulsions tardives, séquelles 
neurologiques et décès*.

* Schierhout G,. Prophylactic antiepileptic agents after head injury: a systematic review. J Neurol 
Neurosurg Psychiatry 1998 



Etat de mal réfractaire

Que faire ?
¨ Rechercher et éliminer un facteur pérennisant.

¨ Majorer l’anesthésie barbiturique

¨ Echec : approfondissement de l’ AG avec Midazolam ou propofol

¨ EEG continu, poursuivre AE de fond

Définition :
EME clinique ou électrique,

dont l’activité certaine ou supposée 
a persisté plus de 60 mn

après une prise en charge correcte







EME super réfractaire prolongé : étude 
SUPREME

¨ Entité particulière de réanimation : patients 
demeurant en EME durant plusieurs semaines ou 
mois…

¨ Etude française multicentrique rétrospective sur 10 
ans dans 130 services de réanimation.

¨ Patients en EME généralisé depuis plus de 8 jours 
sous AG et VM, hors coma post anoxique. 

¨ Rappel à un an pour Rankin modifié

A.Lai 2013



Vale
ur Symptomes

0 Aucun symptome
1 Pas d’incapacité en dehors des symptomes : activités 

et autonomie conservées
2 Handicap faible : incapable d’assurer les activités 

habituelles mais autonomie
3 Handicap modéré : besoin d’aide mais marche 

possible sans assistance
4 Handicap modérément sévère : marche et gestes 

quotidiens impossibles sans aide
5 Handicap majeur : alitement permanent, incontinence 

et soins de nursing permanent

Score de Rankin modifié



EME super réfractaire prolongé : étude 
SUPREME
¨ 78 patients dans 19 services de réanimation
¨ 35 % femmes
¨ Age moyen : 54 ± 19 ans ; IGS II : 53 ± 15
¨ Antécédents :

¤ Alcoolisme chronique 35 %
¤ Epilepsie connue 33 %
¤ Antécédents AVC 13 %

¨ Étiologies retrouvées : 
¤ Traitement insuffisant : 14%
¤ AVC : 14%
¤ Infection SNC : 13 %
¤ Aucune : 36%

A.Lai 2013



EME super réfractaire prolongé : étude 
SUPREME
¨ Durée médiane de EMRSP : 17 jours [12-26]
¨ Tracé de burst supression dans 61 % des cas en moins de 7 

jours
¨ 41 (52.5 %) décès dont 26 de choc septique, 9 d’arrêt 

thérapeutique, 1 mort encéphalique, 3 cause inconnue
¨ A un an : 5 décès supplémentaires
¨ 12 malades bon pronostic 

¤ mRs 0 : 0 mRs 2 : 2
¤ mRs 1 : 7 mRs 3 : 3
¤ Moindre recours aux vasopresseurs en analyse multivariée



EME super réfractaire prolongé : étude 
SUPREME

¨ Morbi-mortalité lourde
¨ Décès en relation avec les complications de la 

réanimation alors que dans 40% des cas l’EME 
était révolu

¨ Pas de facteur prédictif d’évolution favorable



L’épidémiologie de l’EMER
¨ Mal estimée.

¤ Étude de population.
¤ Selon trois séries hospitalières

¨ rétrospectives récentes:
31 à 44 % de patients souffrant d’EME.
Une mortalité entre 16 et 23 %.

Mayer SA, et al. Refractory status epilepticus: frequency,risk factors, and impact on outcome. Arch Neurol2002;59(2):205—10.

Rossetti AO, Logroscino G, Bromfield EB. Refractory status epilepticus: effect of treatment aggressiveness on prognosis. Arch Neurol 
2005;62:1698—702.

Holtkamp M, et al. A ‘‘malignant’’ variant of status epilepticus. Arch Neurol 2005;62:1428—31.

Holtkamp M, et al. Predictors and prognosis of refractory status epilepticus treated in a neurological intensive care unit. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry

2005;76:534—9.
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Étude rétrospective sur 12 ans
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Figure 2. Antiepileptic and anesthetic agents required to control seizures in our cohort of 63 episodes of refractory status epilepticus. 
AED indicates antiepileptic drug; SE, status epilepticus.

