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I- INTRODUCTION

La Camptodactylie est une flexion permanente, congénitale et non traumatique

de I’articulation interphalangienne proximale (IPP) d’un ou de plusieurs doigts.

Bien qu’elle soit connue et traitée depuis longtemps, elle continue a faire 1’objet
de nombreuses controverses en termes d’éthiopathogénie, de classification et de

traitement.

La camptodactylie se présente généralement sous trois aspects cliniques

différents :

- elle peut étre isolée, conséquence d’une anomalie anatomique. Dans ce cas
elle est du ressort de I’orthopédiste qui, en fonction des cas, peut proposer

un traitement conservateur ou une intervention chirurgicale.

- associée a des arthropathies, la camptodactylie constitue un syndrome
rhumatologique bien défini appelé syndrome Camptodactylie-arthropathies

et dont le diagnostic n’est pas toujours évident.

- le troisieme tableau est celui du syndrome polymalformatif d’origine
génétique ou la camptodactylie ne constitue qu’un élément parmi un grand

ensemble de malformations complexes.

Dans notre étude nous nous arréterons principalement sur les deux premiers
tableaux de camptodactylie, a savoir la camptodactylie isolée et le syndrome
camptodactylie-arthropathies, le troisiéme tableau, ne sera pas détaillé car il comporte
un ensemble d’affections génétiques multiples et sévéres nécessitant une prise en

charge multidisciplinaire : pédiatre, généticien, psychiatre, chirurgien...

C’est a partir de 1’étude de huit cas cliniques de camptodactylie ayant été
observés a L’Hopital d’Enfants de Rabat dans les services de Pédiatrie IV et

d’Orthopédie pédiatrique, entre 1996 et 2009, et la lecture critique de plusieurs articles



en langues francaise et anglaise, que nous essayerons d’atteindre les objectifs de notre

travail, qui sont :

- Dans un premier temps, rappeler les caractéristiques  genétiques et

éthiopathogéniques de la camptodactylie.
- Ensuite, faire une approche épidémiologique de cette affection
- De décrire cliniquement et radiologiquement cette malformation

- Puis, de faire le point sur les anomalies et malformations associées en
insistant sur le syndrome camptodactylie-arthropathies, qui reste une entité
rhumatologique méconnue dans notre pays et dont le diagnostic n’est pas

toujours aisé.

- Enfin, de déterminer la prise en charge thérapeutique de ces deux affections.






IT- HISTORIQUE

Le terme Camptodactylie vient du grec et signifie « doigt courbé » (kamptein :

courbure, daktylos : doigt).

La premiére description médicale vient de Tamplin qui, en 1846, dans son traité
« lecture sur la nature et le traitement des déformations » illustre cette déformation des
doigts.

En 1885, Landouzy [1] la nomme « Camptodactylie » et la définit comme « une
flexion permanente, irréductible d’un ou plusieurs doigts, 1’aponévrose palmaire

restant saine ».

Il signale sa fréquence prépondérante aux doigts ulnaires, en particulier le

cingquiéme ainsi que sa possible bilatéralité.

De nombreux synonymes sont retrouves dans la littérature pour désigner la

camptodactylie :[2]
-la flexion congénitale des doigts (ADAMS 1891) [3]
-la flexion congénitale de Dupuytren (KEEN-GOODMAN 1882) [4]
-la flexion familiale du doigt (MURPHY 1926) [5]
-doigt en marteau (WHITMAN cité par GOODMAN 1930) [4]
-petit doigt crochu (HEFNER 1939) [6]
-streblomicrodactylie mineure (HEFNER 1929, ASHLEY 1947) [7]
-doigt crochu congénital (CURRARINO et WALDMAN 1964). [8]

Peu d’entre eux sont encore utilisés, certains faisant appel a des étiologies

erronées.



On leur préfeére le terme « camptodactylie » dont la définition actuelle, fait état
d’une contracture non traumatique, non paralytique et idiopathique de 1’articulation

interphalangienne proximale d’un ou plusieurs doigts, a 1I’exclusion du pouce.

Il s’agit d’une anomalie congénitale, méme si certaines de ces camptodactylie ne

sont décelees qu’a I’adolescence.

Le cinquieme doigt est le plus souvent affecté, au point qu’implicitement le
terme camptodactylie désigne souvent la déformation en flexum du cinquiéme doigt

de I’enfant.






ITII- GENETIQUE

La camptodactylie peut apparaitre de facon sporadique ou présenter une histoire
familiale.

Deés 1891, ADAMS [3] constate I’apparition de [’affection sur plusieurs

génerations et suggere son caractere héreditaire.

Par la suite, plusieurs publications déterminent des modes de transmission
différents :

-certains auteurs mettent en évidence le caractéere dominant de la camptodactylie
a travers I’étude de sa transmission sur plusieurs générations et en constant qu’elle

peut apparaitre méme a 1’état hétérozygote. [ 5,6,10,11,12,13,14,15,16,17,18,19]
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Etude de la Camptodactylie sur sept générations pour YATES JW




ARBRE N°2

Camptodactylie étudiée sur sept générations par LITTMAN et All.

[ ] nHommeEs (O FEMMES () CAMPTODACTYLIE

-d’autres auteurs ne rapportent que des familles ou la camptodactylie atteint le

sexe féminin.

Ils en concluent que la camptodactylie est I’apanage du sexe féminin et que sa

transmission est liée au sexe. [17,20]

- A Dinverse, d’autres publications discutent la possibilit¢ d’une hérédité

holandrique, le caractére étant lié a 1’Y et les filles toutes indemnes. [19]



ARBRE N°3

Arbre généalogigue sur cing générations par ALAN. TOOD

ARBRE N°4
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Camptodactylie sur quatre générations étudiées par PARISH J.C

[[] nommEs (O  FEMMES CAMPTODACTYLIE
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L’ensemble des arbres généalogiques recueillis dans la littérature, montre une
atteinte possible, aussi bien du sexe féminin que masculin, la transmission peut
s’effectuer dans une méme famille de pére en fils et de mére en fille. Le caractere de la

camptodactylie isolée semble donc étre une transmission de type autosomique

dominante. [21]
L’expression et la pénétrance de la camptodactylie est variable.

En effet, a travers I’¢tude de générations successives atteintes de camptodactylie,
le degré de flexion, 1’uni ou bilatéralité, 1’atteinte uni ou pluridigitale, peuvent varier
d’une génération a 'autre. On observe aussi bien une diminution des sévérités des

Iésions qu’une majoration de la sévérité et du nombre de doigts atteints selon les

familles étudiées. [7,18,22,23].

Dans d’autres cas, on observe une constante de I’expression de la déformation.

SCHAFF [24] rapporte une contracture congénitale des 4°™ et 5°™ doigts

symétriques aux deux mains, retrouvee sur trois générations successives.

D’autres auteurs, a travers le suivi de 91 patients sur 4 générations et 71 patients
sur 7 générations ont noté une diminution progressive du degré de pénétrance avec les

générations successives. [7,10]

Quand la camptodactylie rentre dans le cadre d’un contexte polymalformatif, elle
constitue un syndrome a part entiere, celui-ci peut se transmettre de fagons diverses
[25] :

*s0it, sur le mode récessif : nous citerons par exemple les syndromes décrits par
CANTU [26] sous le nom de camptodactylie de GUADALAJARA, le syndrome

camptodactylie-arthropathies (que nous détaillerons par la suite).

*s0it sur le mode dominant : de nombreuses observations familiales dominantes
font état de I’association de la camptodactylie avec diverses malformations. Sans étre

exhaustif, nous citerons le syndrome de Carpenter, 1’ Arthrogrypose, la trisomie 18.

11



*soit I’hérédité est liée au sexe, portée par le chromosome X comme dans le

syndrome de LENZ ou le syndrome oto-palato-digital de type II.

* soit enfin, la transmission genetique est hétérogeéne : c’est le cas de la
dysostose spondylodiscale (syndrome WIEDMANN [27]).

En conclusion, la camptodactylie est généralement considérée comme une

malformation genétiqguement déterminée.

La plupart des camptodactylies isolées se présentent comme des anomalies
sporadiques, lorsqu’il existe une histoire familiale, le mode de transmission est de type

autosomique dominant a pénétrance variable.

Quand la camptodactylie s’associe a d’autres malformations, le mode de

transmission varie en fonction des pathologies.

Bien qu’elle soit génétiquement déterminée, la camptodactylie fait partie d’un
important groupe de maladies pour lesquelles on n’a pas pu identifier le géne
responsable, sauf en cas du syndrome camptodactylie-arthropathies ou celui-ci a été

localisé sur I’intervalle 1.9-cM du chromosome 1g25-g31.
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IV- ETHIOPATHOGENIE
1- Etiologies générales :

Nous citerons brievement et par ordre chronologique les anciennes théories

pathogéniques, qui n’ont actuellement qu’un intérét historique.

_ La théorie neuro-arthritique :

D’aprés certains auteurs comme LANDOUZY [1] et HERBERT [28], la
camptodactylie serait due a une sclérose fibreuse des ligaments articulaires qui
survient avec une tres grande fréquence chez les arthritiques et qui peut étre considérée

comme un stigmate révélateur de la diathese.

Pour DOCIU [22] et, aprés I’observation de 25 cas, il conclut que la
camptodactylie peut se rencontrer le plus souvent chez les psychopathes et les
névrotiques que dans le reste de la population et, sa présence, permet selon lui de
constater 1’existence d’un facteur de risque accru d’apparition de décompensation

psychiques et de maladie rhumatismales dégénératives.

_ Lathéorie vasculaire :

Une diminution de la circulation périphérique engendrant 1’involution du tissu
conjonctif a été retenue comme cause de la camptodactylie par plusieurs auteurs.
[1,29,30]

MAURER [31] attribue la camptodactylie a une différence de croissance entre
’os et les parties molles, celles —Ci se développent plus lentement que 1’os créant la

déformation.

_ La théorie infectieuse :

Pour certains auteurs [31,32,33,34], la tuberculose a été rendue responsable de

cette anomalie car ils I’ont constaté chez de nombreux tuberculeux.
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__Théories diverses :

La camptodactylie serait due a des phenomenes infectieux divers, a des
intoxications, a I’insuffisance rénale ou hépatique, ou a des troubles de sécrétion

thyroidienne.

La camptodactylie a été attribuée a plusieurs théories, mais la corrélation n’a pu
étre établie et aucune conclusion de relation cause a effet n’a pu étre retenue jusqu’a

présent.
2-Les anomalies anatomiques

La question des anomalies anatomiques présentes dans les camptodactylies
continue a faire 1’objet de nombreuses controverses. On notera que pratiquement
toutes les structures anatomiques digitales ont été incriminées dans la genése de cette

malformation.
Plusieurs difficultés cumulées expliguent cette absence de consensus : [21]

*seules les camptodactylies traitées chirurgicalement peuvent faire 1’objet d’une
exploration a visée étiologique. Pour I’instant, 1’imagerie non invasive est encore
incapable de faire le bilan précis des anomalies anatomiques que nous allons
mentionner, car elles concernent des structures de trop petite taille pour étre analysées
avec fiabilité .Bon nombre de ces camptodactylies vont donc échapper totalement au

bilan étiologique car seront traitées par méthode fonctionnelle ;

*méme un traitement chirurgical ne permet pas toujours un bilan exhaustif
étiologique. Il suffit par exemple de réaliser une intervention portant exclusivement sur
la chaine digitale, sans abord palmaire pour passer a coté de certaines de ces

anomalies ;

*aprés quelques années d’évolution spontanée, il devient difficile de distinguer
anomalies causales et conséquences de raideur articulaire : nous retrouverons cette

ambiguité dans 1’analyse des anomalies de I’extenseur, du revétement cutané... etc.
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a-Les anomalies d’insertion du fléchisseur superficiel

De nombreux auteurs mentionnent la présence d’anomalies du fléchisseur
superficiel comme pouvant étre a I’origine de la camptodactylie. Il pourrait s’agir

d’une contracture, d’une briéveté ou d’une anomalie d’insertion de ce tendon.

- Pour certains auteurs [1,28], il s’agit d’une rétraction lente du tendon
fléchisseur, pour d’autre comme FEVRE [35], il s’agit d’une fibrose de la gaine du
tendon fléchisseur, constatée lors de sa dissection d’un doigt surnumaire atteint de

camptodactylie

- _une brieveté du fléchisseur superficiel est décrite dans la littérature [
7,35,36,37].

SMITH et KAPLAN [37] constatent que la flexion du poignet et de la
métacarpophalangienne peut corriger partiellement la camptodactylie, ceci de facon

plus évidente chez les jeunes patients que chez les adultes.

IIs en déduisent que la Iésion initiale est due & une briéveté congénitale du
fléchisseur superficiel qui se complique secondairement de modification de la peau, de
la capsule articulaire et de I’articulation interphalangienne proximale fixant le doigt en

position fléchie.

Ces observations aboutissent a la distinction entre deux formes de
camptodactylie que nous évoquerons par la suite, I’'une dynamique compatible avec

cette hypothése pathogénique d’anomalie du fléchisseur superficiel et 1’autre statique.

-LISTER [38] rapporte le cas de tendons fléchisseurs superficiels dépourvus de
corps musculaire et dont le tendon provient d’une insertion proximale sur le ligament
annulaire antérieur du carpe, ou sur le fascia palmaire. Cette méme disposition est
aussi rapportée par VERDAN [39] et DE RIBEAUPIERRE [40] qui en identifie six

cas.
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Pour ISELIN et PRADET [36], il n’existe pas d’anomalies du fléchisseur
superficiel dans leurs constatations opératoires. MIURA [41] retrouve méme plusieurs
cas ou le tendon du fléchisseur superficiel est absent. Toutes ces hypotheses
pathogéniques basées sur des constatations operatoires doivent étre considérées avec
précaution car le temps opératoire ne révélera que les anomalies identifiees et
recherchées et qu’il existe une limitation inhérente a la voie d’abord utilisée. Par
exemple, si le geste programmé comporte une voie d’abord purement digitale, sans
extension dans la paume, il ne permettra pas une exploration exhaustive du fléchisseur

superficiel.

