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PLAN 

• Revenir sur la définition de l’hypsarythmie et ses limites
• Présentation d’un score reprenant les caractéristiques rencontrées 

dans les IESS et résultats dans la littérature
• Retour sur l’utilisation du score dans 2 études rétrospectives lilloises:

- BASED score sur une cohorte d’IESS, diagnostic et post 
traitement

- BASED score dans le suivi systématiques post crises néonatales
• Discussion et perspectives



Introduction
Contexte et enjeux

•L’ EEG est un critère essentiel au 
diagnostic de syndrome de spasmes 
infantiles

•EEG interictal = obligatoire pour le 
diagnostic
« Hypsarythmie, multifocales ou 
focales activités épileptiformes »

(1) Symonds JD, Elliot KS, Shetty J, Armstrong M, Brunklaus A, Cutcutache I, et al. Early childhood epilepsies: epidemiology, classification, aetiology, and 
socio-economic determinants.Brain. 2021;144:2879–91 
(2)Symonds JD, Zuberi SM, Stewart K, McLellan A, O'Regan M, MacLeod S, et al. Incidence and phenotypes of childhood-onset genetic epilepsies: a 
prospective population-based national cohort. Brain. 2019;142:2303–18.
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Introduction
Contexte et enjeux
Place de l’EEG central  pour un dépistage précoce et suivi 
réponse au traitement

 délai de diagnostic et impact sur devenir (1)
40–45% ne répondent pas à la 1ère ligne, et parmi les 

répondeurs 20–33% auront une rechute (5j-25mois post 
ACTH Hayashi et al., 2016, Wan et al., 2022) manque d’outils 
pour évaluer réponse au ttt, prédiction rechute

-> But du traitement = rémission des spasmes et de 
l’hypsarythmie

(1 ) O'Callaghan FJ, Lux AL, Darke K, Edwards SW, Hancock E, Johnson AL, et al. The effect of lead time to treatment and of age of onset on developmental outcome 
at 4 years in infantile spasms: evidence from the United Kingdom Infantile Spasms Study. Epilepsia. 2011;52:1359–64.

N=77, effet sur QI à 4 ans de l’âge de 
début des spasmes et du délai avant mise 
en route du traitement (après contrôle 
étiologie/ type de traitement administré)
O'Callaghan FJ et al., Epilepsia 2011



1er marqueur visuel : l’hypsarythmie
Signature classique : ondes lentes 
asynchrones de haut voltage avec 
pointes multifocales.

« nearly continuous pattern of high 
amplitude background slow waves 
and multifocal epileptiform 
discharges”   (Gibbs and Gibbs, 
1952)

Ex: T. Helykia,
Grossesse et acc normal. Développement 
initial normal.
A 5 mois: apparition de mouvements 
anormaux en flexion le 5 juin, Hospitalisée 
1 semaine plus tard
Régression dans les acquisitions



Dans les minutes 
qui suivent le 
réveil…

Diagnostic Sd de West typique

Mis sous Sabril, contrôle à 15J

Clinique : contraction axiale brève 
avec chute de tête, élévation des 
globes oculaires, contraction 
muscles proximaux

EEG :
- Attenuation des activités 
intercritiques
- Complexe lent ample diffus 
triphasique
+/-Rythmes rapides surimposés
Aplatissement
- EMGdeltoide: contraction 
losangique



Evolution 15j: 

Disparition des spasmes
Enfant plus dans le contact
Normalisation EEG

= rémission électroclinique



Hypsarythmie partielle ou 
absente
Spasme 
paucisymptomatique
Régression peu franche chez 
enfants cérébrolésés

Réponse électroclinique + 
complexe à évaluer 

 Intérêt de biomarqueurs 
EEG pour l’aide au 
diagnostic et suivi

… Et il y a toutes les autres 
situations 



Des spasmes « discret » à rechercher pauci 
voir asymptomatique



Limites de l’hypsarythmie 
Au diagnostic ?
• Hypsarythmie considérée comme absente dans près de 50% des cas d'IS (Lee et al., 2015)

• Le diagnostic d’hypsarythmie soumis à une très grande discordance inter-observateurs 
(kappa=0,40, Hussain et al., 2015)

Pour le suivi de la réponse au traitement?
• Hypsarythmie au diagnostic non prédictif du devenir (Knupp et al, Ann Neurol, 2016)
• Pas de corrélation retrouvée entre cessation hypsarythmie et pronostic à long terme (Spenner et 

al., 2019) 
• Yamada et al., 2014: Différence significative sur le risque de rechute post ttt si persistance 

d’anomalies épileptiformes et non entre les groupes hypsarythmie/pas d’hypsarythmie
N=71 : taux rechute 17% quand normalisation, vs groupe anormal (75%), groupe hypsarythmique
group (83%)

 Intérêt standardisation interprétation?