Figure Legend: 
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Figure	3.
Predictors	of	Outcome	in	Refractory	Status	Epilepticus.
Hocker,	Sara;	Britton,	Jeffrey;	Mandrekar,	Jayawant;	
Wijdicks,	E;		MD,	PhD;	Rabinstein,	Alejandro

JAMA	Neurology.	70(1):72-77,	January	2013.
DOI	:	10.1001/jamaneurol.2013.578

Figure	3.		Relationship	between	days	in	anesthetic	coma	
and	functional	outcome.	mRS	indicates	modified	Rankin	
Scale.

Mortalité : 31.75 %, durée de ventilation associée à une surmortalité
Facteurs de mauvais pronostic : durée du coma médicamenteux, arythmies, 
pneumonie 



Étude retrospective 920 patients









Particularité étiologique dans les états de mal 
réfractaires de novo (NORSE) : évoquer 
systématiquement une encéphalite auto immune:







Chez l’enfant

¨ Nouveau-né :

¤ EEG facteur pronostique important
¤ Centre de réanimation spécialisé
¤ Diazépam, phénobarbital



Chez l’enfant

¨ Nourisson, enfant :
¤ Convulsion fébrile à hospitaliser si :

n Age < 1 an
n Signes de focalisation
n Antécédents familiaux d’épilepsie
n Durée crise > 30 mn
n Ex. neurologique antérieur anormal

¤ Convulsion apyrétique : HSD, trouble métabolique, intoxication, 
syndrome neurocutané, épilepsie débutante

NB : EME fébrile : suspecter et traiter de principe une 
encéphalopathie herpétique.



Les voies d’avenir :

¨ test de nouvelles associations de molécules :





Figure 2. Trial profile.Number of screened and enrolled participants was not recorded. ITT=intention to treat.

Vincent Navarro,  Christelle Dagron,  Caroline Elie,  Lionel Lamhaut,  Sophie Demeret,  Saïk Urien,  Kim An,  Francis Bolgert,  Jean-
Marc Tréluyer,  Michel Baulac,  Pierre Carli

Prehospital treatment with levetiracetam plus clonazepam or placebo plus clonazepam in status epilepticus 
(SAMUKeppra): a randomised, double-blind, phase 3 trial

null, Volume 15, Issue 1, 2016, 47–55

http://dx.doi.org/10.1016/S1474-4422(15)00296-3







Les voies d’avenir :

¨ ESSET : fosphénytoïne, valproate de sodium, 
levetiracetam dans EME après 1 dose de BZD

¨ LORACLOFT lorazepam, clonazepam +/-
phosphénytoïne EME

¨ VALSE valproate de sodium phase aigüe EME



Pronostic

¨ Mortalité globale :

¨ 20 % en Virginie
¨ 7,6 % en Suisse francophone
¨ 20 % chez l’adulte, 5-7.5 % chez l’enfant (Sfar 2006)

¨ Directement attribuable à l’EME : 2%.



Pronostic

¨ Facteurs pronostiques* :

¤ Durée > 1h (OR 9.7)
¤ Age : < 1an, > 65 ans (OR 1.3)
¤ Pathologie responsable ++:

nAnoxie cérébrale (OR 3.6)
nAVC
nAnomalie métabolique
nNon compliance aux AE, alcool

* Coytaux, 2000



25%

8,3%

41,7%

16,7%

8,3%

Causes de mortalité

Cancer métastasé
Infection par le VIH au stade SIDA
Origine infectieuse
EME réfractaire
Complication respiratoire (SDRA)

L.Molter-Blanchard 2011



Conclusion

¨ Rapidité de la prise en charge essentielle
¨ Urgence, mise en jeu du pronostic vital :

Traitement symptomatique ET étiologique
¨ Anti-épileptique IV d’action prolongée
¨ EEG outil indispensable
¨ Clinique parfois trompeuse
¨ Importance de protocoles pré-établis



conclusion

¨ EMER : place de l’IOT et de l’AG
¨ Développement de centre avec EEG continus
¨ Place du traitement étiologique