-BAKER [42] a retrouvé 34 % d’anomalies ou de variations anatomiques
concernant le fléchisseur superficiel du cinquieme doigt sur 204 mains examinées mais
apparemment saines, et utilise cet argument pour mettre en doute le réle de ce tendon

dans la pathogénie de la camptodactylie.
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Fig.1: rappel anatomique du tendon du muscle fléchisseur superficiel du doigt :

1-tendon du m. fléchisseur superficiel. 2- base du 2°™ métacarpien. 3- 1 muscle

interosseux dorsal. 4-fusion des languettes au niveau de la phalange moyenne
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b- Les anomalies d’insertion du lombrical

Plusieurs auteurs et séries publiées mentionnent le réle d’anomalies du lombrical

dans la genése de la camptodactylie. [9]

COURTEMANCHE [43] est le premier a attirer 1’attention sur cette association
entre anomalie du lombrical et camptodactylie. Son article ne porte toutefois que sur 2

patients et décrit un lombrical anormal s’insérant sur le fléchisseur superficiel.

La fréquence de cette anomalie est toutefois différemment évaluée d’une série a
’autre, certains auteurs ne révélent ce type d’anomalie que de maniere occasionnelle
[44], d’autres en font un élément éthiopathogénique constant comme MacFarlane [45]
qui est a I’origine de deux publications sur cette association : une premiére serie ou il
retrouve ces anomalies dans 21 auriculaires opérés et une deuxieme qui rapporte cette

anomalie dans 74 explorations.

Pour la plupart des auteurs incriminant le role du lombrical [43,39,45,46], il est
fait allusion a une anomalie d’insertion distale, qui s’effectue sur le fléchisseur

superficiel, ’insertion proximale étant normale.

19



Proximal

I_,Médial
B

Fig.2 :_rappel anatomique des muscles lombricaux :

1-tendons du m. fléchisseur profond des doigts. 2-retinaculum des fléchisseurs. 3-1°" m.
lombrical. 4- 2°™ m. lombrical. 5-3°™ m. lombrical. 6- 4°™ m. lombrical. 7-m. court

fléchisseur du petit doigt.8- m. opposant du petit doigt. 9-m-abducteur du petit doigt
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c- Le revétement cutané et les structures fibreuses rétractiles sous-cutanées

La plupart des auteurs reconnaissent 1’existence d’une composante cutanée
accompagnant le flexum de I’interphalangienne proximale : il peut s’agir d’une

briéveté cutanée [49] ou d’une rétraction de la peau palmaire. [35,47,48,37]

Par contre, le caractére primitif ou secondaire de cette atteinte cutanée est tres
discuté la rétraction survenant aprés une période prolongée de flexion de I’IPP.
D’autre part, le traitement de la camptodactylie par une simple plastie cutanée est voue

a I’échec comme le souligne MILLESI [49].

Outre la peau elle-méme, les structures sous-cutanées sont également
incriminées : Mac CASH [48] et MIURA [41] évoquent la participation d’une fibrose

du tissu sous-cutanée entre la peau et les gaines tendineuses.

d- La déformation articulaire de ’interphalangienne proximale

Chez le petit enfant, 1’analyse de la forme des surface articulaires est difficile
voire impossible car 1’ossification €piphysaire n’est pas achevée. Plus tard cette
analyse devient possible sur une radiographie de profil strict. LISTER [38] décrit deux

composantes susceptibles d’étre décelées sur cette incidence :
- Un élargissement de la base de P2 ;
- Une anomalie du contour de la téte de P1, qui prend un aspect « pointu ».

e- Le role de appareil extenseur

Une grande variét¢é d’anomalies a donc été retrouvée pour produire la
déformation, qu’il s’agisse d’un exces de force de flexion, d’un défaut des extenseurs
ou d’un défaut de I’action des muscles extrinséques, 1’ensemble conduisant a un

désequilibre de la balance entre les fléchisseurs et les extenseurs.
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Toute immobilisation prolongée d’une articulation interphalangienne proximale
en flexion se traduit par la constitution d’une laxité relative de 1’appareil extenseur et
en particulier de la bandelette médiane. Cet exces de longueur relatif devient flagrant
lorsque le flexum est corrigé chirurgicalement. Il est difficile dans ces conditions de
trouver des arguments pour défendre le role principal d’une anomalie de 1’appareil

extenseur. [21,9]
- en résumeée...

Jusqu’a aujourd’hui, il est toujours impossible d’affirmer qu’il existe une
anomalie causale unique, constante et systématiquement a 1’origine de toutes les

formes de camptodactylie.

La plupart des auteurs considerent que la camptodactylie est probablement
déterminée par plusieurs facteurs susceptibles de s’associer entre eux. Apres quelques
mois ou années d’évolution, il devient en outre impossible de discerner ce qui
appartient a 1’origine a la déformation et ce qui releve des conséquences d’une flexion

prolongée articulaire.

L’attitude thérapeutique « éclectique » sera le reflet de cette pathogénie

probablement multifactorielle et multitissulaire.
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V- MATERIEL ET METHODE :

Notre travail est une étude rétrospective qui se base sur huit cas cliniques de
camptodactylie recensés a 1’Hopital d’Enfants de Rabat aux services de Pédiatrie 1V
et d’Orthopédie pédiatrique et sur la lecture critique de plusieurs articles apparus dans

la littérature.

Notre série comporte six cas de camptodactylie isolée, c'est-a-dire non associée a

d’autres anomalies et deux cas du syndrome Camptodactylie- Arthropathies.
Les deux premieres observations concernent deux enfants d’'une méme famille.

Observation 1 :

Othman H. né en 1992, 6°™ d’une fratrie de 8, scolarisé, Habitant Tanger.

-Motif de consultation : consulte pour la premiére fois en 97 a I’age de 5 ans pour

une déformation des doigts de la main avec douleurs articulaires.
-ATCDS : I’enfant est né a terme. L’examen a la naissance est sans particularité.

Le développement staturo-pondéral, neuro-intellectuel et la scolarité

sont strictement normaux.ll est bien vacciné selon le PNI.

. Méd : il était suivi pour RAA a Tanger et traité par Extencilline depuis 1’age
de 4ans.

. Chir : jamais opéré
. Fam : parents consanguins au 2°™ degré.

Sceur présente une discréte déformation des auriculaires en flexion et une

rétraction ostéotendineuse des orteils avec un hallux valgus des pieds.

HDM :

L’enfant était bien portant jusqu’en 1996, ou il consulte a titre privé a Tanger

pour douleurs articulaires intéressant les genoux, les chevilles, les poignets et les deux
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coudes avec une atteinte des MP et des IPP des deux mains qui sont déformées en

flexion.

Cette symptomatologie a été¢ considérée comme RAA et ’enfant a été mis sous

Extencilline.

Un an aprés (en 97) et, devant la non amélioration de sa symptomatologie

clinique, I’enfant est adresse au service de Pédiatrie IV a I’Hopital d’Enfants de Rabat.

L’examen clinique initial a retrouvé les éléments suivants :

-enfant agé de 5 ans

-un état général conservé, les conjonctives normo-colorées, 1’enfant était

apyrétique normo-tendu avec un bon état d’hydratation.

-’examen ostéo-articulaire :

-le rachis : était de statique normale, non douloureux a la palpation.

-au niveau des membres supérieurs :

Les articulations étaient légerement douloureuses a la mobilisation, non

tumeéfiées et sans signes inflammatoires locaux.
La mobilité passive et active des coudes et des poignets est conservée des deux
cOtés.
On a retrouvé une rétraction ostéotendineuse des IPP des deux mains plus
accentuée au niveau des deux derniers doigts : .2"™ doigt droit : flexum & 70°
.3*™ doigt droit : flexum & 90°
4°™ doigt droit : flexum & 45°

5™ doigt droit : flexum & 70°

5™ doigt gauche : flexum & 70°
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-au niveau des membres inférieurs :

La marche était normale.

Les articulations libres et mobiles sans signe inflammatoire en regard, mais une

légere douleur était notée a la mobilisation active des deux genoux.

Cette atteinte était de caractére fixe, sans fiévre et sans signes systémiques

associeés.

-’examen cardio-vasculaire :

TA : 100/60 mmhg . Pouls : 70 bpm.
A révélé un souffle systolique au niveau du foyer aortique 1/6 et sans irradiation.
Pas de signes d’insuffisance cardiaque droite, ni gauche.

Les pouls périphériques étaient presents et symétriques et 1’auscultation des

principaux axes artériels et de I’abdomen sans anomalies.
Pas d’cedémes des membres inférieurs.

-’examen pleuro-pulmonaire : trouve

Une respiration calme a la fréquence de : 23 ¢/min
Un thorax de morphologie normale,

Les murmures vésiculaires étaient bilatéraux et symétriques et les vibrations
vocales bien percues de fagon bilatérale. Pas de matit¢ ni d’hypersonorité a la

percussion.

-l’examen_abdominal : a trouvé un abdomen souple qui respire normalement

sans circulation veineuse collatérale.
Pas d’hépatomégalie ou de splénomégalie ni de masse palpable a la palpation.

Pas d’ascite.
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Les orifices herniaires étaient libres.

-l’examen uro-génital :

Pas de gros reins a la palpation des fosses lombaires, ni de points douloureux.
Organes genitaux externes de types masculins, en place et sans anomalie

-l’examen dermatologique :

La peau et les muqueuses ne présentaient aucune anomalie.

-l’examen neurologique

La motricité volontaire est normale.

La force musculaire globale : est conservée

La force musculaire segmentaire est conservée aux quatre membres.

Les reflexes ostéo-tendineux sont présents et symetriques.

Les reflexes cutanés :-abdominaux : sont conservés aux trois niveaux
-plantaires : normaux, pas de signe de Babinski.

L’examen de la sensibilité est normale : pas de paresthésies ni de douleur.

La coordination des mouvements est normale.

L’examen des nerfs craniens : est normal.

-les aires ganglionnaires périphériques étaient libres.

Le reste de I’examen somatique était sans particularite.

- Au total, Othman , 5 ans, de parents consanguins et avec une sceur ayant la
méme symptomatologie au niveau des orteils et plus discretement au niveau des
mains ; présente des arthralgies et une déeformation en flexion qui intéresse les IPP des

deux mains avec un souffle systolique au foyer aortique.
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—>Les diagnostics évoqués étaient les suivants :

_ Une Arthrite juvénile idiopathique (AJI) dans sa forme polyarticulaire a

sérologie positive ou négative.
_Un syndrome CAP : camptodactylie-arthropathie-péricardite
_Une maladie osseuse constitutionnelle

Le diagnostic du RAA semblait peu probable vu le caractére fixe de ’atteinte

articulaire et I’absence d’antécédents d’angines a répétition.

Les examens complémentaires :

1-le bilan biologique, a révélé :

-Un syndrome inflammatoire modéré : VS : 20mm/s la 1 heure, 40 mm/s la

2°™ heure.
-NFS : normale
-le bilan immunologique :
La recherche des AAN est négative.

Sérologie rhumatoide positive (résultat contr6lé apres 3mois) et les ASLO

négatifs a deux reprises.
2- bilan radiologique :

*radiographie standard des deux mains : Face et Profil :
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Radiographie de face de la main gauche qui montre une angulation
des IPP plus marquée au niveau du 5°™ doigt.
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Radiographie de profil des deux mains qui met en évidence la déformation

en flexion des doigts, avec un aspect effilé pointu de la 1ére phalange P1 et un
élargissement de la base de la deuxiéme phalange P2.
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Radiographie de face des deux mains montrant la flexion des IPP des 2éme ,
3éme ,4éme et 5éme doigts droits (plus accentuée au niveau de ces deux derniers)
et du 5eme doigt gauche.
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Les radiographies de toutes les autres articulations étaient strictement normales.

*I’échographie cardiaque : a objectivé une bicuspidie aortique avec une légére

insuffisance aortique nécessitant une bonne surveillance et a éliminé la présence d’un

épanchement cardiaque.

3-’_examen ophtalmologique : ne révéle pas d’anomalie ni au fond d’ceil ni &

I’examen a la lampe a fente.
Il n’y avait pas d’atteinte inflammatoire de la chambre antérieure des yeux.

- Au total, Othman 5 ans, ayant une sceur qui présente la méme
symptomatologie au niveau des orteils et plus discrétement au niveau des mains,
présente depuis un an une rétraction ostéotendineuse des IPP, des arthralgies sans
signe inflammatoire locaux et un souffle systolique aortique et chez qui 1’examen
paraclinigue retrouve un syndrome inflammatoire modéré, une sérologie positive du

facteur rhumatoide et une bicuspidie aortique.

Au terme de cette étude clinique et paraclinique, deux diagnostics ont été

discutés :
*une polyarthrite a sérologie positive sur les arguments suivants :

- l’atteinte inflammatoire intéressant plus de cinq articulations y compris les
MP et les IPP des deux mains.

- Le bilan biologique qui retrouve un syndrome inflammatoire modéré : VS : 20
mm/s a la 1°"® heure, 40 mm/s a la 2°™,

- La Sérologie FR positive.

* |e diagnostic de camptodactylie associée a des arthropathies en se basant sur :

- la déformation en flexion des IPP associée a une atteinte articulaire de

caractére pas tres inflammatoire.
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- I’image radiologique des doigts en faveur de la camptodactylie
- la radiographie de toutes les autres articulations atteintes qui est normale

Le souffle cardiaque était en rapport avec une bicuspidie aortique probablement

d’origine malformative.

Le traitement a consisté au début en la mise au repos des articulations atteintes
avec un traitement médical a base d’antalgiques associés a des AINS pendant 6

semaines.

Devant la persistance des arthropathies, un traitement de fond a été débuté par
Méthotrexate (MTX) a dose de 0,5mg/kg/semaine.

Le traitement par MTX a permis le contrdle des douleurs articulaires et du
syndrome inflammatoire biologique, cependant la déformation en flexion des IPP a

persisté.

Un traitement par rééducation a été proposé pour libérer et assouplir ces
articulations, mais les IPP sont restées enraidies malgré plusieurs séances de
kinésithérapie.

Six semaines apres le début du traitement de fond, un contréle du bilan hépatique
a révélé une cytolyse hépatique, le MTX a été arrété et ’enfant a eu juste des AINS en
cas de douleur associé¢ a des séances de kinésithérapie articulaire avec port d’attelle

nocturne. Mais ce traitement de rééducation a été mal suivi par I’enfant.

L’évolution a été marquée par une disparition des douleurs articulaires
notamment de la douleur nocturne et de la raideur matinale. La rétraction en flexion
des IPP a persisté et I’enfant est devenu trés géné dans ses activités manuelles surtout

au niveau de la main droite.

Le contrdle biologique a objectivé une VS a 10 mm/s et le taux des
transaminases etait normal (ASAT : 30 UI/L, ALAT : 24UI/L)
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Les sérologies AAN et FR sont revenues négatives.

L’association de ces symptomes a permis de retenir finalement le diagnostic du

syndrome camptodactylie -arthropathies.

