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DMC liée à LAMA2 : l’IRM corps entier de 27 patients montre une topographie homogène 
des atteintes cérébrale et musculaire  
 
À partir de l’analyse de images obtenues en imagerie par résonance magnétique (IRM) corps entier de 
27 patients atteints de dystrophie musculaire congénitale (DMC) liée à LAMA2, âgés de 2 à 62 ans, 
dont 6 n’ont jamais acquis la marche, une collaboration internationale coordonnée par l’équipe de 
l’Hôpital Raymond-Poincaré (Garches) met en évidence que : 
• le remplacement du tissu musculaire par du tissu graisseux prédomine sur le sous-scapulaire, les 

paraspinaux lombaires, les petit et moyen fessiers, la loge postérieure de cuisse (grand adducteur, 
biceps fémoral, ischio-jambiers) et le soléaire, aussi bien chez les patients ambulants que les non 
ambulants ; 

• l’intensité de l’involution graisseuse est corrélée à la durée de la maladie, plus qu’à sa sévérité 
clinique ou à l’âge de début ; 

• certains patients adultes présentent une image « en sandwich » similaire à celle observée dans les 
déficits en collagène VI, mais l’atteinte du sous-scapulaire et des petit et moyen fessiers permet de 
distinguer les deux maladies ; 

• les atteintes de la substance blanche épargnent toujours le corps calleux, la capsule interne et le 
cervelet ; des anomalies du développement  du cortex cérébral ont été retrouvées chez trois patients 
(un non ambulant et deux ambulants), lesquels présentaient tous une épilepsie et une atteinte 
cognitive.. 

Les auteurs concluent que l’IRM corps entier est un bon outil diagnostique qui permet de détecter les 
anomalies cérébrales et musculaires caractéristiques des DMC liées à LAMA2 et que les images des 
muscles de la cuisse semblent être de bons marqueurs de la progression de la maladie. 
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