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En ti ar gammel tidligere frisk gutt oppsokte
fastlegen pd grunn av feilstilling av venstre
fot. Moren hadde lagt merke til at han gikk
nesten bare pd lateralsiden av foten, og han
kunne ha problemer med d fi skoene av og
pd seg. Han hadde en pdfallende gange,
men ingen smerter. Undersokelsen viste
problemer med a tra ned og belaste hele
venstre fotsdle. Det var redusert kraft for
fleksjon i teerne og sterkt nedsatt dorsalflek-
sjon i ankelleddet, men ikke pdfallende sli-
tasje av stovlene. Han ble henvist til ortoped
med sporsmdl om for kort akillessene eller
behov for innleggssdle.

Sykdomsbildet ble i forste omgang ikke
oppfattet som en nevrologisk tilstand. Av
fastlegens journalnotat fremgikk det ikke
om en nevrologisk undersekelse var blitt ut-
fort. En nevrologisk undersekelse péa dette
tidspunktet ville med all sannsynlighet av-
dekket patologiske forhold og medfert hen-
visning til barnenevrolog i stedet for til orto-
ped.

En mdned senere ble gutten akuttinnlagt i
lokal barneavdeling pd grunn av to krampe-
anfall i lopet av ett dogn, det siste under
sovn. Gutten fortalte nd at han i lengre tid
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(flere dr?) hadde hatt det han kalte «drom-
meanfally hvor han i viken tilstand kunne
bli «rary, andre personer ble annerledes og
han folte seg fjern. Pa konkret sparsmdl be-
kreftet han at han ogsd hadde hatt anfall
med rykninger flere ganger for, men dette
hadde han ikke snakket om. Ved underso-
kelsen fant man at han var oppegdende, afe-
bril og noe usts, men snakket greit. Han
hadde nedsatt kraft i venstre arm og bein og
darlig finmotorikk pa venstre side. Man fant
ogsd livlig patellarrefleks, invertert plantar-
refleks samt dysdiadokokinesi pd venstre
side. EEG viste uttalt fokal patologi med
langsom og skarp aktivitet over hayre hemi-
sfeere. CT caput viste en asymmetri, idet fis-
sura Sylvii og de frontale konveksitetsfurene
var noe videre pd hoyre side. Det var ingen
ekspansive prosesser eller patologisk kon-
trastoppladning. Gutten ble henvist til cere-
bral MR-undersokelse med angiografi.
Denne undersokelsen viste signalendringer
i hoyre temporalomrdde og noe mindre ut-
viklede grener av a. cerebri media pd hoyre
side.

Gutten hadde altsé en lett venstresidig hemi-
parese med hyperrefleksi og spastisitet.
Dette kunne gi mistanke om cerebral parese.
Man vurderte om hans hemiparese kunne
vaere en gammel skade, for eksempel fod-
selsskade som ikke var blitt oppdaget tidli-
gere. Moren var blitt forlest med krisesectio
pé grunn av placentalgsning. Begge foreldre
mente imidlertid at forandringene i venstre
arm og bein forst hadde oppstétt i lapet av de
siste seks ménedene.

Gutten fikk diagnosen epilepsi og startet
med antiepileptisk medikasjon. I de padfol-
gende maneder fikk han imidlertid okende
anfallstendens og ble innlagt i Barneklinik-
ken, Rikshospitalet. Han hadde enkle, parti-
elle anfall med noe varierende preg, men
dominert av initiale autonome symptomer
(kvalme og oppkast), marerittaktige syns-
hallusinasjoner, blunking med hoyre oye,
dyston stilling av venstre bein, og noen gan-
ger kloniske rykninger av venstre sides eks-
tremiteter. Han var vdken og klar under an-
fallene, som varte ett til to minutter. Det var
tendens til anfall i serier, og etter hvert okte
anfallshyppigheten opp mot ca. 70 enkle
partielle anfall per dag til tross for medisi-
nering med karbamazepin, valproat, feny-
toin og prednisolon i ulike kombinasjoner.
Vi forsokte ogsd intravenas immunglobulin-
behandling uten sikker effekt. Pasienten
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hadde i tillegg komplekse partielle anfall og
noen fd generaliserte tonisk-kloniske anfall,
og utviklet epilepsia partialis continua.
Dette syndromet medforer langvarige fokal-
motoriske epileptiske anfall hos helt vakne
pasienter. Han hadde kontinuerlige, rytmis-
ke rykninger av venstre fot og dyston stilling
av beinet.