Un avis orthopédique a été demandeé (Pr. Amrani) qui a confirmé le diagnostic de

camptodactylie.

-Le staff d’orthopédie propose un traitement chirurgical d’emblée, qui s’est

déroulé en quatre étapes a intervalle de quelques mois : le 2°™ et 3*™ doigt droits

opérés en premier, puis le 4°™ droit suivi du 5°™ droit et enfin le 5°™ doigt gauche.

Les cing interventions chirurgicales ont été faites par la technique d’Arthrolyse

réglée qui comprend :

une incision en « L » (abord de Hueston)

ouverture de la gaine des fléchisseurs

section des freins proximaux de la plaque palmaire pour la libérer
capsulotomie métacarpophalangienne

réduction

fermeture cutanée par le Lambeau de Hueston avec 1’aide de [D’artifice

d’Argamaso ou parfois grace a un lambeau palmaire de rotation.
mise en place d’une broche pendant 4 a4 6 semaines

attelle platrée

au 10°™ jour, changement de pansement et début d’une orthésothérapie
statique pendant au moins 6mois, un mois de port jour et nuit puis seulement

la nuit.
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Reésultat : les deux premieres interventions étaient sans succes.

L’intervention sur les deux auriculaires a donné une nette amélioration clinique
et radiologique et une bonne récupération des amplitudes d’extension : flexum réduit a

25° pour les deux doigts.

Droite< —>gauche

Radiographie de contréle de 2009 avant intervention sur le 5°™ doigt gauche

qui montre une nette amélioration au niveau de I’auriculaire droit et une persistance

de la flexion des IPP des 3°™ et 4°™ doigts droits.
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Observation 2 :

Ikram H. née en 1990, sceur d’Othmane et 5°™ d’une fratric de 8, parents

consanguins au 2°™ degré. Scolarisée.

En interrogeant la mere sur des cas similaires dans la famille, elle nous révele
que sa fille Ikram, présentait depuis la naissance la méme déformation en flexion au
niveau des orteils et, de fagcon beaucoup moins exagérée au niveau des auriculaires ne

la génant pas dans ses activités manuelles.
Ikram est vue la premicre fois en consultation a 1’age de 16 ans.

L’interrogatoire révele que ces manifestations cliniques ont été observées depuis
sa naissance, qu’ils étaient isolés sans autres anomalies associées et n’avaient pas de
retentissement sur sa croissance staturo-pondérale ni sur son développement

psychomoteur.

Son examen initial trouve un enfant en bon état général, apyrétique,

normotendue, les conjonctives normocolorées.

Son examen clinique ostéoarticulaire met en évidence une déformation des

orteils en griffe et un hallux valgus sans douleur ni signes inflammatoires en regard.

Par ailleurs, elle présentait une discréte rétraction ostéotendineuse des

auriculaires ne la génant pas du tout dans son travail manuel.

Le rachis et les autres articulations étaient libres et mobiles sans signes

inflammatoires locaux.

La marche était normale avec un aspect rétracté des orteils en griffe et pied en

hallux valgus.

-Le reste de I’examen somatique était strictement normal, avec a :
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- ’examen cardio-vasculaire :

pouls 80 bpm, TA :100/70 mmhg.

Bruits du coeur bien pergus, pas de souffle cardiaque.
Pas de signes d’insuffisance cardiaque

Les pouls sont présents et symétriques.

- ’examen pulmonaire :

Thorax de morphologie normale

Respiration calme a la fréquence de 25¢/min
Murmures vésiculaires bilatéraux et symétriques
Vibrations vocales bien transmises

- I’examen abdominal :

Abdomen souple, respire normalement

Pas de circulation veineuse collatérale, ni de signes d’insuffisance

hépatocellulaire.

Pas d’hépato-splénomégalie, ni d’ascite.

- I’examen neurologique :

La motricité volontaire est normale.

La force musculaire globale : est conservée

La force musculaire segmentaire est conservée au quatre membres.
Les reflexes ostéo-tendineux sont présents et symétriques.

Les reflexes cutanés :-abdominaux : sont conservés aux trois niveaux
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-plantaires : normaux, pas de signe de Babinski.
L’examen de la sensibilité est normale : pas de paresthésies ni de douleur.
La coordination des mouvements est normale.
L’examen des nerfs craniens : est normal.
-les aires ganglionnaires périphérigues sont libres

-’examen uro-qgénital :

Pas de gros reins a la palpation des fosses lombaires, ni de points douloureux.
Organes genitaux externes sont de type féminin, en place et sans anomalie.

—>En résumé, Ikram agée de 16 ans, ayant un frére qui présente un syndrome
camptodactylie-arthropathies, sans autres  antécédents pathologiques notables,
présente depuis sa naissance une déformation des orteils en griffe et des pieds en

hallux valgus avec une discréte déformation en flexion au niveau des auriculaires.

En connaissant I’histoire clinique de son frére et en discutant avec 1’équipe

d’Orthopédie, le diagnostic de camptodactylie a été€ posé sans difficulté.

Les examens complémentaires :

Le bilan biologique n’a pas révélé de syndrome inflammatoire et les sérologies

auto-immunes étaient négatives : VS et CRP normales, AAN — et FR-.
La NFS était normale avec un taux de GB a 6100/mm3, PLT : 240 000/mm3
HB a 11g/dl, VGM a 84 fl et CCMH : 35%.

L’ionogramme ¢était normal. La fonction rénale et hépatique étaient normales

aussi.

_la radiographie standard des pieds : a objectivé une flexion des IPP de tous les
orteils, avec une déviation latérale du gros orteil par rapport au premier métatarsien

(hallux valgus) sans signe de déminéralisation osseuse.
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Gauche€< ->Droite

Le diagnostic de camptodactylie des orteils associée a un hallux valgus étant
retenu, ’enfant a bénéfici€¢ d’une intervention chirurgicale qui a permis d’avoir de

bons résultats, un léger valgus du gros orteil a persisté et a été traité par orthese.

L’intervention chirurgicale a ¢été suivie de séances de rééducation
kinésithérapique et le suivi de la patiente lors des consultations de controle a confirme

la réussite du traitement.
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Observation 3 :

Wahiba H. née en 1987
5™ d°une fratrie de 5, originaire et habitant Guersif , bien vaccinée selon le PNI,
scolarisée.
ATCD:
- a la naissance : née a terme, mais avec une notion d’hypotrophie
-parents consanguins au 1% degré
-pas d’ATCD médicaux ou chirurgicaux particuliers

-pas de cas similaires dans la famille

MH : Wahiba est hospitalisée pour la premiere fois au service en 1998, a I’age de
11 ans, pour des polyarthralgies associées a une déformation en flexion des doigts de

la main.

Son histoire de la maladie retrouve un début a 1’age de 8 ans (en 1995), par des
polyarthralgies touchant les grosses et les petites articulations avec une tumefaction

des chevilles, poignets et des doigts.

La patiente rapportait également des rachialgies et des douleurs oculaires avec

larmoiement.

Ces arthralgies étaient bilatérales, symétriques et fixes sans fiévre ni altération
de I’¢tat général.
L’enfant a été hospitalisée a plusieurs reprises a 1’Hopital de Taza ou elle a été

traitée par des anti-inflammatoires (Aspirine*, puis Voltaréne* 25mg).

Trois ans apres et, devant 1’absence d’amélioration clinique, Wahiba est
adressée a 1’Hopital d’Enfants de Rabat au service de Pédiatrie IV pour prise en

charge.
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Son examen clinique initial était le suivant :

Enfant de 11 ans, apyrétique, normotendue, conjonctives normocolorées avec
une rougeur oculaire bilatérale.

Son état général était conservé sans notion de malaise ni d’amaigrissement : SON
poids était de 23 kg (-2DS) et sa taille 137 cm (entre -1 et-2 DS), léger retard staturo-

pondéral qu’elle a toujours présenté depuis sa naissance.

-examen ostéoarticulaire : nous a permis de constater au niveau :

*des membres inférieurs :
_la mobilisation des hanches est douloureuse mais sans limitation de flexion.
_les genoux non tuméfiés mais douloureux a la mobilisation

_une tumeéfaction douloureuse des deux chevilles en rapport avec un
épanchement articulaire avec limitation de la dorsiflexion sans signes inflammatoires

en regard.
_deformation en hallux valgus du gros orteil
*pour les membres supérieurs :

_al’épaule : .limitation douloureuse de I’antépulsion a environ 160°

.mobilisation douloureuse a 1’abduction

_les poignets douloureux a la mobilisation

_aux mains : . Déformation des doigts en fuseau

. Déformation en flexion des :.3°™ doigt droit :flexum & 45°

4™ doigt droit : flexum & 70°
5™ doigt droit : flexum & 90°
4°™ doigts gauche : flexum & 45°

5™ doigt gauche : flexum & 90°

41



. Les IPD sont respectées

. Un léger coup de vent cubital bilatéral.

*Rachis :
_rachis cervical : douleur a la mobilisation du cou
Distance nuque-mur =0
Distance menton sternum =0
Distance tragus-acromion : normale
_rachis dorsal : ampliation thoracique normale.
_rachis lombaire : DDS=10 cm, indice de Schéber : 15 cm.

-examen cardio-vasculaire :

pouls 100 bpm, TA : 110/70 mmhg
Bruits du cceur bien pergus, pas de souffles
Pas de signes d’insuffisance cardiaque ni de signe de péricardite.

Les pouls périphériques sont présents et symétriques.

-examen pulmonaire :

Thorax de morphologie normale

Respiration calme a la fréquence de 23 ¢/min
Murmures vésiculaires bilatéraux et symétriques
Vibrations vocales bien transmises.

-examen abdominal :

Abdomen souple, respire normalement

Pas d’HSMG, pas d’ascite, ni de masse palpable.
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-examen neurologique :

La motricité volontaire est normale.

La force musculaire globale : est conservee

La force musculaire segmentaire est conservée au quatre membres.

Les reflexes ostéo-tendineux sont présents et symétriques.

Les reflexes cutanés :-abdominaux : sont conservés aux trois niveaux
-plantaires : normaux, pas de signe de Babinski.

L’examen de la sensibilité est normale : pas de paresthésies ni de douleur.

La coordination des mouvements est normale.

L’examen des nerfs craniens : est normal.

-les aires ganglionnaires périphériques sont libres.

-’examen uro-génital :

Pas de gros reins a la palpation des fosses lombaires, ni de points douloureux.
Organes génitaux externes sont de types masculins, en place et sans anomalie
- Au total, Wahiba 1lans de parents consanguins, sans antécédents
pathologiques notables, présentait depuis 3 ans des douleurs articulaires

inflammatoires, une arthrite des chevilles et une déformation en flexion des doigts et

des orteils.

Le premier diagnostic évoqué était celui d’une Arthrite Juvénile idiopathique

(AJI) dans sa forme polyarticulaire.

-les examens complémentaires :

- Un bilan inflammatoire et immunologique a été demandé et a révélé :

Un syndrome inflammatoire avec : CRP : 28mg/I , V'S : 53mm/s & 1°® heure
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Electrophorése des protides : hypo albuminémie et hypergammaglobulinémie.
NFS : GB : 9890/mm3
PLQ : 526000/mm3 : une hyperplaquettose

HB: 10g/dl , VGM: 75,6 fl , CCMH:24,4 :une anémie hypochrome

microcytaire.

Les anticorps anti-nucléaires étaient négatifs, ainsi que la réaction de Waaler-

Rose.

-Pexamen _ophtalmologique a révélé une vision normale a 10/10 pour les deux

yeux

L’examen du segment antérieur était normal pour les deux yeux, par ailleurs

I’enfant présentait une conjonctivite allergique qui a été traitée.
_un bilan radiologique a été demandé :

*|a radiographie des poumons :

N’a pas révélé d’anomalies : parenchyme pulmonaire d’aspect normal, sans
opacité ni clarté, ni signe de surcharge vasculaire.les culs de sac sont libres sans

épanchement.
La Silhouette cardiaque était normale.

* les radiographies du rachis, des coudes, des poignets et de la hanche n’ont

pas révelé d’anomalies osseuses.

*|a radiographie des mains :

AU niveau de la main droite :

Un aplatissement des surfaces articulaires avec une déformation en angulation
phalangienne du 5°™ doigt, avec un aspect effilé « pointu » de la 1% phalange et un

élargissement de la base de la 2°™ phalange.
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Pas de déminéralisation osseuse, ni d’image d’érosion.
A la main gauche :

Petite angulation des 4°™ et 5°™ doigts avec un Pincement des interlignes

phalangiennes surtout au niveau de ces deux derniers doigts.

Au niveau des pieds :

Présence d’une déminéralisation osseuse diffuse

Un pincement des interlignes articulaires métatarsiennes plus marqué du cote
droit

Une augmentation de volume des parties molles de la cheville en rapport avec un

épanchement articulaire.
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Droite €< - Gauche

Radiographie des mains en 1998.

Radiographie des pieds (1998)
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Le traitement a été débuté par anti-inflammatoire a base d’AINS (Indocid*)

associé de la kinésithérapie pour lutter contre les rétractions.
Mais les résultats étaient peu concluants.
Cette évolution nous a pousseé a rediscuter le diagnostic :

S’agit-il dune forme  d’AJI résistante aux AINS ou d’’un syndrome

camptodactylie-arthropathies ?

Notre attitude thérapeutique était d’instaurer un traitement de fond par

Méthotréxate (MTX) en gardant le traitement AINS associé a la rééducation.

L’examen clinique a retrouvé alors une amélioration clinique avec disparition
des douleurs cependant, il persistait une synovite du poignet gauche avec une

rétraction ostéotendineuse des doigts et des pieds qui se sont accentuées.
Le bilan biologique de contrdle était strictement normal.

La radiographie des mains et des pieds a objectivé une accentuation de la flexion
des IPP et de la déminéralisation osseuse. Les radiographies des autres articulations

étaient normales.
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Radiographies de contréle des mains et des pieds (2004).
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La persistance de la déformation en flexion des IPP des doigts et des orteils ainsi
que les contrdles radiologiques des autres articulations atteintes qui n’ont pas objectivé
d’images d’érosions ni d’atteinte du cartilage osseux malgré 1’évolution chronique de
la maladie, a permis d’orienter le diagnostic plus vers un syndrome Camptodactylie-

arthropathies.

Les orthopedistes ont été contactés pour avis et prise en charge orthopédique de
I’enfant. Ils ont confirmé le diagnostic de camptodactylie et ont décidé¢ d’intervenir

chirurgicalement.

