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Les malformations cérébrales sont fréquentes et constituent une cause importante de 
handicap physique et de mortalité chez l’enfant et le nouveau-né. L’association chez un 
même patient de nombreuses malformations cérébrales telles que la lissencéphalie et 
l’agénésie du corps calleux est rare. Cette malformation est responsable de nombreux 
troubles cognitifs et de retard du développement psychomoteur. Nous rapportons le cas 
d’un nouveau-né de 5 jours présentant un syndrome polymalformatif cérébral 
diagnostiqué à l’IRM. 
 

Cerebral malformations are common and can be a major cause of physical disability and 
mortality, particularly in children and newborns. Lissencephaly is a serious malformation 
of the cerebral cortex, defined by a total or partial absence of convolutions on the surface 
of the brain. It is a rare and disabling condition. Unknown in developing countries, it is 
difficult and costly to treat. We report here the case of a newborn male in whom MRI 
revealed a polymalformative cerebral syndrome. The main lesion described was 
lissencephaly. 
 

///

ABSTRACT 

Syndrome polymalformatif cérébral : cas d’une lissencéphalie 
 

Brain polymalformative syndrome : a case report 
 

Mbarga M.G1,2, Oumarou Alim3, Mbomboa Nji-Mouliom S4, Mendoua M.F2, Mouliom T J.R5,  Bengono 
R.S6, Noah Noah D6 
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Introduction 

Les malformations congénitales du cerveau 
entrainent d’importants troubles neurologiques et 
sont parfois létales. Elle surviennent à un stade 
précoce ou tardif du développement fœtal (1). La 
lissencéphalie est une malformation du cortex 
cérébral rare. Cette pathologie est sous 
diagnostiquée dans notre contexte à cause 
notamment des moyens d’investigation performant 
peu disponibles.  Elle est de mauvais pronostic avec 
des conséquences fonctionnelles et un taux de 
mortalité assez élevé. La lissencéphalie désigne un 
ensemble de maladies qui ont en commun une 
dysgénésie corticale associant une anomalie de 
l’apparence (macroscopie) des circonvolutions du 
cerveau secondaire à un trouble de la gyration et 
une organisation anormale (microscopie) des 
couches du cortex, conférant un aspect lisse au 
cerveau(2). Les circonvolutions sont soit totalement 
absentes, on parle alors d’agyrie ; soit elles sont 
anormalement simplifiées, peu nombreuses et 
élargies (désignant ainsi la pachygyrie) et c’est la 
pachygyrie (3). Nous rapportons le cas d’un 
nouveau-né dont l’IRM a été réalisée dans le cadre 
d’un bilan pour syndrome polymalformatif. 

 

Observation du cas  

Il s’agissait d’un nouveau-né de 5 jours, né 
d’une grossesse mal suivie, d’un 
accouchement par voie basse avec notion de 
souffrance fœtale et réanimation en salle de 
naissance. Le périmètre crânien était en 
dessous de la valeur normale et la persistance 
d’un trouble neurologique à 2 jours de vie à 
type d’hypotonie a motivé la demande d’une 
IRM cérébrale. Elle a été réalisée sur une 
aimant bas champ de 0,4 T, les différentes 
séquences ont été T1, coronale et sagittale, 
Axiale Flair. L’exploration remnographique a 
mis en évidence un syndrome polymalformatif  
marqué à l’étage sus-tentoriel constitué de : 
une absence quasi-généralisée des 
circonvolutions du parenchyme faisant  

évoquer une lissencéphalie, un aspect épaissi 
du cortex cérébral, une agénésie totale du 
corps calleux, et un élargissement modérée 
conséquent des ventricules latéraux ainsi que 
des espaces sous arachnoïdiens. L’exploration 
de la fosse cérébrale postérieure était sans 
particularité. Les Figures 1,2 et 3 montrent des 
anomalies du parenchyme cérébral : un 
effacement des circonvolutions du parenchyme 
faisant évoquer une lissencéphalie, une 
agénésie totale du corps calleux, et une 
dilatation modérée des ventricules latéraux 

 
Figure1 : IRM cérébrale coupe axiale :séquence flair, 
absence totale de circonvolutions au niveau du cortex 

 

 
Figure 2 : IRM cérébrale coupe coronale : séquence T1 
dilatation modérée des cornes frontales des ventricules latéraux 
 

 

 
Figure 3 : IRM cérébrale coupe sagittale :séquence flair, 
agénésie du corps calleux 
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Discussion 

