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RESUME

Nous rapportons 2 cas d’encéphalite limbique non infecticuse diagnostiqués a I’'IRM. I1
s’agissait d’un homme de 85 ans et d’une femme de 22 ans regus dans un tableau d’urgence
neurologique chez qui L’IRM cérébrale avait montré des hypersignaux temporaux internes
bilatéraux en FLAIR pour les deux patients, en isosignal en T1 se rehaussant apres injection de
gadolinium chez un patient et un hyposignal en T1 chez I’autre. Il n y’avait pas d’anomalie a la
diffusion et en pondération T2*. La recherche du virus HSV dans le LCR était négative.

Le scanner thoraco-abdomino-pelvien et les tests immunologiques réalisés dans le bilan
étiologique avait trouvé un tératome ovarien et des autoanticorps anti-NMDAr positifs chez la
jeune femme. Le diagnostic d’encéphalite limbique d’origine paranéoplasique était retenu chez
la jeune femme, 1’origine n’était pas précisée chez le sujet agé. Sous immunoglobulinothérapie
suivie d’une corticothérapie et d’une exérése du tératome chez la jeune fille, I’évolution était
favorable.

L’IRM constitue la modalité d’imagerie de choix dans I’approche diagnostique des encéphalites
limbiques non infectieuses.

ABSTRACT

We report 2 cases of non-infectious limbic encephalitis diagnosed on MRI. These were an 85-
year-old man and a 22-year-old woman seen in a neurological emergency department in whom
cerebral MRI had shown bilateral internal temporal hypersigns in FLAIR for both patients, a T1
isosignal rising after gadolinium injection in one patient and a T1 hyposignal in the other. There
were no abnormalities in diffusion and T2* weighting. The CSF virus test for HSV was negative.
The thoraco-abdomino-pelvic CT scan and immunological tests performed in the etiological
work-up had found a positive ovarian teratoma and anti-NMDAr autoantibodies in the young
woman. The diagnosis of limbic encephalitis of paraneoplastic origin was retained in the young
woman and the origin was not specified in the elderly subject. Under immunoglobulin therapy
followed by corticosteroid therapy and teratoma removal in the young girl, the evolution was
favourable.

MRI is the imaging modality of choice in the diagnostic approach to non-infectious limbic
encephalitis.
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Introduction

L’encéphalite limbique est une affection du systéme
nerveux central caractérisée par une atteinte
inflammatoire primitive des structures limbiques
(hippocampe, gyrus parahippocampique, amygdale,
hypothalamus, corps mamillaire, fornix, gyrus
cingulaire) [1,2]. Elle fOt décrite pour la premiere fois en
1960 par Brierley et al [3]. Ses causes sont multiples,
pouvant  étre  paranéoplasiques,  auto-immunes,
vasculaires, toxiques et systémiques [4,5]. Malgré les
avancées notées ces derniéres années dans les moyens
diagnostiques utilisés, 1’encéphalite limbique reste
toujours un syndrome mal connu et sous diagnostiqué
d’aprés certains auteurs [6]. Certains critéres
diagnostiques incluant les anomalies de signal rapportées
en pondération T2 et FLAIR [7,8] en IRM encéphalique
sont proposes dans la littérature.

Nous rapportons deux cas d’encéphalite limbique non
infectieuse dont le diagnostic a été évoqué grace a I’'IRM.
L’objectif de ce travail était de décrire les anomalies
radiologiques liées a cette affection chez deux patients et
de faire une revue de la littérature.

Observation (s)

1.1  Observation 1

il s’agissait d’une patiente de 22 ans aux antécédents
d’hypothyroidie et d’accoutumance au canabis qui
présentait une altération rapide de la conscience au
décours d’un syndrome grippal suivi d’une insomnie
inhabituelle et d’hallucinations visuelles avec

dyskinésies bucco-faciales a 1’examen sans déficit
neurologique.