La correction a intéressé¢ d’abord les doigts et s’est déroulée par étapes. Elle a

permis 1’obtention de bons résultats.

Faute de moyen et jugeant qu’il n’y a pas de géne fonctionnelle ni esthétique au
niveau des pieds, la patiente a refusé de se faire opérer de sa camptodactylie des

orteils.
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Les cing observations qui suivent concernent des cas de camptodactylie isolée,

c'est-a-dire sans aucune autre anomalie associée, d’enfants suivis au service de
Traumatologie-Orthopédie infantile de I’Hopital d’Enfants de Rabat entre 2002 et
2006.

Observation 4 :

Y. E.H, né en 1989. Ainé d’une fratrie de deux, habitant salé, scolarisé. Bien
vacciné selon le PNI.

Y. a été vu la premiére fois en consultation orthopédique en 2002, il avait alors
13 ans et présentait depuis 4 ans une déformation en flexion du 5°™ doigt de la main

gauche.

Il n’avait pas d’antécédents pathologiques ou familiaux particuliers et n’avait pas

de notion de consanguinité des parents. Sa sceur était bien portante.

A I’examen clinique initial, on a retrouvé une déformation en flexion de 30° du

5™ doigt gauche, avec une limitation de I’extension de articulation IPP.
Le reste de I’examen clinique était strictement normal.
Les examens complémentaires :
- le bilan biologique : sans aucune anomalie.

- La radiographie de sa main gauche (face et profil) a confirmé le diagnostic en
objectivant une angulation de I’articulation IPP avec un aspect pointu de la

téte de P1 et un élargissement de la base de P2.
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Radiographies de face et de profil objectivant une camptodactylie du 5°™ doigt gauche

Le diagnostic de camptodactylie a été poseé sans difficulté.

Un traitement conservateur par orthése statique a été propose en premier associe

a de la kinésithérapie d’assouplissement pendant deux mois.

Mais devant I’age de I’enfant et la non amélioration clinique, 1’indication

chirurgicale a été posee.

Il a été opéré par le Pr. Amrani en 2003 selon les mémes étapes de 1’intervention

chirurgicale précédemment décrite.

51



L’intervention chirurgicale s’est bien déroulée avec obtention d’extension

compléte du doigt.

L’enfant devait étre recontrolé cliniquement et radiologiquement, mais il ne s’est
présenté a aucune de ses consultations et a été perdu de vue. Donc nous n’avons pas

un recul suffisant pour juger du résultat du traitement.
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Observation 5 :

H. S. née en 1991, 5°™ d’une fratrie de 5, scolarisée, originaire et habitant
Rabat, bien vaccinée selon PNI.

Elle a consulté a 1’hopital pour la premiere fois en 2002, elle avait alors 11 ans, et

présentait une flexion des deux auriculaires des deux mains.

_Comme antécédents médicaux elle a présenté une Tuberculose pulmonaire a

I’age de 8ans bien traitée et sans séquelles.
Ses parents ne sont pas consanguins et elle n’a pas de cas similaire dans la fratrie.

_ Son histoire de la maladie remontait a un an avant sa consultation (a 1’age de
10 ans), par la constatation de la famille de la déformation des deux petits doigts de la

main qui s’est aggravée petit a petit avec le temps.
_a’examen initial, I’enfant était en bon état général, apyrétique, normotendue.
Elle présentait une camptodactylie des deux petits doigts des deux mains :
. 5°™ doigt Droit : flexum & 20°
. 5°™ doigt Gauche : flexum & 45°
Le reste de I’examen clinique et des bilans paracliniques €tait strictement normal.

La radiographie a confirmé le diagnostic en montrant une déformation osseuse
compatible avec la camptodactylie.

_un traitement orthopédique par orthese statique a été proposé pendant 5mois et a
permis d’obtenir une bonne amélioration. L’enfant a été perdue de vue pendant quatre

ans, puis elle a été revue en 2006.

Le flexum du doigt droit s’était accentué¢ de 15 ° (35°) par rapport aux premieres

consultations celui du doigt gauche s’est amélioré (30° pour 45° au début).
Le traitement a été poursuivi par une orthése nocturne pendant un an.

_A sa derniére consultation en 2009, I’enfant continuait s’améliorer et il n’y avait

pas d’indication au traitement chirurgical.
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Observation 6 :

K. K., née en 1997, 2°™ d’une fratrie de 2, vaccinée, habitant Zhiliga.

Consulte la premiére fois en 2002, a I’age de 5ans, pour rétraction du 3°™ et 4°m

doigts des deux mains.
_Elle n’avait pas d’antécédents personnels ou familiaux particuliers.
Pas de notion de consanguinité des parents, ni de cas similaire dans la fratrie.

_Le début de la maladie remonte a la naissance, par la constatation d’une

rétraction des 3°™ et 4°™ doigts des deux mains. Sans aucune autre anomalie associée.
_I’examen clinique a mis en évidence  :-un flexum de 45° du 3°™ doigt droit
- un flexum de 70° du 4°™ doigt droit

- un flexum de 20° du 3*™ doigt gauche
-un flexum de 45° du 4°™ doigt droit

_le bilan paraclinique était normal et les radiographies des mains ont confirmé le

diagnostic.
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Radiographies des mains objectivant une camptodactylie des doigts

Le diagnostic de camptodactylie a €été retenu et un traitement par réduction

orthopédique a été poursuivi pendant six mois.

Le traitement conservateur n’a pas donné de résultats concluants et la correction
chirurgicale s’est imposée a cause du retentissement fonctionnel et esthétique sur la

patiente.
. Le 4°™ doigt gauche a été opéré le 11/12/02 - trés bon résultat
. Le 3*™ doigt droit a été opéré le 17/06/03 - bon résultat

. Le 4°™ doigt droit opéré le 02/12/03 > bon résultat

55



Observation 7 :

C-E. B., enfant unique, habitant Souk Larbaa.
Il est né en 1999 a terme, avec un poids et une taille normale.

L’examen a la naissance ¢€tait sans particularité, si ce n’est une constatation d’une

flexion des auriculaires.

A 3ans et demi, il est examiné pour la premiere fois en consultation d’orthopédie

par le Pr. Amrani qui diagnostique une camptodactylie des deux auriculaires avec
. un flexum de 45° du 5°™ doigt droit.
.un flexum de 30° du 5°™ doigt gauche.

_la radiographie des mains confirme le diagnostic en montrant un aspect

caractéristique de la camptodactylie.
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_DP’enfant a été traité par réduction orthopédique pendant 6mois (attelle nocturne).

Le traitement orthétique a lui seul, a permis d’obtenir de bons résultats : flexion

et extension normale et bonne satisfaction des parents.
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Observation 8 :

I. E-B , né en 2000, 2°™ de sa fratrie.

Hospitalisé pour la premiére fois en 2005, il a alors 5ans et présente une

déformation en flexion des deux auriculaires.

Pour ses antécédents: la grossesse etait suivie et menée a terme,
I’accouchement s’est déroulé par voie basse avec poids et taille normales é la

naissance.
. Enfant vacciné et présentant un bon développement psychomoteur.
. Parents non consanguins.

_Pour D’histoire de la maladie, le début remontait a la naissance par la

constatation par les parents d’une déformation en flexion des deux auriculaires.

_le diagnostic de camptodactylie a été posé facilement et a ’examen le flexum

était de 70° pour les deux doigts.

_la radiographie des deux mains a confirmé le diagnostic :
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Gauche- Droite

Radiographie des deux mains montrant une grande déformation

en flexion des IPP des deux auriculaires.

Le traitement conservateur par port d’orthése statique a été proposé pendant
3mois sans obtention de résultat satisfaisant, d’ou la décision de [’indication

chirurgicale.
L’intervention chirurgicale s’est déroulée en deux temps :
- le 5*™ doigt droit en premier, opéré le 27/05/05.
- le 5°™ doigt gauche opéré 7mois aprés : le 1/12/05
Le contrdle clinique ultérieur a confirmé le succes de ’intervention chirurgicale:

récupération d’une flexion totale et d’une extension totale.
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VI- RESULTATS :

Nous avons présenté les huit cas cliniques de camptodactylies recensés a

I’Hopital d’enfants de Rabat aux services de Pédiatrie IV et de Traumatologie

Orthopédique infantile entre 1996 et 20009.

Six cas de camptodactylie sont isolés et deux cas sont associés a des

arthropathies.
Le sexe-ratio est de 1 : soit 4 filles et 4 gargons.
Le flexum de I’IPP varie entre 15° et 70°.

L’ensemble total des doigts atteints : 22 doigts dont 12 auriculaires soit plus de

54% de I’ensemble des doigts atteints.

Dans les observations 2 et 3, il y avait une camptodactylie des pieds associé a un

hallux valgus du gros orteil.
Le tableau 1, résume I’ensemble de ces observations.
L’¢tude de ces cas clinique, nous a permis d’émettre les constatations suivantes :

- la camptodactylie peut étre séparée en deux groupes en fonction de 1’age du

diagnostic :
la camptodactylie précoce, apparu des la naissance. (observations 2,6,7et 8)

Jda camptodactylie tardive, diagnostiquée aprés 5ans ou a I’adolescence.
(observationsl1,3,4,5).

- Dans six de nos observations, la camptodactylie apparait isolément, dans ce
cas le diagnostic est posé sans difficulté en vu de la présentation clinique et de la

confirmation radiologique.

Quant elle est associée a d’autres anomalies, notamment a des arthropathies

(observation 1 et 3) le diagnostic n’est plus aussi évident, car il devient difficile de la
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différencier d’une arthrite juvénile idiopathique dans sa forme polyarticulaire ou d’une

autre arthropathie.

Les bilans inflammatoires et immunologiques ne nous ont pas permis de
trancher, ainsi pour [’observation N°1 (Othman), le Facteur Rhumatoide était positif
lors des premiers bilans ce qui nous a orienté vers une polyarthrite a facteur
rhumatoide. Ce n’est que lors des bilans de controle ou le FR est revenu négatif, avec
la persistance des rétractions des doigts que nous avons pu retenir le diagnostic du

syndrome camptodactylie- arthropathies.

Dans I’observation 3, le bilan biologique a révélé un syndrome inflammatoire ce
qui est en faveur d’'une AJI mais les constatations radiologiques étaient plus en faveur
d’un syndrome camptodactylie-arthropathies notamment 1’absence d’image d’érosion

osseuse des articulations atteintes malgré une évolution chronique de la pathologie.

- Sur le plan du mode de transmission, dans les cas de camptodactylie isolée
recensés au service d’orthopédie pédiatrique, il n’y avait pas de notion de
consanguinité des parents ni de cas similaire dans la fratrie, ce qui nous permet

d’émettre 1’hypothése que la camptodactylie primitive est une anomalie sporadique,

sauf pour la patiente N°2 qui est de parents consanguins et dont le frére présente une

camptodactylie aussi.

Dans les deux cas du syndrome camptodactylie-arthropathies (observation 1 et

3), il nous est permis d’avancer I’hypothése d’une transmission autosomique recessive

puisque les enfants sont issus de parents consanguins indemnes.
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Tableau 1

Observations 1 2 3 4 5 6 7 8
Nom 0. H. I. H. W. H. Y.EH H. S. K. K. C-E B. I.LE.B
(29352) (31 518) (31 732) (28 892) (28 970) (28 933) (29 313) (31 208)
Sexe M F F M F F M M
Age du début 5ans Naissance 8 ans 13 ans 10 ans Naissance Naissance Naissance
Parents consanguins oui oui oui non non non non non
I1d (45°)
I1d(70°) Orteils + IVd (70°) 111 d (45°)
. . I d (90° Veémes doigts Vd (90° o V d (20° IvVd(70° V d (45° Vd(70°
Doigts atteints IV d ((45% trée modér Vg ((45°)) Vv d (30°) Vg ((452) g ((20°; Vg Eso% Vg E70°g
V d (70°) (< 20°) Vg (90°) 1V g (45°)
+ orteils
Hallux Arthropathies +
Symptdmes associés | arthropathies Valgus du gros Gros orteil en hallux Camptodactylie isolée

orteil.

valgus

AINS +

PR AINS + TTT
Traitement 1 l{égg?}:}ﬁrea;)"e chirurgie orthétique (2ans) Traitement orthétique : orthése statique associée a de la kinésithérapie d’assouplissement.
puis MTX +AINS MTX (4ans)
Amelloratl_on des Aprés 6ans de TTT : X
arthropathies e X X Apres X
.. , . Amélioration des . .. | Aprées 5 Aprés 6 - Apreés 3
are < . +apparition d’une Bon résultat . Apres 2mois : . L 6mMois : .
1°" évaluation ) arthropathies + ) mois : Bonne mois :Résultats non mois :Sans
coxa vara et (recul :3ans) . Sans résultat ) . e Bonne .
. persistance de la évolution satisfaisants . . résultat
persistance de la - évolution
i camptodactylie
camptodactylie
. Chirurgie (2004- Lo Chirurgie Orthése Chirurgie (2002- N
Traitement 2 2006) Chirurgie (2006) (2003) nocturne -1an 2003) . Chirurgie (2005)

Résultat 2

Id, lid, Ivd :

Sans résultat.
Vd,Vg : bon résultat
(recul de 3ans)

Bon résultat
(recul de 3ans)

Perdu de vue

IV : trés bon
résultat

111d : bon résultat
I\Vd : bon résultat
(recul de 5ans)

Vd, Vg : trés bon
résultat
(recul de 3ans)
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- dans les observations 1 et 3ou la camptodactylie était associée des
arthropathies, les douleurs articulaires ont été traitées par des AINS, en I’absence
d’amélioration complete, nous avons eu recours a un traitement de fond par MTX dans

le doute d’une polyarthrite évolutive.
Pour la camptodactylie, les enfants ont été adressés en Orthopédie.

La prise en charge thérapeutique du service de Chirurgie Orthopédique de
I’Hopital d’Enfant, comporte initialement wun traitement par orthése statique que
I’enfant garde plusieurs mois, suivi, si la correction est insuffisante d’un geste

chirurgical.

Tous les enfants ont été opérés selon la méme technique d’arthrolyse réglée cette

technique a permis d’obtenir de bonnes améliorations cliniques chez la plupart des

enfants opérées a 1’exception du patient n°1.
Rappelons que les résultats de 1’acte opératoire sont évalués selon 3 critéres :
e I’extension du doigt
« la flexion du doigt
 I’amélioration esthétique et la satisfaction de I’enfant et de ses parents.

