
MALI  MEDICAL 
Cas clinique                                                                                     Encéphalite de Rasmussen… 

 

35 

MALI  MEDICAL 2025      TOME XL       N°4 

 

ENCEPHALITE DE RASMUSSEN, A PROPOS D’UN CAS ET REVUE DE LA LITTERATURE. 

Rasmussen Encephalitis, Case Report And Review Of The Literature. 

Sissoko AS1,2, Sangaré C1, Touré A3, Sangaré M1, Coulibaly T2, Bagayogo IK2, Dembélé M2, Djimdé SO2, 
Sacko M2, Koita S1, Dramé M2, Coulibaly Th1,2, Landouré G1,2, Diallo SH1,4, Maiga YM1,4.  

1Université des Sciences, des Techniques et des Technologies de Bamako (USTTB), Faculté Médecine et 
d´Odontostomatologie, Bamako, Mali ; 2Service de neurologie du CHU de Point G, Bamako, Mali ; 
3Service de pédiatrie du CHU de Gabriel Touré, Bamako, Mali ; 4Service de neurologie du CHU de Gabriel 
Touré, Bamako, Mali 

Auteur correspondant : Adama Seydou Sissoko Maître Assistant Neurologie FMOS/ USTTB Bamako 
Mali ; Tel : 00223 69793074               Email : atax0796@gmail.com 

RESUME 
L’encéphalite de Rasmussen est une encéphalopathie inflammatoire chronique et progressive, 
responsable d’une atteinte hémisphérique unilatérale à l’origine de crises d’épilepsies focales, une 
hémiparésie et d’un déclin cognitif. C’est une maladie qui fait intervenir l’immunité, avec une implication 
constante des lymphocytes T. Elle évolue généralement en trois phases : une phase prodromique, une 
phase aiguë et une phase résiduelle. Les critères diagnostiques ont été bien établis depuis le consensus 
européen de 2005. Les injections précoces d’immunoglobuline intraveineuse et de Natalizumab ont 
permis une diminution de la fréquence des crises et de l’inflammation cérébrale. Nous rapportons un 
cas d’encéphalite de Rasmussen avec une revue de littérature pour mettre la lumière sur cette affection 
souffrant de retard diagnostic voire d’erreur diagnostique. Mots clés : Encéphalite, Rasmussen, 
Epilepsie. 

ABSTRACT 
Rasmussen encephalitis is a chronic and progressive inflammatory encephalopathy, responsible for 
unilateral hemispheric damage causing focal epileptic seizures, hemiparesis and cognitive decline. It is 
an immune-mediated disease, with constant involvement of T lymphocytes. It generally progresses in 
three phases : a prodromal phase, an acute phase and a residual phase. The diagnostic criteria have 
been well established since the European consensus of 2005. Early injections of intravenous 
immunoglobulin and Natalizumab allowed a reduction in the frequency of seizures and cerebral 
inflammation. We report a case of Rasmussen encephalitis with a review of literature to shed light on 
this condition suffering from diagnostic delay or even diagnostic error. Keys wods: Encephalitis, 
Rasmussen, Epilepsy.

INTRODUCTION  
L'encéphalite de Rasmussen (ER) a été décrite 
pour la première fois par le neurochirurgien 
Théodore Rasmussen et al à la fin des années 
1950 [1][1]. C’est une encéphalopathie 
inflammatoire chronique et progressive, 
responsable d’une atteinte hémisphérique 
unilatérale à l’origine de crises d’épilepsies 
focales, une hémiparésie et d’un déclin cognitif 
[2], [3][2,3]. L’incidence annuelle de la maladie 
est estimée à 2,4 cas/107 personnes de moins 
de 18 ans [4,5]. Varadkar et al ont estimé 
l’incidence à 1,7 pour 107 millions de personnes 
âgées de 16 ans et moins par an (une prévalence 
de 0,18 pour 100 000 personnes) [3]. C’est une 
maladie à médiation immunitaire, avec une 
implication constante des lymphocytes T. Elle 
évolue généralement en trois phases : une 
phase prodromique, une phase aiguë et une 
phase résiduelle [3]. Depuis la description 
princeps jusqu’à nos jours, certains 
mécanismes physiopathologies de l’ER ne sont 
pas totalement élucidés. Les injections précoces 
immunoglobuline intraveineuse et de 
Natalizumab ont permis une diminution de la 
fréquence des crises et de l’inflammation 
cérébrale. Par contre, l'injection tardive de 
natalizumab a pu limiter l'inflammation  

