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RESUME

L’encéphalite de Rasmussen (ER) est un syndrome épileptique rare causé par une
atteinte inflammatoire et dégénérative d’un hémisphére cérébral se manifestant par
des crises d’épilepsie focale, un déficit neurologique et une altération progressive des
fonctions cognitives. Les crises sont généralement réfractaires aux médicaments
antiépileptiques (MAE), ce qui expose les patients & des crises fréquentes avec de
lourdes répercussions médico-socio-professionnelles. En cas d’épilepsie non
contrdlable par les MAE, la chirurgie et d’autres moyens thérapeutiques comme
I’immunothérapie sont des options de prise en charge. Le diagnostic d’ER peut étre
difficile et est basé sur des critéres bien établis. Nous rapportons les cas de deux
jeunes patients maliens agés de 19 et 28 ans et qui ont présenté des crises d’épilepsie
focale respectivement a 1’age de 4 et 2 ans, résistantes aux MAE et associées a une
faiblesse musculaire hémi corporelle et un déclin cognitif progressif ayant conduit &
leur déscolarisation. Les imageries cranio-encéphaliques réalisées ont permis
d’objectiver une plage d’hypodensité pariéto-occipitale gauche associée a une hémi-
atrophie cérébrale gauche chez le premier et une hémi-atrophie cérébrale droite chez
le second. L’électroencéphalogramme (EEG) a montré un rythme de fond ralenti avec
une fréquence théta a 5 cycles par seconde, de faible amplitude et la présence
d’activité paroxystique a type de pointes ondes et d’ondes lentes focalisées. L’EEG
était normal chez le deuxiéme patient.

ABSTRACT

Rasmussen's encephalitis (RE) is a rare epileptic syndrome caused by inflammatory
and degenerative process to the cerebral hemisphere. RE manifests by a focal epileptic
seizures, neurological deficits and a progressive cognitive impairment. Seizures are
frequently refractory to most antiepileptic drugs (AED), leading to status epilepticus
with a high medical-socio-professional burden. However, surgery and immunotherapy
are options in case of uncontrollable epilepsy. Its diagnosis can be challenging and is
established based on well-defined criteria. We report the cases of two young Malian
patients aged 19 and 28 who presented with focal epileptic seizures that started at the
age of 2 and 4 years, respectively. AED did not control the seizures, associated with
hemicorporeal muscle weakness and progressive cognitive decline that led them drop
out the school. Brain imaging performed revealed a large hypodensity of the left
parietal and occipital lobes associated with left cerebral hemi-atrophy in the first
patient and a right cerebral hemi-atrophy in the second patient. EEG showed a slowed
background rhythm with theta waves at 5 cycles per seconds and paroxysmal spike
waves activity and localized slow waves in the one patient whereas it was normal in
the other.

INTRODUCTION

L’encéphalite de Rasmussen (ER) a été décrite pour la
premiére fois par le neurochirurgien Theodore
Rasmussen et ses collégues dans les années 1958 comme
une encéphalite hémisphérique chronique provoquant
une atrophie cérébrale unilatérale [1]. La maladie se
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manifeste par une épilepsie focale réfractaire aux
médicaments antiépileptiques associée a des déficits
neurologiques et neuropsychologiques progressifs
entrainant un lourd fardeau pour les patients et leurs
proches [2]. L’ER est un syndrome épileptique dont le
mécanisme exact n’est pas complétement ¢€lucidé.
Cependant, les connaissances actuelles ont permis de
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décrire des mécanismes probables et d’en proposer de
consensus pour le diagnostic et la prise en charge de
I’ER [2]. L’étiologie auto-immune est I’'une des théories
la plus soutenue par la présence d’anticorps qui ont pour
cible le récepteur du glutamate de type 3 [3]. En plus, la
présence des cellules lymphocytaires T cytotoxiques
réagissant contre le tissu cérébral de I’hémispheére affecté
a été mis en évidence dans des études antérieures [4].
Des études récentes ont détecté des séquences virales du
cytomégalovirus et du virus de I’herpés simplex 1
soutenant une étiologie infectieuse de I’ER [5]. Un des
piliers majeurs du traitement consiste a la maitrise des
crises épileptiques. Cependant, la prise en charge par les
antiépileptiques s’avére inefficace dans la plupart des cas
[6] malgré la disponibilit¢ des nouveaux MAE. La
chirurgie avec 1’hémisphérectomie entraine une
diminution de la fréquence des crises chez environ 70 a
80 % des patients [7]. L’inaccessibilité a la chirurgie
surtout dans les pays a ressources limitées rend le
traitement plus difficile. Nous rapportons les cas de deux
jeunes patients vus dans le Service de Neurologie du
CHU du Point G.