- D’aprés les résultats obtenus aprés traitement, il semblerait que les
camptodactylies diagnostiquées a la naissance et prises en charge précocement a la
petite enfance répondent mieux au traitement conservateur par orthése (I’observation
n°7) c’est le cas aussi des camptodactylies avec un petit angle de flexum surtout quand
il s’agit du 5éme doigt (observation n°5 ) car elle ne géneére qu’une géne minime et un
traitement orthétique bien conduit peut améliorer la déformation et faire éviter au

patient un geste chirurgical avec tout ce qu’il comporte comme risque.

Certains patients gardent apres le traitement une petite tuméfaction au niveau de

I’TPP sans aucune influence sur la fonction flexion- extension.

- Malheureusement notre étude porte sur un faible effectif et la confirmation de
ces résultats nécessiteraient une évaluation a plus grande échelle.
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VII- DISCUSSION :
1- Epidémiologie:
1.1 Incidence :

L’incidence de la camptodactylie est diversement appréci¢e dans la littérature

selon les auteurs :

Certains trouvent des incidences élevées comme HERBERT [28] qui

diagnostique 38 cas sur 240 malades de I’hdpital Laennec, soit une incidence de
15,8%.

De méme DOCIU [22] met en évidence 6 cas sur une population de 81 sujets
(7,1%) et SMITH et KAPLAN [37] qui retrouvent 28 cas sur 556 enfants scolarisés a
New York, soit 5%.

D’autres estimations de cette incidence aboutissent a des chiffres inferieurs a

1% :
- MAURER [31] recense 21 cas sur 6000 écoliers (0,35%)

- Le recensement effectué par GNAMEY [50] sur un échantillon de 2000

enfants du nord de la France aboutit & un chiffre de 0,83%.

Plusieurs autres auteurs fixent I’incidence de la camptodactylie isolée & moins de

1%. [10,51,21 ]

Les auteurs actuels considerent que les chiffres entre 0,5 et 1% sont les plus

proches de la réalité. [9]

Cette grande variabilité dans les chiffres rend compte que la camptodactylie est

une pathologie encore mal estimée.

Il n’y a pas de statistique exacte dans notre pays, le nombre de cas de

camptodactylies vues et traitées a ’Hopital d’enfants de Rabat dans les services de
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Pédiatrie IV et d’orthopédie depuis 1996 est de 8 cas, ce qui donne une incidence trés

minime comparée au nombre de consultations et d’hospitalisation pendant ces années.

Ce chiffre est a considérer avec beaucoup de scepticisme, car la camptodactylie
reste une maladie encore inconnue au Maroc et souvent d’autres diagnostics sont

portés a tort.

Le contexte socio-économique Yy est pour beaucoup car souvent lorsque la géne
est minime, les parents jugent qu’il n’est pas nécessaire de faire consulter leurs

enfants.

Rappelons aussi les cas de camptodactylies suivis en ambulatoire ou dans des
cliniques privées qui n’ont pas nécessité d hospitalisation et dont on n’a pas pu avoir

les statistiques exactes.
1.2 _Sexe —ratio :

Sur 768 cas de camptodactylie retrouvés dans la littérature, nous avons trouvé
une proportion de 56% de femmes et 44% d’hommes, la répartition parait donc égale

dans les deux sexes. [2,21]

Tableau 2 : Répartition de la camptodactylie dans les deux sexes selon les

données de la littérature.

Nombre de cas Pourcentage
Femmes 431 96 %
Hommes 337 44 %
Total 768 100%

Dans notre série le sexe-ratio est de 1 : sur les 8 cas : 4 filles et 4 garcons. Ce qui

semble étre en accord avec les données de la littérature.
Pour les formes précoces : 4 cas (observations 2,6,7 et 8): 2 filles et 2 gargons.

Pour les formes tardives : 4 cas (observations 1,3,4 et5) : 2 filles et 2 gargcons
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2- CLINIQUE

La camptodactylie est caractérisée par une déformation en flexion de

I’articulation IPP suivant I’axe du doigt.

Comme nous I’avons vu précédemment, cette déformation touche en général
I’auriculaire, d’autres doigts peuvent étre concernées, mais la fréquence et
I’importance de la flexion décroit vers le coté radial de la main, le pouce n’étant

jamais affecté.

La camptodactylie se retrouve isolément sur un seul doigt dans 51% des cas, en
majorité sur 1’auriculaire (87% des cas dans la littérature, plus de 50% dans notre
série) puis par ordre de fréquence décroissante : le majeur (8%), I’annulaire (3%) et
I’index (2%).

L’atteinte peut étre également pluridigital, 1’association la plus fréquente est
I’auriculaire et I’annulaire (42% des cas), les trois derniers doigts dans 30% des cas et

la participation de 1’index est notée dans 22% des cas. [2]
Elle peut toucher aussi les orteils. (Cas clinique n°2 et 3).
La déformation des doigts peut se présenter sous deux aspects différents :

- Dans le premier cas, la flexion ne porte que sur I’IPP, nous avons une

déformation angulaire avec un angle plus ou moins prononcé pouvant dépasser 90°.

- Quand la déformation touche les deux articulations interphalangiennes, le doigt
dessine une ligne brisée a courbure plus ou moins accentuée en forme de U, mais la
déformation est en général plus accusée au niveau de I’interphalangienne proximale,
I’IPD n’est concernée qu’occasionnellement ou elle peut étre en flexion ou en

hyperextension compensatrice. [32,45,40]

- La métacarpophalangienne MP est souvent placée en hyperextension

(Pamplitude varie de 25 a 60°) en particulier lorsque le flexum de I’IPP est important
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[51,52,45]. 11 peut s’agir alors d’une attitude en hyperextension de Ia

métacarpophalangienne compensatrice du flexum de I’IPP et réductible.

La position de la MP est diversement apprécié dans la littérature, pour certain [1],
elle reste toujours normale, pour d’autres [39,40] elle est constamment en

hyperextension.
2.1- inspection :

La manceuvre de Landouzy qui consiste & mettre a plat la main grande ouverte
en extension forcée et les doigts écartés sur un plan rigide permet de bien observer la

déformation :

-Le doigt atteint ne repose que sur la téte des métacarpiens et ’extrémité
palmaire de la phalange distale. L’espace compris entre le plan horizontal et le doigt

nous donne la mesure de la camptodactylie. (fig.3)

Fig.3 . Test de Landouzy.

- la peau palmaire est bréve au niveau des phalanges proximales (P1) et moyenne
(P2), celle-ci peut prendre un aspect lisse, amincie avec effacement des sillons
digitaux. [22,37,43]
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-Les tissus sous cutanés apparaissent raccourcis, tendus au niveau de la zone
fléchie (fig.4) et la palpation d’une corde longitudinale est parfois sentie sous la peau.
Ces modifications sont plus manifestes quand une extension passive du doigt est
tentée. [9]

Fig.4-Aspect cutané palmaire.

-Le doigt peut é&tre gréle, court et mince et présente parfois une légeére rotation
axiale. (fig.5)[9]

Fig. 5. Aspect clinique de rotation axiale du doigt.
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La vascularisation du doigt semble fréqguemment réduite, certains auteurs
constatent une diminution de la température cutanée avec parfois une cyanose [8,18],

d’autres une augmentation de la sudation. [22,43,18]

Par ailleurs, le reste de la main et du bras ne présente pas d’anomalies sauf en cas

du syndrome camptodactylie-arthropathies (voir plus loin).
2.2-Les tests diagnostiques

Les tests cliniques permettent de préciser I’implication de chacune des structures

anatomiques dans la déformation.

Dans la camptodactylie, seule 1’extension est limitée. La valeur du flexum est

importante car elle précise la séveérité et permet de suivre 1’évolution de la pathologie.
[9]
a. Analyse de la mobilité

En actif et en passif, ’extension est testée afin d’apprécier I’aspect souple ou fixé

de la camptodactylie.

Si lors de I’extension passive de I’IPP, I’arrét du mouvement est ressenti de
maniére élastique et non rigide, une briéveté du tendon du fléchisseur superficiel peut

étre suspectée. [9]
b. Test de flexion des manceuvres de Bouvier

La métacarpophalangienne en flexion passive, on évalue I’extension passive et
active de I’IPP sans résistance. (fig.6) Si I’extension passive de I’IPP est possible mais
pas ’extension active, il semblerait qu’il y ait une anomalie d’insertion du fléchisseur
superficiel et/ou des lombricaux. Si I’extension active de I'IPP est possible, il
semblerait qu’il y ait une insuffisance des intrinseques et le déficit d’extension devra

étre corrigé par un transfert d’extension. [21]
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BURKE [53] propose de recourir a un transfert de 1’extenseur propre de I’index

pour suppléer ou renforcer I’action des intrinseques dans 1’extension de 1I’IPP.

Fig. 6. a.b.c Test de Bouvier.
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c. Test de Smith

Ce test consiste a mettre le poignet en flexion passive et 1’articulation
métacarpophalangienne en flexion totale, on demande au patient de relever 1I’'IPP
contre une légere resistance sur la phalange moyenne P2 (Fig.7) cela permet de voir
s’il y a déficience de la bandelette médiane. De plus, si cette position permet de
corriger plus au moins le flexum, cela laisse supposer une tension excessive du

fléchisseur superficiel. [49,51]

SMITH et KAPLAN [37], sur une série de 23 doigts d’enfants de 1 a 14 ans,

corrigent complétement la déformation par cette manceuvre dans 11 cas et observent

une correction de 20° a 60° dans 12 cas.

Fig. 7. Test de Smith.

Le « potentiel évolutif » de la déformation s’exprime par le moment d’apparition

de la déformation, son importance et son caractére souple ou raide.

La progression de la camptodactylie est lente et une forme souple peut devenir
par la suite irréductible d’ou I’importance d’un suivi régulier. La déformation de la

camptodactylie a tendance a s’aggraver pendant le pic de croissance vers I’age de 10 a
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12 ans. Bien qu’elle ne progresse plus réellement apres 20 ans, elle peut évoluer
séveérement jusqu’a cet age. [9,45]
La camptodactylie ne gene pas la préhension et la force n’est que rarement

affectée. [22,37]

Habituellement la géne fonctionnelle devient manifeste pour des angulations de
I’IPP supérieures a 70° pour certains auteurs [54], pour d’autres [55], a partir de 90° ou

quand les doigts médians son atteints. [25,37]

Il peut exister une légere géne avec des activités manuelles comme jouer d’un
instrument de musique surtout le piano, taper a la machine a écrire et certaines

activités sportives.
3- Classification:
3.1- Malformations associées :

La plupart des auteurs différencient deux formes principales de
camptodactylies : les camptodactylies primitives, isolées, atteignant un ou plusieurs
doigts et les camptodactylies secondaires qui s’observent au cours de malformation

complexe de la main. [9,21]
3.2- Age au moment du diagnostic

Tous les auteurs s’accordent a différencier deux formes principales de

camptodactylies primitives selon 1’dge du diagnostic.

Le premier groupe est représenté par les camptodactylies de diagnostic précoce

généralement avant trois ans, qui touchent autant les garcons que les filles.

Le second groupe est représenté par les formes de diagnostic tardif, a

I’adolescence, touchant essentiellement les filles.

Dans les deux groupes la déformation s’accentue avec la croissance, puis se

stabilise lorsque la maturation squelettique est atteinte. [9,21]
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Fig.8. a: camptodactylie tardive ; b: camptodactylie précoce

3.3- Flexion de ’IPP

Il existe deux classes en fonction de la mobilité de I’interphalangienne proximale
et de Dl’effet de la position de la métacarpophalangienne sur la mobilité de

I’interphalangienne proximale : [37,38,51]

-Formes « statiques » ou fixées le flexum de I’IPP n’est pas influencé par la

position de la métacarpophalangienne.

-Formes  «dynamiques » ou «souples»: le flexum de I'IPP se réduit

partiellement lors de la flexion de la métacarpophalangienne.
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La synthese de ces classifications se retrouve dans 1’étude de GOFFIN [56] qui

classe la camptodactylie en quatre groupes :
-le groupe I correspond a un diagnostic précoce, avant 5ans
la: IPP raide, Ib : IPP souple.
-le groupe 11 correspond a un diagnostic tardif
Ila : IPP raide. I1b : IPP souple

-le groupe 111 qui correspond a une flexion de la MP du pouce par hypoplasie du
court extenseur : le pouce flexus adductus, qui est une autre entité (la plupart des

auteurs excluent d’ailleurs le pouce de la définition de la camptodactylie)

-le_groupe 1V regroupe les camptodactylies associées a une malformation

complexe: c’est la forme secondaire.
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4-Radiographie

Le seul examen paraclinique nécessaire est une radiographie du doigt de face et

de profil strict qui permet de mettre en évidence certaines modifications :

*au niveau de la premiére phalange P1 :

-1l est possible de retrouver une légere courbure de la téte qui s’incline vers la
face palmaire. La surface articulaire de la téte de la premiére phalange est donc
modifiée, elle n’empiéte plus sur la face dorsale de la phalange, mais par contre, elle

est encore plus étendue a la face palmaire. [1,8,32,55]

-la téte de la premiére phalange peut étre Iégérement aplatie dorsalement, elle

peut présenter un aspect aminci et perdre sa convexité normale. [51,37,8,45]

SMITH et KAPLAN [37] constatent une augmentation de la densité de 1’os sous-

chondral.

-le corps de la premiere phalange est souvent décrit aminci par rapport a la

normale [14]

-plus rarement il existe une angulation du col de P1 qui s’infléchit vers 1’avant.
La face antérieure présente donc une courbure palmaire qui n’existe habituellement

pas au niveau du cinquieme doigt [1,32]

-la base de la deuxieme phalange semble créer un sillon sur le col de P1, cette

modification disparait apres traitement [37,51].

*au niveau de la deuxieme phalange P2 :

-la base de P2 peut se deplacer en arriére, il existe alors une ébauche de
subluxation [25], bien qu’il ne s’agisse pour DE RIBEAUPIERRE [40] que d’une

position de flexion avec les surfaces articulaires paralléles.

La base de P2 peut étre élargie dans son ensemble surtout au niveau de la face
palmaire [8,57]. (Fig.9)
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Fig. 8. Aspect radiographique de profil d 'une camptodactylie qui montre un aspect
effilé « pointu » de P1 et un élargissement de la base de P2.

A son époque, POUVREAU [32] proposait de mesurer la camptodactylie sur des
clichés radiographiques, I’angle formée entre P1 et P2 constituant 1’angle irréductible

de la déformation.