 
cérébrale, mais n'a pas eu d'effet sur les crises 
[6]. Certaines observations histologiques chez 
des patients avec ER sont proches de ceux des 
vascularites cérébrales [7]. Le consensus 
européen de 2005 sur l'encéphalite de 
Rasmussen reste la ligne directrice dans la prise 
en charge des patients [4;8]. Nous rapportons 
un cas d’ER diagnostiqué dans un centre privé 
de Bamako avec une revue de la littérature pour 
jeter la lumière sur cette entité le plus souvent 
sous diagnostiqué. 

OBSERVATION CLINIQUE  
Mr DF âgé de 20 ans, résident à Marena, région 
de Kayes. Il est le 1er enfant d’une fratrie de 3 
enfants, né d’une grossesse à terme, sans 
antécédant médico-chirurgical connu. La 
famille a consulté pour des crises d’épilepsies. 
Le début de la maladie remonterait à l’âge 6 ans 
marquée par un épisode de convulsion fébrile 
ayant entraîné une régression psycho motrice. 
Quelques mois plus tard, il a présenté de 
convulsions apyrétiques. Devant la persistance 
des crises, il nous a été adressé pour la suite de 
la prise en charge. A l’examen physique, le 
patient a un état général assez bon ; sur le plan 
neurologique on note un retard psychomoteur 
et une hémiparésie gauche d’allure séquellaire. 
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Par ailleurs l’examen des autres appareils est 
sans particularité. Le bilan biologique (NFS, 
CRP, Glycémie ; créatinémie, SRV) était sans 
particularité. Un scanner cérébral réalisé en 
coupe axiale sans et avec injection de produit de 
contraste objective une atrophie cortico sous 
corticale hémisphérique droite. L’EEG objective 
des grapho éléments aspécifiques. 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Figure 1 : Coupes axiales du scanner cérébral 
passant par les ventricules latéraux notant une 
atrophie cortico-sous-corticale hémisphérique 
droit 

DISCUSSION  
Notre patient a débuté sa maladie à la 6e année 
de vie. Ce qui concorde avec les données de 
nombreux auteurs que situent l’âge de début 
des patients entre 6 et 8 ans [3,9, 10,11,12,13]. 
Notre patient a été diagnostiqué à sa 20e année 
(soit 14 années d’évolution) ce long délai 
diagnostique est aussi rapporté par certains 
auteurs en Afrique sub-saharienne [14,15]. 
Mais l’Afrique n’est pas une exception en la 
matière, car Jaillon-Rivière et al ont rapporté 
des cas de diagnostic tardif [16]. Ce retard 