Parallelt med anfallsforverringen fikk han
stadig okende venstresidig hemiparese med
tendens til hengende venstre munnvik og ty-
delig nedsatt kraft i bdde arm og bein pa
venstre side. Han kunne fortsatt gd uten stot-
te, men med darlig fotavvikling av venstre
fot, og funksjonen i venstre arm var betydelig
nedsatt med bruk av hdnden primcert som
stottehdnd. I denne perioden var gutten men-
talt updfallende bortsett fra at han virket noe
ukonsentrert.

Cerebral MR ber tas av alle pasienter som
kan ha symptomatisk epilepsi, spesielt med
tanke pé & utelukke tumorer og migrasjons-
forstyrrelser, som ofte ikke vil vises ved en
CT-undersekelse. Ved alle alvorlige tilfeller
av epilepsi ber pasienten utredes med blod-
prever, spinalpunksjon og urinpreve for a
utelukke blant annet mitokondriesykdom og
andre metabolske sykdommer samt virusin-
feksjoner.

Spinalpunksjon viste ingen pleocytose, nor-
malt proteinmonster og ingen oligoklonale el-
ler polyklonale band i gammafiraksjonen. Det
var heller ikke holdepunkt for virusinfeksjon
eller metabolsk sykdom. Ny cerebral MR viste
betydelige patologiske forandringer (fig 1).

Dette MR-funnet kombinert med intraktabel
epilepsi og progredierende hemiparese er
diagnostiske kriterier for Rasmussens ence-
falitt. Funksjonell hemisfzerektomi av den
affiserte hemisfaeren er forelopig det eneste
behandlingsalternativet som fjerner eller re-
duserer anfallene og kan stoppe videre pro-
grediering av nevrologiske utfall ved denne
tilstanden. Slik behandling ber derfor vurde-
res sa snart diagnosen er avklart.

Det er viktig & tenke pad muligheten for
epilepsikirurgi hos alle barn med vanskelig
traktabel epilepsi innen det har gatt for lang
tid, det vil si oftest etter et par ars medika-
mentell utpreving. Dersom det gar for lang
tid, er det risiko for at barnet kan tape funk-
sjon. Det kan ogsa skje en utvikling av epi-
lepsien med spredning av det epileptiske
fokus til andre omrader av hjernen slik at pa-
sienten blir inoperabel.
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Figur 1 Cerebral MR. Aksialt T2-vektet bilde

i nivd med caput nucleus caudatus (a) og sent-
rum semiovale (b), samt koronal FLAIR (fluid
attenuated inversion recovery) (c), viser sub-
stanstap i hayre hemisfaere med okt vaeske-
mengde pa overflaten og i fissura Sylvii, samt
retraksjon av hey re forhorn. Caput nucleus cau-
datus og putamen pa heyre side viser forhoyet
signal og skrumpning passende med gliose
(lange piler). FLAIR-sekvensen viser i tillegg sig-
nalendringer kortikalt og subkortikalt i heyre
frontal- (korte piler) og temporallapp (tykk pil)
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Gutten, som var hayrehendt, ble utredet med

funksjonell MR. Undersokelsen viste at eks-
pressiv  sprakfunksjon var lokalisert til
venstre hemisfeere, mens han hadde impres-
siv sprakfunksjon i begge hemisfeerer. Moto-
riske funksjoner i den venstre kroppshalvde-
len var fortsatt knyttet til hoyre hemisfcere.
Iktal enfotonstomografi (SPECT) viste hy-
poperfusjon av hele hoyre hemisfeere. Iktal
EEG-videometri viste sterke patologiske
trekk med langsom aktivitet over hele hayre
hemisfeere med et maksimum over parietal-
regionen, og dessuten epileptiform aktivitet
parietalt i midtlinjen. Det ble ikke pavist he-
mianopsi ved ayeundersokelse.