Les anomalies morphologiques des phalanges sont en général observées dans les
formes séveres, le plus souvent pour un angle supérieur a 60° et pour les patients agés

de plus de 5ans.

Au total :

Les examens complémentaires se réduisent aujourd’hui a la pratique de
radiographies simples de I’articulation IPP a la recherche des anomalies de contour qui

ont déja été evoquées. C’est en fait surtout dans le traitement tardif des formes de
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I’adulte que cet examen joue un role important pour déceler une dégénérescence
arthrosique précoce qui pourrait contre indiquer un geste correcteur et faire opter pour

une intervention palliative d’arthroplastie. [9]
5- Pathologies et malformations associées :

La camptodactylie se présente le plus souvent de fagon isolée, elle peut rentrer
dans le cadre d’un syndrome polymalformatif ou encore s’associer a d’autres
anomalies notamment rhumatologiques, constituant des syndromes a part, bien définis.
C’est le cas du syndrome camptodactylie-arthropathies qu’on a suspecté chez deux de

nos patients et qu’on décrira en premier dans cette partie.

Nous citerons par la suite les autres anomalies constatées en association a la
camptodactylie et enfin nous citerons brievement des anomalies congénitales
complexes dans lesquelles la camptodactylie ne présente qu’un €élément minime du

tableau clinique.
5.1- Les anomalies associées :

a- Les anomalies rhumatologiques :

* e syndrome Camptodactylie-arthropathie

- Généraliteés :

C’est a JACOBS [58] que ’on doit la véritable « entrée » de la camptodactylie
dans I’'univers rhumatologique : en effet, en 1965, il était le premier a décrire la
coexistence de la camptodactylie associée a des arthropathies en la rapportant chez 5
individus d’une fratrie de neuf membres. Une histopathologie synoviale bien
particuliére le conduira a dénommer ensuite le nouveau syndrome : «synovite

hypertrophique familiale ». [59]

Par la suite, plusieurs auteurs se sont penchés sur la description de cette

association peu fréquente. [60,61,62]
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44 observations ont été réunies, elles confirment le caractére familial de
I’affection, décrivent des manifestations osseuses, révelent la possibilité d’une atteinte

des séreuse péricardiques.

Ces avancés cliniques sont a I’origine de dénomination nouvelle :
-camptodactylie-arthropathie- péricardite (CAP)
-camptodactylie- arthropathie- coxa vara (CACV)
-camptodactylie-arthropathie-coxa vara- péricardite (CACP)

Le syndrome camptodactylie-arthropathie a une définition clinique, il se
caractérisée par la présence d’une camptodactylie congénitale survenant des la
naissance ou a la petite enfance associée a des arthropathies de caractére non
inflammatoire et a une hyperplasie synoviale. Une déformation progressive en coxa-
vara et, ou une péricardite non inflammatoire constituent des signes cliniques de ce

syndrome, ils sont d’une grande valeur diagnostic, mais ne sont pas toujours présents.
Sa prévalence est de 1-9/1 000 000.soit entre 0,001%0 et 0,009%0. [63]

I- Diagnostic clinique :

Le diagnostic est clinique, il repose sur I’atteinte articulaire et cardiaque.

1-L’atteinte fonctionnelle articulaire :

Les anomalies morphologiques cardinales sont une camptodactylie, des

arthropathies et une coxa-vara.

- La camptodactylie :

Dans le syndrome CACP, la camptodactylie est souvent bilatérale et peut
entrainer une géne fonctionnelle lorsque plusieurs doigts sont atteints. Elle survient dés

la naissance ou a la petite enfance.
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Elle peut toucher également quelques orteils ou la totalité, des déformations des

pieds peuvent I’accompagner (pied rond, hallux valgus). [59,64]

Elle n’est accompagnée d’aucun signe inflammatoire et peut en fonction des cas,

soit progresser ou se stabiliser.

zéme

Fig.10- Camptodactylie du orteil gauche.
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- Les arthropathies :

Elles apparaissent en général apres un certain délai, compris entre 1 et 3ans. Il
s’agit de gonflements symétriques des grosses articulations des membres (épaules,
hanches, genoux, coudes et chevilles), sans caractere inflammatoire et sans

épaississement de la synoviale, peu ou pas douloureux.

Ces arthropathies provoquent des rétractions, un enraidissement avec limitation

de la mobilité.

Des ¢épisodes d’épanchement peuvent accompagner ces arthropathies, ils sont
généralement discrets et s’expriment cliniquement par une diminution des amplitudes

articulaires.

Il n’existe pas de fievre, ni d’atteintes systémiques contrairement aux AJl.
[65,66,67]

Il n’existe pas de syndrome inflammatoire biologique cependant, nos deux
patients, Othman (observation 1) et Wahiba (observation 2) ont présenté un syndrome
inflammatoire qui était modeéré dans le premier cas et bien marqué dans le deuxiéme ce

qui nous a fait douter sur le diagnostic et nous a orienté vers une AJl en premier.

Dans la littérature, parmi les cas décrits du syndrome camptodactylie-
arthropathies, il a été décrit des cas rares observés chez deux familles, ou les
manifestations articulaires prennent une allure inflammatoire voire destructrice, proche
de celle observée dans les AJl. [59,4,68]
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Fig.11- arthropathies des genoux et des chevilles.

- La coxa-vara :

N’est pas spécifique de I’association camptodactylie-arthropathie mais elle est
souvent présente en association a ce syndrome. Elle se définit par I’existence d’un
angle cervico-diaphysaire inférieur a 130°. Cette anomalie peut étre congénitale est
dite « primaire » ou acquise et dite « secondaire ». Elle est signalée 21 fois sur un total

de 44 cas associée a un élargissement et raccourcissement de la téte fémorale. [59,64]

A ces anomalies, peuvent s’ajouter un aspect aplati, un peu étalé et irrégulier de

la téte fémorale, une dysplasie de la hanche ou un glissement de la téte fémorale.

On a signalé également un modelé anormal, épaissi de I’acétabulum, sicge

parfois d’images d’allure kystique, et des ailes iliaques peu développées.

D’autres anomalies osseuses peuvent étre notées : aux genoux, on peut voir une

déformation des condyles fémoraux ou une véritable dysplasie fémoro-rotulienne, aux
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mains et aux poignets un aspect un peu carré de la téte de certains métacarpiens
(parfois aussi des métatarsiens), un aspect arrondi de 1’épiphyse radiale inférieure ; aux
coudes, un développement excessif de la téte radiale et de I’extrémité inférieure de

I’humérus, une fosse olécranienne aplatie. [59]

Fig.12- radiographie du pelvis montrant une coxa-vara.

2-L’atteinte cardiaque : La péricardite :

Elle n’est pas constante. En son absence le diagnostic risque d’étre méconnu, par

contre, dés qu’elle est présente, elle est treés évocatrice du syndrome.

Dans la littérature, il est décrit une péricardite non inflammatoire constrictive, qui

ne régresse pas sous traitement médical.

Elle peut étre assez sévere entrainant une dyspnée avec des douleurs majorées a
I’inspiration nécessitant une ponction péricardique voire méme une péricardectomie.

[64,65,66,67]

La péricardite peut s’accompagner d’un épanchement pleural, uni ou bilatéral, de

nature mecanique. [59]
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3-Signes biologiques :

C’est paradoxalement I’absence de tout signe inflammatoire qui constitue la
marque biologique du syndrome, il en va de méme des examens immunologiques,
avec deux réserves : découverte dans la littérature de deux observations avec un
facteur AAN positif [69,59] et de trois observations avec une sérologie positive [59]

comme c’est le cas clinique N° 1 dans notre série.

I1- Le diagnostic histologique :

Une biopsie synoviale est réalisée en cas d’épanchement articulaire. Elle n’est

pas systématique et elle est faite au niveau du genou le plus souvent.

L’¢étude histologique de cette ponction montre une hyperplasie synoviale avec

présence occasionnellement de cellules géantes multinucléaires.

Le liquide d’épanchement est non inflammatoire, ce qui différencie le syndrome
CACP des autres formes d’arthrite comme la polyarthrite juvénile ou il y a une
hyperplasie synoviale avec augmentation de la vascularisation et une infiltration dense

de lymphocytes et cellules plasmatiques. [59,64,65,66,67]

84



Fig.13 .Biopsie synoviale qui montre une hyperplasie synoviale

(entre les fleches) sans signe inflammatoire évident.

I11- la Radiographie :

A I’examen radiologique, il n’y a pas de destruction ostéocartilagineuse, malgré
une évolution prolongée, mais seulement la trace de 1’épanchement articulaire, une
ostéoporose de voisinage et une augmentation du volume des parties molles, sans

ostéophytes ni pincement articulaire, ni érosions. [66,67,70]
Une exploration radiologique plus complete peut étre demandée :

_I” échographie ou la tomodensitométrie peuvent objectiver un épanchement

intra-articulaire quand celui-ci n’est pas évident

_la scintigraphie osseuse peut mettre en évidence une hyperfixation au niveau de

I’articulation coxo-fémorale [64].
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Fiq.14 Radiographie de profil de la cheville d 'un enfant atteint
du syndrome CACP, montrant un épanchement interarticulaire et

une augmentation du volume des parties molles en regard.

Fig.15- Radiographie des mains montrant une flexion de la 5°™ IPP des deux mains
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Fig.16- Radiographie des pieds montrant une flexion de la 2°™ IPP du 2°™

orteil gauche et une augmentation du volume de la cheville.

IV- Mode de transmission et géne responsable :

Plusieurs auteurs, en étudiant le mode de transmission du syndrome
camptodactylie-arthropathie ont confirmé que celui-ci se faisait sur le mode
autosomique récessif. [58,71,67 ]

Parmi les études les plus récentes, celle faite par Bahabri et collaborateurs [66] le
but étant d’étudier les tableaux cliniques du syndrome camptodactylie-arthropathies,

de déterminer le mode de transmission et le géne responsable.

Cette étude a concerné trois familles saoudiennes évaluées a 1’Hopital du Roi
Faysal des Speécialités et de Recherche. (familles 1,2 et 3) et une famille canadienne

(famille 4) évaluée a Toronto au canada.
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Fig.17- Arbres généalogiques des familles étudiées

Les enfants atteints de ce syndrome dans les familles 1, 2 et 3 sont issus d’un

mariage consanguin. Pour la famille 4, la consanguinité des parents n’est pas précisée.

Le total des patients atteints est de huit : 5 garcons et 3 filles. L’age varie entre

2ans et 13ans

Tableau 3 : Etude de huit patients atteints du syndrome camptodactylie-arthropathies

Patients 1 2 3 4 5 6 7 8
Sexe F M F M F M M M
Age 12 10 5 13 3 2 3 5
Camptoda_ctylle- + + + + + + + +
arthropathies

Coxa vara + + + + + + + -
Péricardite - - + - ' - - +

Ne pouvant tirer des conclusions sur un faible échantillon de huit patients, cette
équipe a revu tous les cas cités dans la littérature depuis 1978 jusqu’en 2004 soit un

total de 31 patients.
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Le tableau suivant résume cette étude :

Age du A .
. ; . ge du début de la : Coxa T
Référence sexe dl?gnr}sc))stlc camptodactylie Arthropathies vara péricardite

Athreya and F 6 NP _
Schumacher [60] | M 8 Naissance + NP _
1978 F 4 NP _
Martinez-Lavinet | F 12 NP _ +
al [71].1983 M 6 5 ans _ _

F 5 NP + _ +

M 4 NP B +

M 9 NP _ _
Ochi et al. [72] F 9 Naissance _ _
1983 F 7 + B _
Martinetal. [73] | F 13 NP _
1985 M 23 Naissance + + _

F 13 + _

F 2 + —
Bulutlar etal.[69] | F 12 + +
1986 F 14 Naissance + + _

F 13 + +

F 7 + _
Laxer etal. [74] M 5 - +
1986 F 5 + +
Bahabri et al. M 10 Naissance + + -
[75], 1989 F 12 + -
Hamzaetal. [76] | F 10 Naissance + + -
1988 F 10 6 mois NP +
Vermaetal. [77] | F 10 6 mois NP +
1995
Bahabri et al.[66] | F* 12 + -
1998 M 10 + -

F* 5 + +

M 13 Naissance + + -

F 3 + -

M 2 + -

M 3 + -

M* 5 - +
Byung- Ryul[67] | M 10 8 ans + + +

2003

Tableau 4 : revue des syndromes CACP cités dans la littérature

NP : non précisé. +: présent, - : absent.

*: les mémes patients traités en 1986 et 1989 ont été réévalués en 1998.
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Sur les 30 patients étudiés, la péricardite était présente dans 10 cas soit 30% des
cas et, le coxa vara dans 16 cas soit un pourcentage de 50% des cas, ce qui confirme

que la pericardite et la coxa vara ne sont pas des signes constants de ce syndrome.

- Une étude génique de ce syndrome a également été réalisée en se basant sur la
cartographie génétique faite a partir des ADN de ces patients, combinés a des
techniques d’amplification type PCR. Elle a permis de localiser le géne responsable

du syndrome CACP qui est I’intervalle 1.9-cM du chromosome 1925-g31. [66 ]

Malgré le fait que cette entité soit rare, la localisation de ce géne a pu étre

confirmée par d’autres études menées par différents auteurs [65,67]
L’ensemble de ces études, nous a permis d’emmetre les conclusions suivantes :

oDans le syndrome camptodactylie-arthropathie, la péricardite et le coxa-vara
sont des éléments de grande valeur diagnostic mais ne sont pas des signes
constants (le coxa-vara était présent dans les 50% des cas publiés et la
péricardite dans 30% des cas). [66]

o Lorsque la camptodactylie est associee a des arthropathies, la transmission se

fait sur le mode autosomique récessif.

oLe locus (ou le géne) du syndrome CACP a été localisé sur I’intervalle

génétique 1.9-cM du chromosome humain 1g25-q31.

Dans notre série recensée a 1’Hopital d’Enfant de Rabat, les deux cas de
camptodactylie-arthropathies étaient issus de parents consanguins et ne présentaient

pas de péricardite associée ni de déformation des hanches en coxa-vara.

Le souffle cardiaque diagnostiqué chez Othman (observation 1) était en rapport
avec une bicuspidie aortique et [’échographie cardiaque n’a pas objectivé

d’épanchement.
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La sérologie rhumatoide était positive lors des premiers controles, ce qui a faussé
le diagnostic et nous a orienté vers une arthrite juvénile idiopathique dans sa forme

polyarticulaire séropositive, plus qu’une camptodactylie-arthropathies.