Le scanner cérébral réalisé sans injection de produit de
contraste avec un appareil Siemens Definition As de 64
barrettes était normal. La recherche du virus de 1’herpés
(HSV) dans le LCR était négative. L’IRM cérébrale
réalisée avec un appareil Siemens MAGNETOM Aera de
1.5 Teslas objectivait en FLAIR et T2, un hypersignal
focal bilatéral et symétrique intéressant les cortex
temporaux internes. Ces anomalies étaient en isosignal
T1 et se rehaussaient modérément aprés injection de
gadolinium (figure 1). Les autres séquences IRM ne
révélaient pas d’anomalie. Devant ce tableau
I’encéphalite limbique non infecticuse était évoquée.
Dans le cadre de la recherche étiologique, les anticorps
anti-NMDAr étaient présents dans le LCR. Le scanner
thoraco-abdomino-pelvien, réalisée sur un appareil
Siemens Definition As de 64 barrettes avait trouvé un
aspect de tératome ovarien droit de 23 mm (figure 2A)
de méme que L’ IRM pelvienne (figure 2B), confirmé a
I’histologie. Le diagnostic d’encéphalite limbique
paranéoplasique sur tératome ovarien a été retenu chez
cette patiente.

Aprés cure chirurgicale du tératome, la patiente a
bénéficié d’une immunoglobulinothérapie polyvalente et
d’une corticothérapie. L’évolution a court terme était
marquée par la régression des symptémes cliniques et la
disparition des hypersignaux FLAIR sur I'IRM de
controle dés la deuxiéme semaine de traitement.

Figure 1 : IRM cérébrale en séquence axiale montrant en FLAIR (A) un discret hypersignal temporal interne bilatéral (fleches bleues), en
séquence axiale T1 (B) un isosignal temporal interne bilatéral (fleches blanches) et en séquence axiale T1 apres injection de gadolinium (C)
une prise de contraste focale symétrique temporale interne bilatérale (fleches rouges)
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Figure 2 : coupe axiale de scanner (A) passant par le pelvis montrant une masse ovarienne droite (fleche rouge) avec une composante
graisseuse faisant évoquer un tératome et sur la coupe axiale 2 ’'IRM pelvienne en séquence axiale T1 « out of phase » (B) montrant une
chute du signal au sein de la masse en rapport avec la présence de graisse.

1.2 Observation 2

il s’agissait d’un patient de 85 ans, hypertendu, recu aux
urgences dans un état de mal comitial sans fiévre avec
une notion d’amnésie antérograde. L’examen physique
ne trouvait pas de déficit neurologique focalisé, la
pression artérielle était a 140/85 mmHg.

Le scanner cérébral sans injection de contraste réalisée en
urgence ne trouvait qu’une atrophie cortico-Sous

corticale diffuse. La recherche du virus de I’herpés dans
le LCR était négative. L’IRM encéphalique objectivait en
FLAIR et T2 un hypersignal temporal interne
prédominant a gauche (figure 3) apparaissant en
hyposignal en T1. On notait par ailleurs des hypersignaux
de la substance blanche périventriculaire en rapport avec
la leucopathie sénile. Les autres séquences IRM ne
révélaient pas d’anomalie.

Figure 3 : IRM cérébrale en séquence axiale FLAIR (A, B) montrant un hypersignal temporal interne bilatéral plus marquée a gauche
(fleches bleues) et en séquence coronale T2 (C) montrant ’hypersignal temporal interne (fleches rouges)

Les tests immunologiques étaient revenus négatifs, de
méme que le scanner thoraco-abdomino-pelvien et
I’échographie testiculaire.

Le diagnostic d’encéphalite limbique non infectieuse a
été  évoqué. Un traitement d’épreuve a type
d’immunoglobulinothérapie a été institué. L’évolution

était marquée par une trés bonne amélioration clinique
deés la premiere semaine du traitement. L’IRM de
controle réalisée & deux mois montrait une disparition de
I’hypersignal temporal interne en FLAIR.
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Discussion

L’encéphalite limbique non infectieuse est une
pathologie du systéme nerveux central qui affecte tous les
sujets sans distinction d’age ou de sexe [6] avec deux
grands périodes a risque que sont I’adulte jeune et la
personne de plus de 60 ans [7]. Les deux cas que nous
rapportons corroborent parfaitement ce constat.

La clinique est variable, I’amnésie antérograde est un
signe fréquent. En effet ’apparition d’un trouble de la
mémoire portant sur des faits récents associé a des
troubles du comportement et/ou des crises d’épilepsie de
type temporal doit faire évoquer le diagnostic
d’encéphalite limbique [6,8,9]. Dans un contexte de
tumeur ovarienne chez la femme jeune, I’encéphalite
limbique paranéoplasique se manifeste souvent par des
dyskinésies bucco-faciales [10,11].