Score BASED (Burden of AmplitudeS and Epileptiform Discharges )

•Une échelle d’évaluation EEG interictale chez les enfants atteints de spasmes infantiles.

Classification
•Score de 0 (normal) à 5 (encéphalopathie épileptique certaine).
•Basé sur une analyse standardisée des éléments EEG.

•Composantes clés (sélection de critères avec meilleures IRR) :

•Amplitudes EEG de fond (>200 µV ou >300 µV pour certaines régions : k entre 0,8 et 1)
•Figures paroxystiques (≥ 3 foyers de pointes sur >50% de l’activité  k=0,97; ou < 50% 
activité k=0,93).
•Atténuations paroxystiques de voltage (PVA) k=0,64.
•Groupes de pointes multifocales (GMFS) k=0,60.

Sur 5minutes de sommeil, sur un montage 10-20 

Qu’est-ce que le BASED Score ?



Conditions d’application du BASED Score

Protocole EEG
• Utiliser des segments de 5 minutes pendant le sommeil.
• Montage EEG : longitudinal bipolaire.
• Paramètres techniques :

• Filtre basse fréquence : 1 Hz.
• Durée de défilement : 15-20 secondes/page.

Critères pour l’analyse
• Identifier les ondes de fond (>200 µV ou >300 µV pour certaines régions).
• Repérer les pointes et leur abondance.
• Détecter les PVA et les GMFS.



Mesure amplitude

Analyse des amplitudes
•Les amplitudes de fond sont considérées comme anormales lorsque :

•200 µV pour les dérivations suivantes : Fp1-F7, F7-T3, Fp1-F3, F3-C3, C3-P3, Fp2-F4, F4-C4, C4-
P4, Fp2-F8, F8-T4.
•300 µV pour les dérivations postérotemporales : T3-T5, T4-T6.

•Les canaux contenant des électrodes occipitales (ex. P3-O1, T5-O1) et les canaux médiaux (Fz-Cz, Cz-
Pz) sont exclus de l’analyse car ces régions présentent souvent des amplitudes naturellement élevées 
chez les enfants normaux.



Amplitude et pointes multifocales
« au moins 3 foyers de pointes avec au moins 1 dans chaque hémisphère  ou pour les 
hémihypsarythmie 3 foyers de pointes asynchrones au sein d’un même hémipshère »



GMFS (groupes de pointes multifocales)
au moins 2 foci de pointes , délimitées dans une bouffée



PVA (atténuation brusque de voltage)



Charges en pointes, ≥ ou <50% 
sur un page de 15 secondes, y a-t-il plus de 8 périodes d’1 
secondes contenant des pointes? 



BASED score

Mytinger JR, Vidaurre J, Moore-Clingenpeel M, Stanek JR, Albert DVF. A reliable interictal EEG grading
scale for children with infantile spasms - The 2021 BASED score. Epilepsy Res. juill 2021;173:106631



BASED 1 = toute anomalie non paroxystique



BASED 2: pas d’augmentation d’amplitude, <3 foci
de pointes



BASED 3: soit <3 foci de pointes+ au moins 1 dérivation à 
amplitude augmentée, ou au moins 3 foci de pointes sur <50% 



BASED 4:  au moins 3 foci de pointes <50% + au moins 
1 derivation avec amplitude augmentée OU GMFS / PVA 



BASED 5



Mais aussi 
BASED 5 : au moins 3 foci de pointes sur >50% 



≥3 foyers de pointes , couvrant >50% des périodes 
d’1 seconde
=> BASED 5



Intérêt diagnostique
sensibilité ? 
En appliquant le 2021 BASED score à 31 EEGs pré ttt:
- 24 (77 %) enfants score à 5, 
- 5 (16 %) score à 4
- and 2 (7 %) un score de 3. 

reproductibilité ? 
• Kappa= 0,87 sur presence d’hypsarythmie en utilisant le 

BASED versus sans le based (kappa=0,09)
• Les trois examinateurs se sont accordés sur la présence 

ou l'absence d'hypsarythmie dans 37/40 (93 %) époques 
en utilisant le score BASED, mais dans seulement 15/40 
(38 %) époques en utilisant la méthode traditionnelle 
d'analyse de l'EEG, p = <0,001.