De rares cas similaires de syndrome camptodactylie-arthropathies avec facteur

rhumatoide positif ont été retrouvés dans la littérature. [59]

Pour Wahiba (observation 3), I’atteinte articulaire a touché les chevilles, les
genoux et les poignets. Le bilan était en faveur d’une arthropathie inflammatoire, d’ou
la question posée : s’agit-il d’une association polyarthrite-camptodactylie ou d’une
forme particuliere du syndrome camptodactylie-arthropathies avec atteinte

inflammatoire ?

b- Autres anomalies :

Mis a part le syndrome camptodactylie-arthropathies, d’autres anomalies
articulaires ou o0sseuses peuvent étre constatées en association avec la

camptodactylie :

*au niveau de la main :

- la clinodactylie [7-14]

- la polydactylie [22-35]

- la stréblodactylie [17-29]

- la brachydactylie [3]

- la brachymétacarpie [22]

- la maladie de Dupuytren [18,19,28,29]

*au niveau du pied sont relatés également :

- des pieds varus [8]
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- des excroissances osseuses de la téte du deuxieme métatarse avec fusion des

premier et deuxieme cunéiformes [18,19,29]
- le pied bot congénital [8-22]
- les genoux peuvent présenter une sub-luxation [18,19,22]
- la rotule peut étre en position élevée [22]
- les membres inférieurs en coxa-vara [62]

- il existe une grande incidence d’orteils en marteau décrite par plusieurs
auteurs [10,19,22,59].

Dans I’observation n°2 d’lkram et n°3 de wahiba, la camptodactylie des pieds

était associée a un hallux valgus.

*Au niveau des membres supérieurs peuvent se rencontrer :

- une synostose radio-cubitale [10]

- des anomalies de I’omoplate [3]

- le thorax peut étre en entonnoir [29,31]

- I’association avec une scoliose peut étre notée [55,78].

c- Anomalies dermatologiques :

Dans la littérature, certains auteurs relévent des anomalies dermatologiques

associées a la camptodactylie :
- une télangiectasie d’Osler [79]
- une érythrodermie desquamative [80]
- on note également un cas de kératodermie palmaire familiale et cyclique [2].

Dans notre série de cas cliniques nous n’avons pas retrouvé ces anomalies.
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Enfin, pour étre complet, nous citerons tres brievement d’autres anomalies qui

sont citées dans la littérature en association avec la camptodactylie, comme :

d- Anomalies neurologigues et psychiatriques

Certains auteurs ont rapporté la fréquence des troubles neurologiques,

psychologiques ou psychiatriques associés aux camptodactylies :
MURPHY [5], décrit des troubles de langage associé a la camptodactylie.
CURRARINO [8], constate deux cas de retard mental sur 19 patients

En 1975, DOCIU [22], réalise une étude sur 120 malades psychiques et conclut a
la fréquence de la camptodactylie surtout chez les psychopathes (31 cas chez 49
psychopathes) et dans des cas de névroses (26 sur 44). Chez les schizophrénes, les
psychoses maniaco-dépressives et autres affections psychiques majeures la

camptodactylie était présente avec des taux trés inférieurs (8 sur 27).

Des modifications de I’EEG ont ¢été rapportées en association avec la

camptodactylie, sans retentissement clinique [22].

e- Anomalies biologiques :

Des investigations biologiques ont été realisées pour mieux définir les anomalies

associées a la camptodactylie.
La encore, les associations semblent fortuites.

DOCIU [22] réalise une hyperglycémie provoquée par voie orale chez 25
patients, 16 de ces sujets ont présenté des troubles de la régulation a type d’état

frontiere.

Il dépiste également 19 cas de dysfonction endocrinienne a type d’insuffisance

thyroidienne, hypophysaire, corticosurrénale et diabete.
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L’association de la camptodactylie a de la taurinurie a pu étre notée par plusieurs

auteurs [17,18] chez des familles différentes.
5.2- Syndromes polymalformatifs :

La camptodactylie peut se présenter comme une anomalie isolée ou rentrer dans

le cadre d’un contexte polymalformatif.

De trés nombreux syndromes comptent ainsi la camptodactylie parmi leurs
éléments séméiologiques. Le Tableau 2 comporte une liste non exhaustive de ces

syndromes :

Tableau 5 : Associations lésionnelles et syndromes malformatifs pouvant comporter

une camptodactylie

-Anomalies chromosomiques Trisomie 13- 15
Trisomie 18
-Maladies neuromusculaires Arthrogrypose

Syndrome de Freeman—Sheldon
-Syndromes comportant une Syndrome orodigitofacial
malformation cranio-faciale

Syndrome oculodentodigital

-Autres
Ostéo-onychodysplasie
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6-Diagnostics différentiels

Le diagnostic est le plus souvent facile au vu des données cliniques et de
I’évolution. Les diagnostics différentiels classiques sont les rhumatismes
inflammatoires chroniques, les maladies de systeme débutantes a expression
articulaire, la sclérodermie, la maladie de Dupuytren précoce, une griffe cubitale

souple ou encore une boutonniére traumatique, ou un doigt a ressaut. [9,21]
6.1- Chez le nouveau-né et nourrisson :

a- Denfant présente une camptodactylie isolée qui constitue le motif de

consultation :

. Le doigt a ressort dans une phase de blocage en flexion. L’extension active est

souvent impossible ; on recherchera a 1’extension passive le déclic caractéristique qui
I’accompagne et la présence d’un nodule tendineux plus ou moins douloureux qui
siege le plus souvent au niveau de la partie proximale de la premiére phalange (au

niveau de la métacarpophalangienne).

JLaplasie congénitale des muscles extenseurs : cette malformation est rarissime

dans sa forme isolée.

L’aplasie ou I’hypoplasie congénitale de 1’appareil extenseur se manifeste par

une inaptitude a 1’extension active, I’extension passive restant possible.
L’articulation fléchie est en général la métacarpophalangienne.

b- la camptodactylie s’inscrit dans un tableau polymalformatif :

Il s’agira de diagnostiquer une arthrogrypose ou un syndrome malformatif

complexe en réalisant un examen clinique minutieux.
L’histoire de la grossesse sera analysée ainsi que les antécédents familiaux.

L’enfant sera suivi régulierement afin d’établir I’étendue exacte de ses lésions et

son évolution psychomotrice.
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La prise en charge sera pluridisciplinaire et, le diagnostic posé avec prudence.

6.2- Chez I’enfant plus agé, peuvent s’ajouter des pathologies traumatiques

qu’il faudra différencier :

*il faut évoquer la_paralysie du nerf cubital : la main présente classiqguement

une griffe cubitale. Cette paralysie est consécutive a une compression 0sseuse ou a

une section du nerf cubital.

On recherchera la notion de traumatisme au niveau du coude ou au niveau du
poignet.
Cliniquement, le patient présente une atteinte des 4°™ et 5™ doigts,

I’auriculaire étant toujours plus fléchi que I’annulaire.

Les doigts sont fléchis au niveau de I’interphalangienne  proximale et
I’interphalangienne distale et il existe une hyper-extension au niveau de la

métacarpophalangienne.

On note une paralysie de 1’adduction du pouce que 1’on objective en demandant
au sujet de serrer entre le pouce et 1’index une feuille de papier : du coté paralysé, il ne

peut le faire qu’en fléchissant la derniere phalange du pouce (signe de Froment).

On recherchera une hypoesthésie du bord cubital de la main et des deux derniers
doigts. Si I’atteinte siége avant le départ de la branche cutanée dorsale, ou si I’atteinte
du nerf se situe au niveau du poignet, 1’anesthésie se localise sur le bord médial du

5éme doigt.

On peut également remarquer une atrophie de 1I’éminence hypothénar et des

espaces interosseux plus tardivement.

Il est possible d’objectiver la lésion en cas de diagnostic difficile par un

électromyogramme qui localise le niveau de la Iésion ainsi que sa sévérité.
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*des traumatismes de la face palmaire des doigts pourront faire évoquer une

camptodactylie, surtout si le traumatisme est ancien et oublié.

Il s’agira de diagnostiquer des séquelles d’une plaie tendineuse des fléchisseurs,
une fracture des deux premieres phalanges ou de la téte du métacarpien, avec
destruction d’une partie du cartilage de croissance, une ankylose de I’IPP, une

compression prolongée par un appareillage.
L’interrogatoire et I’examen radiologique permettront le diagnostic.

* |_a sclérodermie localisée :

Le diagnostic différentiel ne se pose que rarement dans les formes avec des

rétractions ostéotendineuses prédominant au niveau des mains et des pieds.

L’apparition de la peau dure est suggestive. Au début de la maladie, il y a
souvent une trace rouge ou violacée autour de la plaque. Ceci reflete I’inflammation de
la peau. Puis la peau devient brune, puis blanche. Chez les personnes de couleur noire,

la peau peut prendre la couleur d’une ecchymose avant de blanchir.
Cette affection peut toucher les tissus sous la peau, y compris le muscle et 1’os.

L’aspect particulier de la peau et son extension aux membres supérieurs,

inférieurs et a la face aideront le diagnostic.
6.3- Chez I’adolescent et ’adulte :
Le premier diagnostic a différencier est celui de :

* |la maladie de Dupuytren précoce,

Cette maladie a souvent été confondue avec la camptodactylie, cependant, les
deux affections présentent suffisamment de différences pour permettre aux cliniciens
de les distinguer. [9,81]
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Trés souvent le patient a oublié¢ le début de I’affection dans les deux cas,
I’évolution étant habituellement lente, mais la camptodactylie survient dans 1’enfance

alors que la maladie de Dupuytren survient en général a I’age adulte.

-I’incidence est équivalente dans les deux sexes pour la camptodactylie, alors

qu’elle prédomine chez I’homme en cas de maladie de Dupuytren.

-le niveau de lésion se différencie egalement: dans la camptodactylie, on
retrouve une flexion de I’IPP, parfois I’IPD avec éventuellement une hyper-extension
de la métacarpophalangienne, alors que la maladie de Dupuytren est caractérisée par

une flexion de la métacarpophalangienne.

Mais la principale distinction est I’importante implication de la peau et de
I’aponévrose palmaire dans la maladie de Dupuytren qui n’est pas retrouvé dans la

camptodactylie.

Dans le premier cas, ’aponévrose est rétractée, épaissie, la palpation met en

évidence de nodosités, des brides palmaires ou digitales.

Dans la camptodactylie, I’aponévrose palmaire est intacte ; au niveau de I’'IPP on

peut palper parfois une corde fibreuse adhérente a la peau.

On recherchera systématiquement les nodules scléreux rétrophalangiens dits
« coussinets des phalanges », des Iésions associées de 1’aponévrose plantaire peu
fréquentes ; enfin une sclérose des corps caverneux (maladie de Lapeyronite) qui nous

orienterons vers une maladie de Dupuytren.

Les seules difficultés diagnostiques pourraient peut étre concerner les formes
digitales pures de la maladie de Dupuytren (pas de nodules ou de lésion dans la
paume). Il faut noter que 1’association existe et qu’une camptodactylic peut se

compliquer d’une maladie de Dupuytren comme n’importe quel autre doigt.
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* déformation en « boutonniére »

La camptodactylie peut étre occasionnellement confondue avec une déformation
en « boutonniere » du tendon extenseur par rupture de sa bandelette moyenne et
déchirure du ligament triangulaire ; mais seule [D’articulation interphalangienne
proximale est en flexion alors que I’articulation IPD est en hyper-extension plus ou

moins fixeée.

L’extension active est limitée, mais 1’extension passive est possible au début,

puis la « boutonniére » se fixe.
L’anamnése révele la nature traumatique de la déformation.

*Séquelles de ténosynovite des fléchisseurs :

Les séquelles de ténosynovite des fléchisseurs s’accompagnent d’adhérences, ou
méme une ténosynovite rhumatoide, peuvent bloquer le tendon dans sa gaine et

maintenir le doigt en flexion permanente.
6.4- Camptodactylie-arthropathies :

Le diagnostic différentiel dans ce cas se fait essentiellement avec [P’arthrite
juvénile idiopathigue (AJI). [70]

Le terme d'arthrite juvénile idiopathique (AJI) désigne I'ensemble des atteintes
inflammatoires articulaires sans cause reconnue, débutant avant I'age de 16 ans et de

durée supérieure a 6 semaines

Sept catégories différentes d’AJI sont identifiées : 1’Arthrite systémique,
I’Oligoarthrite, la Polyarthrite avec facteur rhumatoide, la Polyarthrite sans facteur
rhumatoide, le Rhumatisme psoriasique, 1’ Arthrite associée a une enthésopathie et les

Arthrites inclassées.

Les criteres définissant ces affections sont essentiellement cliniques :
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Il existe des signes inflammatoires locaux .Cela cause un gonflement, une
douleur et une limitation de mouvement. Un trait caractéristique de I'inflammation des
articulations est la rigidité articulaire qui se produit apres le repos prolongé; elle est

donc particulierement prononcée le matin (raideur matinale).

-Si elle n’est pas correctement traitée, l'inflammation articulaire peut produire des

dommages par deux mécanismes principaux :

-la membrane synoviale peut devenir trés épaisse (avec la formation de pannus
synovial) et, par la production de diverses substances, provoquer I'érosion du cartilage

et de I'os articulaire;

-le maintien prolongeé de la position antalgique entraine une atrophie musculaire,
I’extension ou la rétraction des muscles et des tissus mous, amenant a une déformation

en flexion. [82]

Deux tableaux essentiels de 1’AJI sont a distinguer du syndrome camptodactylie-

arthropathies :

- polyarthrite a facteur rhumatoide : elle représente 10% des AJl, touche 80%

des filles, I’age moyen est de 10 a 12 ans, elle constitue la forme pédiatrique de la

polyarthrite rhumatoide dont elle partage le terrain génétique (HLA DR1 et DR 4).

Ce sont des arthrites bilatérales, symétriques affectant initialement au début les
petites articulations des mains et des pieds et s’étendant ensuite aux autres

articulations.

Aucun signe général cutanéo-fébrile ne les accompagne et toutes les articulations

peuvent étre touchées :_ temporo-mandibulaires responsable d’un retrognatisme,

—rachis cervical : atteinte articulaire postérieure entrainant une

ankylose,

—hanches : coxite souvent destructrice.
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Les radiographie des articulations atteintes peuvent étre normales, ou objectiver
une tuméfaction des parties molles périarticulaires (surtout & la phase aigue) ; comme

elles peuvent mettre en évidence des images de destruction ostéo-articulaires.
Les Données biologiques révelent un syndrome inflammatoire variable.

