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Présentation



Généralités
• Définition : encéphalopathie rapidement progressive, liée à une 

inflammation cérébrale. 

• Rare : 5-10 cas/100 000 hab/an selon les études (pays développés). 

• Mauvais pronostic : décès ou séquelles dans 7-12%.



Etiologies
• Infectieuses (40-52%) : principalement virale 

cf HSV, VZV, L. monocytogenes et M. tuberculosis

(>>> … En France)

• Dysimmunitaires (ou auto-immune AE) (21%) 

: inclus les causes paranéoplasiques

• Autres : toxiques, vasculaires, métaboliques… 

• Inconnues : environ la moitié des cas
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Encéphalites dysimmunitaires
Classement selon la cible :

• Antigène intra-cellulaire : anti-HU..

• Récepteur synaptique : anti-NMDAR >>> 

GABAB, AMPA >... 

• Canaux ioniques et autres protéines de 

surface : VGKC (LGI1, CASPR2)… 



Encéphalites dysimmunitaires

Antigènes intra-cellulaires : 

• Médiation LTc

• Sujets âgés

• Cancer associé (CBPC)

• Evolution péjorative

Antigènes membranaires : 

• Médiation humorale

• Tout âge

• Cancer non systématique

• Guérison sans séquelle

Médiation selon la cible



Diagnostic



Démarche diagnostique

• PL : recherche agent infectieux ou Ac

• IRM : imagerie de 1er intention ; signes peu 

spécifiques et inconstants
• HyperT2 et hyperFLAIR temporaux et frontaux

• Prise de contraste en Gado

• EEG : foyers épileptiques ; ondes lentes



Démarche diagnostique : AE

Diagnostic difficile pour les AE :

• Clinique peu spécifique

• PL : résultats tardifs ; séronégativité fréquente

• IRM : Se seulement 25-50%

• EEG : non spécifique

è Immunothérapie probabiliste en urgence



Encéphalites dysimmunitaires
Critères diagnostiques : AE « possible »

1. Début subaigu

2. ≥ 1 anomalie (para-clinique) : 

Ø SNF, épilepsie, PL ou IRM

3. Exclusion des diagnostics différentiels



Encéphalites dysimmunitaires
Critères diagnostiques : AE « probable séronégative »

1. Début subaigu

2. Exclusion des syndromes cliniques auto-immuns

3. ≥ 2 anomalies (para-clinique) + Ac négatifs : 

Ø PL, IRM ou biopsie cérébrale

4. Exclusion des diagnostics différentiels



Encéphalites dysimmunitaires
Critères diagnostiques : AE « définitive »

1. Début subaigu

2. Anomalies FLAIR MTL bilatérales 

3. ≥ 1 anomalies (para-clinique) parmi : 

Ø PL ou EEG

4. Exclusion des diagnostics différentiels



AE : place de la TEP
• Actuellement : recherche de primitif 

uniquement.

• Performances > IRM : Se 87% (80–92%) versus 56% 
(46–66%) 



En pédiatrie

• Critères cliniques spécifiques

• Performances TEP > IRM et PL

• Pronostic selon précocité du traitement

Se 93%

Sp 84%

VPP 89%

VPN 91%



En pédiatrie

• Critères cliniques spécifiques

• Performances TEP > IRM et PL

• Pronostic selon précocité du traitement



Analyse en TEP
Anomalies métaboliques classiques : 

• Hypermétabolisme mésiotemporal : le plus fréquent

• +/- Hypermétabolisme : striatal et/ou thalamique

• Cortex : hypo- ou hyper- selon la clinique et le délai de 

réalisation (inflammation initial vs déficit secondaire).

Analyse semi-quantitative > visuelle seule. 



Intérêt du ratio Cortex/Striatum

• Atteinte métabolique globale = difficulté de 

normalisation. 

• Seuil < 1.23 permet :

• Potentiel pronostique et théranostique.