diagnostic dans notre contexte est lié à un accès 
limité aux spécialistes et à la non disponibilité 
dans la pratique courante de l’imagerie 
cérébrale en l’occurrence de l’IRM. Dans la série 
de Oguni; Dupont et al les formes débutant 
pendan8t l’adolescent ou la vie d’adulte 
représentaient environ 10 % des cas [17,18]. Ce 
cas d’ER que nous rapportons a été découvert 
de façon fortuite au cours du bilan pour 
épilepsie. La famille décrit des crises tonico-
cloniques épisodiques, mais l’ER étant une 
lésion hémisphérique focale les crises générées 
ne peuvent qu’être partielle avec une 
généralisation secondaire. Selon Oguni et al la 
nature des crises varie en fonction du stade 
évolutif de l’ER (des types différents de crises, 
suggèrent une extension de l’inflammation à de 
nouvelles zones de l’hémisphère atteinte) [17].   
Selon Hart et Hennessy et al la sémiologie 
critique peut avoir la connotation d’une 
épilepsie du lobe temporal [19,20]. La 
propagation controlatérale des anomalies 
épileptiques à l'atrophie cérébrale n'est observée 
que longtemps après le début de la maladie 
[21,22]. Bhatjiwale, Frucht et al ont rapporté 
des cas d’ER avec troubles du mouvement 
associé (hémiathétose et hémidystonie) [23,24]. 
Certains patients ont présenté des symptômes 
sous-corticaux, tels que la chorée, l'athétose et 
la dystonie [8,25]. Des auteurs ont rapporté des 
cas d’ER avec uvéite asymptomatique, 
ipsilatérale au côté de l’inflammation cérébrale 
[26,27]. Les formes d'ER bilatérales sont 
débattues mais sont probablement très rares. 
Seulement deux cas sur environ 200 à 300 cas 
publiés d’encéphalites de Rasmussen 
présentaient des signes d’atteintes bilatérales 
[28]. Des critères de diagnostic formels ont été  
européen de 2005 [2]. Le diagnostic de l’ER 
repose sur des caractéristiques cliniques (crises 
focales et déficit cortical unilatéral) et 
morphologiques (atrophie unihémisphérique 
+/- hypersignal), et parfois sur l'histologie 
(infiltration de cellules T avec activation 
microgliale) [2]. Les investigations 
électrophysiologiques peuvent être utile pour un 
diagnostic topographique [2]. Mais l’EEG de 
surface peut être pris au dépourvu en cas de 
localisation profondes des lésions [25]. Une 
perturbation de l’activité se produit chez un 
pourcentage élevé de patients et est 
généralement asymétrique [29]. Selon So et al, 
il n’y a pas d'anomalies EEG spécifiques 
permettant de distinguer l’encéphalite de 
Rasmussen des autres causes d’épilepsies 
focales [30]. Cependant une activité delta 
persistante de haute amplitude peut se 
développer sur l’hémisphère affecté dans les 
mois suivant le début de la crise [30]. Les cas 
d'épilepsies partielles continues de l’ER ne 
s’accompagnent pas toujours d’une activité 
critique à l’EEG de surface [30]. L'IRM cérébrale 
est utile pour confirmer l'ER, même si elle peut 
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être normale au début de la maladie [31]. L'ER 
donne un hypersignal cortical et sous-cortical 
en T2 image pondérée avec une atrophie 
corticale hémispherique impliquant le plus 
souvent le lobe frontal ou fronto-temporal ou 
l'insula [11,32,33]. L’IRM typique de l’ER, 
certains cas sans atrophie corticale et 
progression classique des modifications IRM ont 
été rapportés dans la littérature. Kim et al ont 
décrit un cas d'ER caractérisé par une 
augmentation progressive de l’intensité du 
signal sans atrophie corticale et un autre cas 
atypique avec des lésions initiales 
hyperintenses à l'IRM [34].  L’IRM cérébrale 
objective des cycles d'exacerbation et de 
régression des anomalies de signal [35,36,37]. 
Wagner et al ont signalé que la matière grise est 
préférentiellement affectée dans l’ER [33]. Notre 
patient a bénéficié d’une TDM cérébrale qui a 
objectivé une atrophie cortico sous corticale 
hémisphérique droite. Nous avons aussi des 
arguments cliniques majeurs (crises 
d’épilepsies, déficit moteur hémicorps gauche et 
retard psychique). L’EEG de notre montre des 
anomalies inter critiques aspécifiques. Selon la 
littérature les arguments EEG ne sont pas des 
critères majeurs de l’ER. Il objective souvent 
une altération de l'activité de fond sur 
l'hémisphère affecté [38]. Notre patient n’a pas 
eu de ponction lombaire. Selon Takahashi et al 
l'analyse du LCR est anormale dans la plupart 
des cas (augmentation de la protéinorachie 
et/ou une augmentation du nombre de cellules) 
[39]. Certains auteurs ont trouvé la présence de 
bandes Oligo clonales chez des patients. Aucun 
auto-anticorps n'a été clairement établi dans 
l'ER [40].  Mais à cet instant, il n'existe pas de 
tests biologiques spécifiques à l’ER [39]. 
L’utilisation des critères diagnostiques pour 
l’ER peut causer un retard à l'initiation précoce 
de traitement [39]. Non traité, les enfants 
développeront une hémiparésie, une 
hémianopsie et un déclin cognitif dans l’année 
suivant le début de l’épilepsie [41].  L'évolution 
clinique est généralement plus lente et les 
déficits finaux ne sont pas aussi graves que chez 
les enfants [11,19,42]. Aucune étiologie 
spécifique n’a pu être trouvée chez notre 
patient. L'ER peut être occasionnellement 
associée à d'autres maladies, telles que des 
tumeurs de bas grade, la sclérose tubéreuse de 
Bourneville. Une association liée une mutation 
SCN1A a été rapportée [2,43]. Le traitement de 
l’encéphalite de Rasmussen vise à réduire la 
gravité des crises et améliorer le résultat 
fonctionnel à long terme. Selon Dubeau et al le 
traitement de l’ER doit viser un objectif réaliste. 
C’est de réduire au maximum le nombre des 
crises avec le moins d'effets secondaires liés aux 
médicaments [44]. Selon Bien et al le traitement 
de l’ER dépend du stade évolutif de la maladie 
et fait intervenir un traitement médicamenteux 
(médicaments antiépileptiques, 

