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Introduction : I"holoprosencéphalie est une malformation cérébrale due a un défaut de clivage médian du

prosencéphale, Elle peut rarement se compliquer d’hypernatrémie neurogene en rapport avec |'atteinte
hypothalamique associéee.

- _/

Observation : une fille agée de 9 ans suivie pour

déficit somatotrope diagnostiqué a I'age de 3 ans avec
des anomalies de la lighe médiane: cliniquement incisive
maxillaire médiane unique et hypotélorisme, et
a I'IRM cérébrale une dysplasie septo-optique:
-hypoplasie du genou du corps calleux et du splénium
-absence du septum interventriculaire
-hypoplasie du chiasma optique A
-post hypophyse ectopique
Au cours de son suivi une hypernatremie persistante de
'ordre de 152-155 meq/| a été constatée,
asymptomatique et en dehors de tout contexte de
déshydratation. Un diabete insipide a été éliminé ainsi
qgue toute étiologie d’hypernatrémie, le diagnostique
d’hypernatrémie neurogene a été retenu et une bonne
hydratation orale est recommandée avec surveillance. fssenae Sy SEET
I’évolution était bonne mais on a noté la survenue inter ventriculaire
d’épisodes de déshydratation hypernatrémique
déclenchés par une fievre et/ou vomissements ayant
nécessité une prise en charge hospitaliere urgente.

Hypoplasie du genou du corps
calleux

Post hypophyse ectopique

Hypoplasie du chiasma optique

IRM cérébrale de la patiente; A coupe sagittale. B:coupe coronale
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Discussion: Uhypernatrémie neurogéne est une hypernatrémie chronique due a une adipsie ou hypodipsie par
anomalie des osmorécepteurs hypothalamiques régulant la soif; souvent asymptomatique et découverte lors d’un bilan
biologique mais une décompensation aigue peut survenir lors d’une situation d’augmentation des pertes hydriques
(fievre, diarrhée ou vomissement Jnon compensées par les apports nécessaires.

Le traitement consiste en un controle quotidien des prises hydrigues (bonne hydratation orale) avec surveillance.
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