La lissencéphalie est une anomalie du parenchyme 
cérébrale relativement rare et son incidence mal 
connue dans les pays en voie de développement est 
d’environ 1 naissance pour 100 000. Elle consiste en 
un cortex anormalement épais, des circonvolutions 
diminuées ou absentes à la surface du cerveau, un 
aspect laminé du cortex cérébral peut être retrouvé 
et souvent une hétéropie neuronale diffuse (1). Cette 
malformation est la conséquence d'anomalies de la 
migration neuronale, processus par lequel les 
neurones immatures s'attachent à la glie radiale et 
migrent depuis leur point d'origine près du ventricule 
jusqu'à la surface cérébrale. Les 
dysfonctionnements des réseaux neuronaux 
peuvent avoir des causes nombreuses, qu’elles 
soient intrinsèques (héréditaires ou somatiques) ou 
bien extrinsèques (infectieuses, pharmaco-
chimiques ou traumatiques). La conséquence 
principale d’un dysfonctionnement sera une perte ou 
un gain de fonction.  

Dans le cas de la lissencéphalie, le problème 
survient au niveau du processus de formation des 
sillons, c’est-à-dire au niveau de la gyration. On 
parle d’anomalie de la gyration, puisque celle-ci ne 
s’effectue que partiellement, voire pas du tout, ce qui 
entraîne un aspect lisse du cortex cérébral (1) tel 
qu’observé sur les figures 2 et 3. Les causes de 
lissencéphalie ne sont pas toutes établies et ne font 
pas l’objet d’un consensus chez les scientifiques. 
Une classification étiologique établie fait état de la 
lissencéphalie d’origine génétique héréditaire 
venant de l’un ou des deux parents (mutation du 
chromosome X). Mais l’anomalie génétique peut 
aussi apparaître soudainement dans un gène 
important pour la bonne formation cérébrale (4). La 
lissencéphalie peut également être d’origine 
infectieuse, notamment virale, au cours de la 
grossesse. Elle peut encore être la conséquence 
d’une diminution assez prolongée de la 
vascularisation cérébrale fœtale (4). 

A la naissance, l’adaptation néonatale peut être 
marquée par des troubles neurologiques tels que 
l’hypotonie. Une microcéphalie peut être présente 
(5). Les convulsions apparaitront chez au moins 

90% des enfants avant l’âge d’un an. La survie 
dépend de la gravité des crises et de la présence 
d'autres complications, dont des troubles de la 
déglutition, une apnée, et des difficultés à évacuer 
des sécrétions oro-pharyngées. 

La prise en charge des patients lissencéphaliques 
est symptomatique (adaptation de l'alimentation aux 
troubles de déglutition, prévention des fausses 
routes, kinésithérapie articulaire et respiratoire, 
prévention des troubles orthopédiques secondaires 
à l'hypotonie, traitement du reflux gastro-
oesophagien) (3). 

Différentes modalités d’imagerie permettent 
d’orienter ou de poser le diagnostic de 
lissencéphalie tels que : l’échographie anténatale, 
l’échographie transfontanéllaire (ETF), la 
tomodensitométrie (TDM). Cependant,  L’IRM est la 
méthode diagnostique de choix ; elle permet 
d’apprécier les circonvolutions du cortex cérébral qui 
apparait lisse et épais mais également de classifier 
ce type de lésions.  Avec une perte des inter 
digitations de la substance tels que décrit plus haut 
(6).  

Notre patient est un prématuré  de quelques jours, 
qui nous a été envoyé pour exploration à l’imagerie 
d’un syndrome polymalformatif, associant une 
hypotonie généralisée et des crises convulsives, 
l’intérêt qu’a soulevé ce cas réside sur l’association 
malformative entre la lissencéphalie et l’agénésie du 
corps cailleux dont le diagnostic n’a été posé qu’en 
post-natale. L’IRM réalisée a mis en évidence  un 
aspect lisse et épais du cortex cérébral et il s’y 
associait une agénésie du corps calleux. Ly et 
collaborateur à Dakar au Sénégal ont décrit une 
association poly-malformative cérébrale et des 
extrémités chez un nouveau-né prématuré (7). De 
telles associations peuvent entrainer des troubles 
neurologiques importants dans le développement 
psychomoteur. 

 

Conclusion 

 Les malformations cérébrales sont fréquentes et 
constituent une cause importante de handicap 
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physique et de mortalité chez l’enfant. La 
lissencéphalie est une malformation grave du cortex 
cérébral. Son association avec une agénésie du 
corps calleux dans notre cas révèle un intérêt 
particulier. C’est une pathologie grave dont la prise 
en charge reste lourde et difficile, par son coût et les 
moyens mis en œuvre. Le diagnostic anténatal est 
fait par l’échographie obstétricale et l’IRM fœtale, et 
en période postnatal par le scanner et surtout l’IRM 
cérébrale. Un meilleur suivi de la grossesse 
permettra un diagnostic plus précoce ainsi qu’une 
prise en charge adéquate dans un meilleur délai.  
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