immunosuppresseurs et immunomodulateurs 
sous forme de stéroïdes, immunoglobulines, 
échanges plasmatiques) et la chirurgie [2,38]. 
Notre patient est traité par de la Carbamazépine 
600 mg/j et Clobazam 10 mg/j. Ces doses 
médicaments anti épileptiques nous ont permis 
de diminuer la fréquence des crises.  Les crises 
d’épilepsies dans l’ER sont souvent réfractaires 
aux médicaments antiépileptiques usuels [40]. 
Selon Thomas, Longaretti et al environ 50 % des 
patients atteints d’encéphalite de Rasmussen 
ont un état de mal partiel [45,46]. Dans les 
formes d’ER avec épilepsie réfractaire aux 
antiépileptiques. Le traitement curatif le plus 
efficace est la chirurgie basée sur des 
procédures d'hémisphérotomie. Elle entraîne 
une diminution de la fréquence des crises chez 
environ 70 à 80 % des patients ; mais est 
associé à des déficits moteurs permanents et à 
des déficits cognitifs [47]. Cette dernière 
approche n’est pas à l’ordre du jour dans nos 
pays pour plusieurs raisons (insuffisance du 
plateau technique et absence d’une équipe 
pluridisciplinaire). Une approche de 
réhabilitation doit être envisagée pour améliorer 
la qualité de vie de ces patients.  

CONCLUSION  
L’encéphalite de Rasmussen est une affection 
rare et le plus souvent sous diagnostiqué en 
Afrique subsaharienne. Ce fait peut s’expliquer 
d’une part par le mode d’évolution allongé de 
l’encéphalite de Rasmussen (stades prodrome, 
état et séquelle) et d’autre part par la faible 
qualité du plateau technique dans notre 
contexte pour asseoir le diagnostic. Nous 
attirons l’attention des praticiens sur l’ER, qui 
diagnostiquée précocement et pris en charge de 
façon adéquate diminue de façon substantielle 
la fréquence des crises et améliore le pronostic 
fonctionnel des patients. 

Conflit d’intérêts : Les auteurs non aucun conflit 
d’intérêts. 
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