Mytinger JR, Vidaurre J, Moore-Clingenpeel M, Stanek JR, Albert DVF. A reliable interictal EEG grading
scale for children with infantile spasms - The 2021 BASED score. Epilepsy Res. juill 2021;173:106631

Hypsarythmie

93% 



Diagnostic&suivi de traitement

Mytinger JR, Vidaurre J, Moore-Clingenpeel M, Stanek JR, Albert DVF. A reliable interictal EEG grading
scale for children with infantile spasms - The 2021 BASED score. Epilepsy Res. juill 2021;173:106631

Hypsarythmie

Corrélation BASED et 
rémission 
électroclinique :
= sélection de 20 enfants, 10 
avec , 10 sans rémission
Définition rémission: (contrôlé 
par monitoring EEG 20h en 
moyenne)

Seuil ≥BASED 4 meilleure 
sensibilité/spécificité pour définir 
hypsarythmia par rapport à la 
persistance ou non d’IS

Définition Rémission 
électroclinique =
Disparition des spasmes + BASED score ≤3 
quand BASED 4-5, ≤2 qd BASED 2-3



BASED& Outcome
N=64, IESS en rémission initiale
post ACTH

Estimation rechute dans l’année post ttt
=> 37 (57.8%) de rechute , 3 (1.5, 6) mois
post ACTH
BASED score de l’EEG de fin de ttt plus élevé
dans le groupe rechute
• En Multivarié = valeur du BASED score 

indépendémment à la rechute (p < 0.001, 
hazard ratio (HR) 1.56, 95% CI 1.28–1.89

(l’étiologie inconnue versus connue ne 
ressortait pas)

BASED score ≥ 3 : 89.3% de rechute.
• Connectivité fonctionnelle (cohérence de 

phase) plus élevée dans le groupe avec 
rechute, et corrélation entre valeurs de 
connectivité et BASED score

Prédiction rechute 
post ACTH

Seuil ideal BASED 3
(sensitivity 0.893, 
specificity 0.667,
Youden’s index 
0.56)



Résumé, intérêt du BASED. Applications cliniques potentielles?

1. Diagnostic
•Identification des spasmes infantiles, avec les critères d’hypsarythmie du 
BASED 4-5
• Utilisation du score BASED pour des diagnostics plus fiables

 BASED 4-5 + clinique évocatrice ? => traitement 
 BASED≥3 sans clinique clair ? => monitoring à envisager
BASED 2 sans clinique : surveillance accrue
 BASED 0 (>1mois) enfants vulnérables: pas de suivi EEG systématique

2. Suivi du traitement
•Évaluation des réponses aux thérapies (ACTH, vigabatrine, HCT) : évolution 
BASED pré post-traitement
3. Prédiction des rechutes
•Score BASED élevé (≥3) après traitement = risque accru de rechute.



Conclusion

• Nécessité d’aller au-delà de la définition classique d’hypsarythmie

• En clinique : reprendre les marqueurs amplitude / pointes multifocales et 
abondance / Pointes multifocales groupées et VPA 

 pouvoir conclure
« EEG comportant des critères d’hypasrythmie devant vers rechercher un 

potentiel IESS » ou
« amélioration partielle / pas de rémission électrique complète »
• En recherche : intérêt probable à confirmer en prospectif sur de larges 

cohortes multicentriques du BASED score diagnostic / suivi réponse au 
traitement 



Discussion
Lacunes et perspectives
• Gaps identifiés
- Petits échantillons dans les études.
- Études monocentriques

• Perspectives futures
• Études multicentriques à grande échelle (ex, population d’enfants 

vulnérables à risque, suspicion clinique d’IESS)