Le scanner cérébral est un examen de performance
limitée pour la détection des anomalies encéphaliques
lors d’une encéphalite limbique [12;13]. Il a été réalisé
devant le contexte d’urgence neurologique chez nos
patients mais n’avait pas trouvé d’anomalie significative.
L’IRM est un examen d’imagerie dont la sensibilité
atteint 70 a 80% pour la détection des anomalies
encéphaliques liées a 1’encéphalite limbique [14]. Elle
révele un hypersignal en T2 et/ou FLAIR au niveau du
cortex temporal interne le plus souvent bilatéral. Ainsi les
séquences pondérées en T2 et FLAIR sont largement
recommandées par les auteurs [15,16]. Chez nos patients,
il existait sur les séquences FLAIR, un hypersignal au
niveau temporal interne bilateral, symétrique chez un des
patients et asymétrique chez I’autre. En pondération T2,
I’hypersignal n’était visible que chez un des patients.
Plusieurs études rapportent la présence d’un hypersignal
T2/FLAIR notamment celle de M Vaillant chez 71,43%
des patients qui avaient une encéphalite limbique [7] et
chez 78,9% des patients dans 1’étude de A Filali [13].
Les séquences T1 sans et avec injection de gadolinium de
méme que la diffusion peuvent révéler des anomalies
variables et inconstantes en cas d’encéphalite limbique.
C’est ainsi qu’elles n’ont pas été considéré par les auteurs
comme ¢léments d’orientation diagnostique en imagerie.
Toutefois elles pourraient étre utiles pour les diagnostics
alternatifs comme un accident vasculaire cérébral ou une
pathologie tumorale [1,7].

L’IRM encéphalique peut étre normale dans certains cas
ne révélant aucune anomalie de signal a la phase aigué de
la maladie [11,17] d’ou I'utilité du TEP-scanner qui peut
montrer des anomalies métaboliques a la phase aigué
avant la positivité de I’IRM [18].

Le principal diagnostic différentiel de 1’encéphalite
limbique non infectieuse est 1’encéphalite herpétique [6].
Le tableau clinique et les anomalies de signal en IRM de
ses deux entités sont trés proches. Ainsi, du fait de
I’urgence thérapeutique de 1’encéphalite herpétique,

certains auteurs recommandent d’instaurer
immédiatement un traitement antiviral en cas de
suspicion d’encéphalite limbique et d’effectuer des
prélevements biologiques pour rechercher le virus HSV
[19]. Cependant, chez nos patients, la recherche de virus
de I’herpés dans les prélévements de LCR était négative.
A I'IRM, seule la topographie bilatérale et 1’absence de
remaniements hémorragiques des Iésions étaient plus
corrélées a D’encéphalite limbique non infectieuse
[20,21]. Son origine est le plus souvent paranéoplasique
ou auto-immune d’ou I’intérét d’un scanner thoraco-
abdomino-pelvien, d’un TEP-scanner et d’un bilan
immunologique pour la recherche étiologique. D’apres
certains auteurs 1’encéphalite limbique est un syndrome
neurologique paranéoplasique qui peut précéder de
plusieurs années la survenue du cancer [22].

Un tératome ovarien mature confirmé a 1’anatomo-
pathologie avec présence d’anticorps anti-NMDAr a
I’immunologie a été noté chez un de nos patients
confirmant 1’origine paranéoplasique de 1’encéphalite
limbique, corroborant un tableau classique largement
rapporté dans la littérature [23,24].

Sur le plan évolutif, une diminution voire disparition
compléte de I’hypersignal T2 et FLAIR a I'IRM est
habituelle en cas de traitement adapté. Dans le cas
contraire, une dissémination de I’atteinte aux structures
extra limbiques est possible [25]. Chez nos patients,
I’évolution sous traitement (immunoglobulinothérapie et
corticothérapie) était marquée par la régression des
symptdmes cliniques et la disparition des hypersignaux
T2 et FLAIR sur I’IRM de contréle.

Conclusion

L’encéphalite limbique non infectieuse est une
pathologie sous diagnostiquée. L’IRM constitue la
modalité d’imagerie de choix dans I’exploration de cette
pathologie, montrant un hypersignal en T2 et FLAIR au
niveau temporal interne bilatéralement sans remaniement
hémorragique. Sur les séquences pondérées en T1 sans
et avec injection de gadolinium, I’aspect est variable. Les
étiologies sont multiples dominées par les causes auto-
immunes et paranéoplasiques.
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