Ved Spesialsykehuset for epilepsi foretas
alltid en neyaktig kartlegging av funksjoner
for endelig beslutning om operasjon blir tatt,
slik at man vet hvilke sekveler som eventuelt
kan forventes postoperativt. Hos var pasient
forventet vi at han kunne miste deler av den
resterende motoriske funksjonen i venstre
side, samt péferes homonym hemianopsi.
Han hadde en uholdbar anfallssituasjon, og
utviklet dessuten stadig forverring av hemi-
paresen, selv i de periodene hvor anfalls-
situasjonen var bedre. Dette var sannsynlig-
vis uttrykk for at den inflammatoriske/de-
struktive prosessen gikk sin gang uavhengig
av anfallssituasjonen. I tillegg var det den
ikke-dominante hemisfaren som skulle ope-
reres, slik at beslutningen om operasjon ikke
var vanskelig.

Gutten ble henvist til funksjonell nevrokir-
urgi i Bonn, og operert med modifisert, hoy-
residig transsylvisk hemisferotomi. Det ble
foretatt deafferensiering av hele hoyre he-
misfeere  og amygdalahippokampektomi,
samt reseksjon av insular cortex. Inngrepet
forlop ukomplisert bortsett fra at det opp-
stod en postoperativ meningitt med ukjent
agens som ble vellykket behandlet med anti-
biotika. Histologi bekreftet diagnosen Ras-
mussens encefalitt. Det ble pavist massiv ak-
tivering av mikrogliaceller, mikrogliaknuter
og reaktiv gliose.

Ved kontroll seks og 12 maneder postope-
rativt var gutten anfallsfri. Han brukte fort-
satt valproat og fenytoin og hadde som for-
ventet homonym hemianopsi og spastisk
hemiparese. Gangfunksjonen var som for
operasjonen, men venstre arm fungerte dar-
ligere og han benyttet ikke lenger denne som
hjelpehdnd. En begrenset nevropsykologisk
testing viste godt sparte kognitive ressurser,
men med okt impulsivitet og hyperaktivitet.
Spraklig fungerte han godt.

Diskusjon

Rasmussens encefalitt er en sjelden, kronisk
inflammatorisk sykdom med ukjent etiologi
som hyppigst ses hos barn. Insidensen er
ukjent, men i 1997 var det pd verdensbasis
beskrevet i overkant av 100 pasienter. Syk-
dommen affiserer primert barn i alderen
1—-15 ér, men er ogsé beskrevet hos voksne.

Den opptrer sporadisk i alle folkeslag. Sa
vidt vi kjenner til, er vér pasient det forste
barnet i Norge som er beskrevet med denne
tilstanden. Det er mulig at tilstanden er un-
derdiagnostisert.

Rasmussens encefalitt ble forste gang be-
skrevet 1 1958 (1), og presenterer seg oftest
som en intraktabel epilepsi med enkle, parti-
elle anfall og epilepsia partialis continua. Et-
ter hvert tilkommer gkende cerebral hemia-
trofi og utvikling av alvorlige nevrologiske
sekveler i form av hemiparese. Senere kom-
mer ogsa kognitiv svikt.

Sykdomsforlepet er vanligvis trefaset
med en initialfase med spredte, enkle par-
tielle epileptiske anfall. Denne forste fasen
kan variere i lengde fra tre maneder til ti ar.
Deretter gér tilstanden over i en fase med
hyppige enkle partielle anfall, og hos ca.
halvparten utvikles da epilepsia partialis
continua. I en studie av epilepsia partialis
continua hos barn var Rasmussens encefalitt
den vanligste arsaken (2).

Pasienten utvikler nd en progredierende
hemiparese. Ogsa denne fasen kan variere i
lengde fra f4 maneder til ti ar, for pasienten
gér over i fase 3 med roligere anfallssitua-
sjon og en permanent og stabil hemiparese
(3). Pasienten kan ha andre anfallstyper 1 til-
legg til enkle partielle anfall, bade kom-
plekst partielle og generaliserte tonisk-klo-
niske.

85 % utvikler mild til moderat mental re-
tardasjon. I en studie av 12 pasienter var
gjennomsnittlig IQ 61 for operasjonen, som
ble utfort fra sju méneder til 14 ar etter syk-
domsdebut (4). Preoperativ kognitiv funk-
sjon hos var pasient var imidlertid god, kan-
skje pé grunn av relativt kort sykdomsforlep
med kun &tte méneders antiepileptisk be-
handling preoperativt.