OBSERVATION

Observation 1

Il s’agit d’un patient de 19 ans, Malien d’origine, sans
antécédents particuliers connus, admis au Service
d’Accueil des Urgences (SAU) pour état de mal
épileptique (EME). Le début des symptdémes remonterait
a l’age de 4 ans par des crises épileptiques focales
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d’aggravation progressive. Plus tard, les parents ont
remarqué une faiblesse musculaire de I’hémicorps droit
et une détérioration des fonctions cognitives ayant
conduit a 1’abandon de 1’école. A 1’admission, un EME
fait de crises tonico-cloniques de 1’hémicorps droit avec
bilatéralisation secondaire et un trouble de la conscience
avaient été constatés. La température, la fréquence
cardiaque et la pression artérielle étaient normales. Au
réveil, I’examen neurologique a retrouvé un trouble
confusionnel, une hémiparésie droite d’allure séquellaire
et un déficit cognitif. La Tomodensitométrie
encéphalique montrait une plage d’hypodensité pariéto-
occipitale gauche associée a une hémi-atrophie cérébrale
gauche (Figure 1A). L’EEG objectiva un rythme de fond
ralenti avec une fréquence théta 5 cycles par seconde,
d’amplitude faible et la présence d’activités
paroxystiques de type pointes ondes et ondes lentes
focalisées (Figure 1B). Les arguments cliniques et
paracliniques de ce patient était en faveur I’encéphalite
de Rasmussen. Le patient a été initialement mis sous
Clonazépam injectable puis sous Carbamazépine 600 mg
par jour en deux prises et Prednisone 40 mg par jour
associés au traitement adjuvant de la corticothérapie.
L’évolution sous traitement était marquée par 1’arrét des
crises sur une période d’un mois aprés sa sortie de
I’hopital. Le consentement éclairé du patient a été obtenu
aupres des parents pour publier ce cas.
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Figure 1. Aspects radiologiques et électroencéphalographiques du patient 1: (A) La TDM cérébrale montrant une plage
d’hypodensité pariéto-occipitale gauche associée a une hémi-atrophie cérébrale gauche, (B) Tracé EEG montrant un rythme de fond
ralenti avec une fréquence théta 5 cycles par seconde, d’amplitude faible et la présence d’activités paroxystiques de type pointes ondes et
ondes lentes focalisées.
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Figure 2. Aspects radiologiques et électroencéphalographiques du patient 2: (A) Image de I'IRM cérébrale montrant une hémi-
atrophie cérébrale droite, (B) Tracé EEG ne montrant pas d’anomalies.

Observation 2

Il s’agit d’un patient de 28 ans, Malien d’origine, sans
antécedents particuliers connus, qui a consulté pour des
crises d’épilepsie  tonico-cloniques  focales de
I’hémicorps gauche avec bilatéralisation secondaire
résistant aux médicaments antiépileptiques. Le début des
symptomes remonterait a 1’dge de 2 ans par des
convulsions  fébriles suivies de crises focales
d’aggravation progressive puis ’arrét des crises a I’age
de 7 ans avant leur réapparition a 1’dge de 15 ans
associées a une faiblesse musculaire de 1’hémicorps
gauche et une détérioration des fonctions cognitives
entrainant une déscolarisation. A 1’admission, la
température, la fréquence cardiaque et la pression
artérielle étaient normales. L’examen neurologique a
retrouvé une hémiparésie gauche d’allure séquellaire et
un déficit cognitif. L’Imagerie par Résonance
Magnétique (IRM) cérébrale montrait une hémi-atrophie
cérébrale droite (Figure 2A). L’EEG était sans
particularités (Figure 2B). Les arguments cliniques et
paracliniques de ce patient était en faveur 1’encéphalite
de Rasmussen. Le patient a été mis sous Carbamazépine
800 mg par jour en deux prises, Clobazam 10 mg par
jour et Prednisone 40 mg par jour associés au traitement
adjuvant de la corticothérapie. L’évolution sous
traitement était marquée par une diminution de la
fréquence des crises. Le consentement éclairé du patient
a été obtenu auprés des parents pour publier ce cas.