Se 71%

Sp versus 
MCI

82%

Sp versus 
contrôles 

sains

98%



Sémiologie anticorps-
spécifique



Encéphalite à anti-NMDAR
Femmes à tout âge
Etiologie : tératomes ovariens (98%)>>> …
Récepteur NMDA : Ag de surface cellulaire

Clinique :
• Prodromes (70%) pseudo-viraux
• Phase psychotique : mnésiques, hallucinations…
• Phase mutique : troubles phasiques
• Phase d’état : clonies orofaciales, dysautonomie, épilepsie, 

hypoventilation, tr de conscience

Phase of illness in anti-NMDA receptor encephalitis



Encéphalite à anti-NMDAR

Paraclinique :

• IRM : 50% des cas normale ; anomalies peu spécifiques

• PL : bonne Se mais résultats > 10 jours

• EEG : toujours pathologique ; peu spécifique



TEP : anti-
NMDAR

Gradient antéropostérieur : 

• Hypométabolisme occipital

o Médial > latéral

o Profondeur selon sévérité

o Dès phase prodromale

o Disparait avec guérison

• Hypermétabolisme fronto-temporal



Pattern : anti-
NMDAR

Gradient antéropostérieur : 

• Hypométabolisme occipital

• Hypermétabolisme fronto-temporal

ET/OU

Pattern aspécifique : 

• Hypermétabolisme des NGC

• Hypométabolisme cortical diffuse



Encéphalite à anti-NMDAR
Pattern selon l’étiologie : 

Cryptogénique Paranéoplasique Virale



Encéphalite à anti-VGKC

Anti-LGI1

AE récidivante rarement paranéoplasique
Début subaigu 
H ≈ 40 ans

Clinique : 
• Déficit cognitif progressif
• Crises convulsives
• Crises dystoniques facio-brachiales 
• Symptômes neuropsychiatriques

Anti-CASPR2

Hommes âgés

Clinique hétérogène : 
• Neuromyotonie
• Troubles du sommeil
• Troubles de la marche

Absence de pattern TEP spécifique



Encéphalite à 
anti-LGI1

Hypermétabolisme temporal interne et striatal

• Peu spécifique (NDMAR, CASPR2)

Hypermétabolisme striatal sans MTL : spécifique

des CDFB+



Encéphalite à 
anti-LGI1

Hypermétabolisme MTL + NGC

ou

Hypermétabolisme striatal isolé

è Anomalies régressives avec la guérison



Encéphalite à anti-GABAB

50% paranéoplasique (CBPC >>>…)

Clinique : 

• Crises convulsives réfractaires

• Déficit cognitif

• Trouble psychiatrique (dépression, confusion, mutisme)



Encéphalite à 
anti-GABAB

Pattern : 

• Hypermétabolisme MTL

• Hypométabolisme fronto-parietal

• +/- Hypométabolisme gyrus cingulaire

• Epargne striatale

Valeur pronostique (à 33 mois)



Encéphalite à 
anti-GABAB



Autres encéphalites dysimmunitaires

Encéphalite anti-GAD (d)

• Cible : Ag synaptiques intra-cellulaires

• Clinique : « stiff person syndrom »

o Ataxie cérébelleuse

o Sd akinéto-rigide

o Crise comitiales réfractaires (temporales)

• TEP : hypométabolisme MTL (si tardif)



Autres encéphalites dysimmunitaires

Anticorps onco-neuronaux : 

Anticorps anti-Hu : 

• Troubles moteurs

• Troubles neuropsychiatriques

• Crises convulsives

• +/- Atteinte cérébelleuse



Autres encéphalites dysimmunitaires

Anticorps onco-neuronaux : 

Anticorps anti-Hu : 

• Hypométabolisme cortical diffus 

• ± Hypermétabolisme temporal 

interne

Anticorps anti-Ma : 

• hypométabolisme temporal interne



Encéphalite de Rasmussen

Origine inconnue, auto-immune suspectée

Début dans l’enfance

Evolution vers épilepsie progressive avec encéphalite 
unilatérale chronique

TEP :
• Hypométabolisme hémisphérique
• Métabolique > morphologique



Perspectives

• Nouveaux traceurs : cibles antigéniques

• Pattern semi-quantitatifs

• Apports de l’IA



Conclusion

• Performances diagnostiques de la TEP

• Place croissante dans la stratégie diagnostique : 
positif et étiologique

• Importance de l’analyse semi-quantitative (ratio C/S)

• Identification de patterns spécifiques des cibles 
antigéniques

• Intérêt dans le pronostic



Merci de votre attention ! 