EEG viser vanligvis langsom, multifokal
epileptiform aktivitet over den affiserte he-
misfaeren (4). Cerebral MR viser gkende at-
rofi av den affiserte hemisferen, primert i
perisylvisk omrade, samt forsterret sideven-
trikkel pa samme side. I tillegg kan man se
hoysignalomréder bdde i grd og hvit sub-
stans samt atrofi av nucleus caudatus (5).
Diagnosen bekreftes ved funn av perivasku-
leere lymfocytiske infiltrasjoner, knuter av
mikroglia og mikrogliaproliferasjon (3).
Hjernebiopsi er ikke nedvendig for & stille
diagnosen. En rekke differensialdiagnoser
som primert affiserer den ene hjernehalvde-
len eller medferer epilepsia partialis con-
tinua ma overveies (tab 1).

Arsaken til Rasmussens encefalitt er ikke
kjent. De patologiske funn i den affiserte
hjernehalvdelen gir mistanke om virusinfek-
sjon, og i enkelte studier er det ved underse-
kelse av affisert hjernevev pévist herpesvi-
rus. Andre studier har ikke kunnet bekrefte
dette, slik at man antar at virusinfeksjon ikke
kan vere eneste drsak til tilstanden. Autoim-
mun genese har veert postulert, for eksempel
utlest av en virusinfeksjon. Det er pavist
oligoklonale band i spinalveesken hos en
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Tabell 1 Eksempler pa differensialdiagnoser til Rasmussens encefalitt

Tilstander som affiserer en hjernehalvdel

Kortikal dysplasi (for eksempel hemimegalen-
cefali)

Tidlige infarkter som medferer porencefali

Nevrokutane syndromer (spesielt Sturge-
Webers syndrom)

HHE (hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy)-
syndrom

rekke pasienter med Rasmussens encefalitt
og itillegg er det hos enkelte pavist autoanti-
stoff mot glutamatreseptor (4). Dette er
imidlertid ikke et spesifikt funn, men ses
ogsd hos andre epilepsipasienter hvor det
ikke er mistanke om inflammatorisk sykdom
(6). Mye taler for at T- lymfocytter er sent-
rale i den inflammatoriske prosessen. Cyto-
toksisk T-celledestruksjon av nevroner er
pavist i en studie (7).

Vanlig antiepileptisk behandling har ofte
dérlig effekt, og derfor er det viktig & vurde-
re andre behandlingsalternativer raskt. Stu-
dier med antiviral behandling har ikke vert
konklusive. Immunsupprimerende eller im-
munmodulerende behandling med steroider,
immunglobulin, plasmaferese, protein A-
immunoadsorpsjon og takrolimus har hatt
varierende effekt. Det er nylig publisert en
apen studie der sju pasienter med Rasmus-
sens encefalitt ble behandlet med takroli-
mus, et T-cellesupprimerende medikament.
Hos disse s& den hemisferiske destruktive
prosessen ut til & ga langsommere enn hos
ubehandlede (8). Selv om slik behandling
synes lovende og er aktuelt & preve, har in-
gen hittil vist sikker langtidseffekt som har
gjort kirurgi unedvendig (9).

Funksjonell hemisferektomi av den affi-
serte hemisferen oppfattes forelepig som
eneste behandlingsalternativ som fjerner el-
ler reduserer anfallene og kan stoppe videre
progrediering, og ber derfor vurderes si
snart diagnosen er avklart. I en studie av 24
pasienter med Rasmussens encefalitt operert
med funksjonell hemisfaerektomi eller peri-
insular hemisfaerotomi, ble 95 % anfallsfrie
eller fikk betydelig anfallsreduksjon. En pa-
sient dede av diffust hemisferisk edem, og
én matte shuntopereres. Seks pasienter fikk
forverrede motoriske eller visuelle utfall
uten at dette skal ha pévirket deres funksjon
i nevneverdig grad. Langt tidsintervall mel-
lom anfallsdebut og operasjon medferte dér-
ligere prognose med tanke pé anfallskon-
troll. Tidspunktet for kirurgi vil vaere avhen-
gig av anfallssituasjonen, hastigheten pa
utviklingen av nevrologiske utfall og hold-
ningen til kirurgi hos foreldre og eventuelt
hos pasienten. Tidlig operasjon er fordelak-
tig med tanke pa kognitiv utvikling og kom-
pensatoriske mekanismer (hjernens plastisi-
tet) og for & forhindre utvikling av atferds-
problemer.
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Arsaker til epilepsia partialis continua

Kojevnikovs syndrom type 1

Mitokondriesykdom

Fokal encefalitt

Manuskriptet ble godkjent 1.6. 2005.
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