DISCUSSION

L’encéphalite de Rasmussen est une maladie
inflammatoire chronique progressive du systéme nerveux
central. Elle a été décrite pour la premiere fois par
Theodore Rasmussen en 1958 [1]. Il s’agit d’une maladie
rare qui touche principalement les enfants sans
distinction du sexe et bien que ’dge moyen au moment
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du diagnostic se situe entre 6 et 8 ans [8]. Nos deux
patients étaient des adultes au moment du diagnostic
mais le début des symptomes remontait a 1’enfance. Ce
retard de diagnostic est lié a I’accés limité aux
specialistes et aux moyens de diagnostic tels que
I’imagerie cérébrale et a I’occurrence I’IRM. Cependant
des cas similaires de diagnostic tardif ou a 1’age adulte
ont été rapportés par Jaillon-Riviere V et al. [9].
Cliniquement, 1’encéphalite de Rasmussen se présente
comme une épilepsie focale suivie d’une hémiparésie et
d’une déficience cognitive d’évolution progressive. Le
diagnostic est basé sur les caractéristiques cliniques,
radiologiques et anatomopathologiques apres une biopsie
cérébrale qui n’est pas réalisée dans tous les cas en
raison de son caractére invasif. Ainsi, des criteres
diagnostiques de consensus européens ont été définis en
2005 par Bien et al. tout en proposant une histoire
naturelle en trois stades qui permet d’établir le diagnostic
et le stade évolutif de la maladie [2]. Les crises
épileptiques peuvent disparaitre a [’enfance pour
réapparaitre des années plus tard comme chez un de nos
patients. Bien que nos deux patients présentés ici
répondent aux critéres diagnostiques de I’encéphalite de
Rasmussen, les signes présentés par le patient peuvent
faire évoquer d’autres syndromes épileptiques rares
comme le syndrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDM)
et le syndrome de Sturge-Weber (SW). Cependant, ces
syndromes ont été écartés devant 1’absence d’autres
manifestations clinico-radiologiques associées
caractéristiques telles que I’atrophie hémi corporelle,
hyperpneumatisation des sinus et une hyperostose du
crane dans le DDM et I’angiome facial et 1’angiome
choroidien rehaussé a 1’imagerie pour le SW. L’étiologie
de I’encéphalite de Rasmussen est inconnue, certaines
études antérieures évoquent le role des infections virales,
d’autres D’attribue a un phénoméne auto-immun [2].
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Aucune étiologie spécifique n’a pu étre trouvée chez nos
deux patients non plus. La prise en charge vise deux
objectifs que sont I’arrét des crises d’épilepsie et le
ralentissement de la détérioration des déficits
neurologiques [2, 10]. Elle dépend du stade évolutif de la
maladie et fait intervenir un traitement médicamenteux
(médicaments antiépileptiques, immunosuppresseurs et
immunomodulateurs sous forme de  stéroides,
immunoglobulines, échanges plasmatiques) et la
chirurgie [2, 10]. Les corticoides associés aux
antiépileptiques, prescrits chez nos deux patients ont
permis de diminuer la fréquence des crises dans le suivi a
court terme. L’hémisphérectomie qui est le moyen
efficace pour le contrdle des crises n’est pas disponible
dans notre contexte. Une approche de réhabilitation doit
étre envisagée pour améliorer la qualité de vie de ces
patients.

CONCLUSION

L’encéphalite chronique de Rasmussen est un syndrome
épileptique rare dont le diagnostic reste difficile dans
notre contexte a cause des ressources limitées. La prise
en charge doit se faire de facon précoce par une équipe
multidisciplinaire et en milieu spécialisé a cause des
graves complications redoutables. Malgré son succes le
traitement chirurgical reste inaccessible dans certains
pays en Afrique subsaharienne.
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