Le Facteur rhumatoide est présent avec des taux élevé a au moins 2 reprises au

minimum 3 mois d’intervalle.

L’évolution, en I’absence du traitement, est marquée par une aggravation au
risque d’un handicap fonctionnel 1i¢ aux destructions articulaires et d’un retard staturo-

pondéral.

-polyarthrite sans facteur rhumatoide : Elle concerne 15 a 20% de tous les cas

d’AJI. C'est une forme complexe qui inclut probablement différentes maladies. Elle
peut survenir a n'importe quel age. Elle se distingue de la précédente par I’absence du
facteur rhumatoide et se caractérise par une grande fréquence des enraidissements

articulaires progressifs avec un syndrome inflammatoire modéré. [82]

En conclusion, le syndrome CACP bien qu’il ait une définition clinique bien

particuliere peut étre confondu avec une AJl.

Certains éléments cliniques, biologiques et radiologiques aident cependant a
différencier les deux : I’absence de signes cliniques et biologiques d’inflammation, le
caractére non érosif des arthropathies et la présence d’un épanchement dans les
grosses articulations ainsi que de la présence d’une coxa vara et de kystes au niveau

du cotyle sont des éléments trés caractéristiques du syndrome CACP.

Le tableau résume les principales caractéristiques qui permettent de faire la

différence entre un syndrome CACP et une AJl. [70]
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Tableau 6 : Principales différences entre le Syndrome CACP et I’AJI

Différences :

CACP

AJl

-présence d’une camptodactylie
d’un ou de plusieurs doigts.

-les arthropathies touchent les
grosses articulations, elles se
manifestent par : des

articulations gonflées avec des

-peut atteindre les grosses et les petites
articulations

-s’accompagne de manifestations
systémiques dans certaines formes :

Clinique épanchements modérés, sans forte fiévre, malaise, sautes d’humeur,
signes inflammatoires en perte de poids...
regard, elles sont peu ou pas -les articulations atteintes présentent
douloureuses. des signes inflammatoires locaux :
cedémes, rougeur, chaleur, douleur.
- il existe une raideur matinale
-a long terme, n’atteint pas le -a long terme, il y a une atteinte du
cartilage de I’os et la croissance | cartilage de I’os entrainant des
est normale. déformations osseuses et un retard
staturo-pondéral.
- la péricardite lorsqu’elle est
présente, résiste au traitement | -la péricardite peut étre présente, elle
anti-inflammatoire, elle est en général d’origine inflammatoire
évolue vers un tableau de et céde aux AINS ou aux corticoides.
péricardite constrictive,
suffisamment sévere pour
justifier une péricardectomie
salvatrice.
-pas de syndrome Syndrome inflammatoire biologique :
inflammatoire : . VS : accélérée
Biologique . VS . CRP : élevée
.CRP } normaux . NFS : perturbée ; hyperleucocytose
. NFS Hyperplaquettose...
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-le syndrome CACP est marqué
par la présence d’une ostéopénie
périarticulaire mais qui reste
moins marquée que I’AJI.

-un épanchement articulaire
peut étre présent.

-c’est une arthropathie non
érosive, accompagnée d’un
aplatissement lisse des surfaces
articulaires touchées.

- méme a long terme, n’entraine

-I’ostéopénie est plus marquée.

-idem

-c’est une atteinte érosive.

-a long terme, on peut avoir les

Radiologique | pas des atteintes osseuses atteintes osseuses suivantes :
pouvant perturber la croissance. | . des images d’érosion articulaire.
.un pincement des espaces
interarticulaires (secondaire a la perte
du cartilage).
.des kystes synoviaux
-présence d’une coxa vara, trés | .des luxations articulaires
caractéristique de ce syndrome .des formes chroniques ankylosantes. ..
Toutes ces manifestations peuvent
-épaississement de I’acétabulum | entrainer une perturbation de la
qui est siége parfois d’images croissance osseuse, des déformations et
d’allure kystique, tres un retard staturo-pondéral.
caractéristique de ce syndrome.
-liquide synovial non -liquide inflammatoire.
inflammatoire.
-il est macroscopiquement, -liquide jaune, visqueux, riche en
visqueux, clair, couleur miel et cellules inflammatoires.
pauvre en cellules
Histologique | -I’histologie synoviale montre -une hyperplasie synoviale peut étre

une hyperplasie synoviale trés
caractéristique de ce syndrome,
avec présence parfois de cellules
géantes multinuclées.

présente mais 1’é€lément caractéristique
est un épaississement important de la
membrane synoviale (un pannus
synovial) avec augmentation de la
vascularisation et une infiltration dense
de lymphocytes et cellules
plasmatiques.
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Fig.18 : Radiographie antérieure du pelvis montrant un aplatissement lisse de la téte
fémorale et un élargissement du cotyle. Notons également [’absence
d’érosions, la présence d’une coxa vara de Kkystes au niveau du cotyle

(fleches), trés caracteéristiques du syndrome CACP.
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Fiq.19- Au plus fort grossissement, on note mieux ['absence d’érosions, le léger

aplatissement de la téte fémorale et la présence du kyste au niveau de [’acétabulum.

Fig.20- Radiographie antérieure du pelvis d’un enfant atteint d’AJI, qui montre . un
aplatissement et une érosion de la téte fémorale avec perte de [’espace interarticulaire, une
érosion des bords du cotyle. On note aussi, une absence des larges Kkystes interosseux

observés dans le syndrome CACP.
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7-Traitement de la camptodcatylie isolée et du syndrome

camptodactylie- arthropathies :
A- Les buts du traitement :
* Pour la camptodactylie  : -lutter contre la géne fonctionnelle et esthétique
- @viter son aggravation
* Pour les arthropathies : - traiter la douleur
- lutter contre les contractures et I’amyotrophie musculaire.
B- Les moyens thérapeutiques :

B.1- Le traitement médical :

_ Le Paracétamol :

Le paracétamol, aussi appelé acétaminophéne, est la substance active de
nombreuses spécialités médicamenteuses de la classe des antalgiques antipyrétiques

non salicylés.

Il a I'avantage d'avoir peu de contre-indications, de pouvoir étre prescrit a tout
age et d'étre denué d'effets indésirables sérieux lorsqu'il est utilise a la posologie
recommandée. En cas de surdosage cependant, le paracétamol est trés toxique pour le

foie et peut étre responsable de déces par hépatite fulminante.

Chez I’Enfant: La dose quotidienne recommandée est de 60 mg/kg/jour, a
répartir en 4 ou 6 prises, soit environ 15 mg/kg toutes les 6 heures ou 10 mg/kg toutes
les 4 heures. La dose maximale est de 80 mg/kg/jour chez I'enfant de moins de 38 kg

selon les recommandations officielles de la France.
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_les AINS :

les anti-inflammatoire non stéroidiens ont en commun une action inhibitrice de la
synthése des prostaglandines par inhibition de 1’activité cyclo-oXygénase nécessaire a

la conversion de 1’acide arachidonique en prostaglandine. [83]

Nous avons résumé dans le tableau N°, les principaux AINS utilisés pour le

traitement des arthropathies chez 1’enfant.

Tableau 7 : Principaux AINS utilisés dans les traitements des arthropathies chez

I’enfant.
DCI Doses efficaces | Dose maximale Nombre de Age
(mg/kg/jour) prises/jour
Naproxene 20-30 <119/ 2-3 Enfant>25 kg
Ibuproféne 20-40 <1,2 g/j 3-4 Enfant > 6mois
Enfant> 17 kg et
Diclofenac 2-3 <150 mg/j 2-3 > lan
Acide
niflumique 10-20 <154/ 2 Enfants> 6mois
Kétoprofene 3-5 300 mg 3-4 Enfants> 6mois
Indométacine 1-3 200 mg 3 Enfants> 15ans
Piroxicam 0,3-0,6 _ 1-2 _

DCI : dénomination commune internationale.
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Le traitement par AINS dans le syndrome camptodactylie-arthropathies doit étre

de courte durée.

Dans tous les cas, il convient de respecter les contre-indications : allergie a
I’AINS, ulcére gastroduodénal, insuffisance hépatique ou rénale.il convient aussi
d’éviter d’associer les AINS et d’éviter de les associer aux diurétiques et

antihypertenseurs. [84]

- Dans notre série, les deux patients (1 et 3) ont recu un traitement AINS qui a

permis de soulager la douleur et de juguler le syndrome inflammatoire.
_ Le Méthotrexate (MTX) :

I1 agit sur la multiplication des cellules a renouvellement rapide. C’est un
analogue de I’acide folique qui se lie plus étroitement a la dihydrofolate réductase
(DHFR) qu’a I’acide folique, occasionnant ainsi, une diminution de la production des
folates réduites qui sont un cofacteur important pour une variété de voies

enzymatiques.

A faible dose (0,3- 1 mg/kg/semaine), le MTX a d’autres actions que 1’inhibition
de la DHFR. Il entraine une augmentation de 1’adénosine dans le site inflammatoire.
L’effet anti-inflammatoire est médié via les récepteurs de 1’adénosine A2 avec comme
résultat I’inhibition de I’adhérence des neutrophiles aux cellules endothéliales et aux
fibroblastes. Le MTX interfére aussi avec 1’action IL-1, inhibe la production de 1’TL-8
et les leucotriénes B4 et, diminue I’expression du géne de la collagénase synoviale.
[86,87,88]

Habituellement le MTX est administré a la dose de 0,3 a 0,6 mg/kg/semaine,
cette posologie peut augmenter dans les formes réfractaires jusqu’a 1mg/kg/semaine,

sans depasser 30mg/semaine. [84]

Il peut étre administré par voie orale ou parentérale.
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La surveillance du traitement s’impose régulierement pour dépister les effets
secondaires qui peuvent étre d’ordre hépatique, digestif, pulmonaire, cutanéo-

Mugueux.

B.2- Le traitement physique :

a-L e traitement Kinésithérapique

La kinésithérapie est indiquee aussi bien dans le traitement des arthropathies que

de la camptodactylie.

Dans le premier cas, elle joue un rble majeur dans la mobilisation et la
rééducation des articulations atteintes. Elle aide a maintenir la trophicité musculaire et

a éviter les attitudes vicieuses.
Pour la camptodactylie, les techniques utilisées sont essentiellement :

_ Des manceuvres globales d’assouplissement a type de mobilisations passives

douces des doigts, en respectant I’axe du doigt et en évitant 1’hyperextension de la

MP;

_ Des exercices actifs d’extension de I’IPP, afin de solliciter les intrinséques et

tenter de rééquilibrer le désequilibre actif. [21,9]

La rééducation ne se contente pas que de simples mobilisations mais doit
favoriser la découverte de la main et améliorer ses performances (développement de
I’image motrice), exploiter et développer la prise de 1’objet, solliciter les mouvements
de fermeture, d’ouverture de la main et rechercher 1’extension intrinséque des doigts.
Cela doit étre fait dans un environnement favorable permettant a I’enfant de ressentir
la séance comme un terrain d’amusement qui lui donnera le gott de revenir. De plus,

la séance permet de surveiller I’appareillage et sa bonne application. [9]
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b-Le traitement orthétigue :

Le traitement orthétique tient une place de choix dans le traitement de la

camptodactylie avant tout geste chirurgical et également en postopératoire.
Cet appareillage a plusieurs objectifs :

_le « rdle de correction » (camptodactylie fixée) en agissant sur la rétraction des

parties molles palmaires et les propriétés plastiques des tissus ;

_le « rdle de stabilisation » du flexum et d’accompagnement jusqu’a la fin de la

croissance, période ou le potentiel d’aggravation est moindre ;

_ le « role de test thérapeutique initial » indispensable, d’aprés Foucher [89],
permettant «1’approche psychologique du patient, ’appréciation de ses motivations, de
sa coopération et de son seuil de tolérance a la douleur ». Cela afin de réunir les

conditions optimales de réussite et du bon suivi du traitement apres chirurgie. [9]

L’orthese doit répondre a plusieurs critéres pour s’assurer de son port et de son
succes thérapeutique : elle doit étre efficace dans son réle mécanique, mais elle doit
étre aussi non traumatique, confortable, facile a placer et a enlever, facile d’entretien,
aérée et n’induire aucune allergie. Elle doit étre légere, discrete, esthétique et peu

colteuse [89]. Un suivi régulier du patient et du traitement doit étre mis en place.
Deux types d’orthéses d’extension sont utilisées :
e Ortheéses statiques :

Elles sont utilisées pour le maintien du doigt en extension maximum, idéales
pour tous les cas ou un gain sur I’extension de I’IPP peut étre obtenu par manipulation

passive.
Plusieurs types d’ortheses sont utilisées dans le traitement de la camptodactylie :

- des attelles statiques métalliques, réalisées en aluminium
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- des attelles statiques en plastiques thermoformés ou dans des matériaux tres

divers (tricots, tissu enrob¢ de gel plastique...)

Ces ortheses sont portées de fagon permanente, 24 h/24 et la durée moyenne du
traitement dépend de la gravité initiale. Pour une forme « légere » (30°) la durée
moyenne du traitement sera de 3 mois. Pour les formes plus sévéres (90°), le

traitement peut étre envisagé pendant 30 mois.

Quant I’enfant atteint 1’age de 2-3 mois, I’orthése est enlevée dans la journée
pour lui permettre 1’apprentissage des objets. Le sevrage s’effectuera de facon

progressive. [9,81]
¢ Orthéses dynamiques

Elles sont plus efficaces que les orthéses statiques car elles induisent une
composante de correction active, sous forme d’une traction d’intensit¢ faible mais
prolongée dans le temps. Comme les précédentes, leur réalisation est souvent délicate
chez le trés jeune enfant et la tolérance parfois difficile, imposant une surveillance

rapprochée. Il s’agit d’ortheses dites

«3 pointsy avec 1 point d’appui a la partie dorsale de [I’articulation
interphalangienne proximale, et 2 points d’appui a la partie palmaire de la premicre et
de la deuxieme phalange, jamais sur la troisieme phalange car on obtiendrait une

hyperextension de celle-ci.

Ce type d’orthese est porté la nuit, une surveillance des points d’appui s’impose

et une adaptation réguliére en fonction de la croissance de I’enfant est nécessaire. [9,2]
Parmi les types d’orthése dynamique utilisés :

-une lame métallique dorsale dite lame de Levame ( fig. ) que I’on peut
envisager chez le jeune enfant. Elle est utilisée aussi en post-opératoire, portée a partir

du 10°™ jour.
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Les autres ortheses dynamiques sont indiqués pour les adolescents ou les

adultes :
-I’attelle de Capener ou corde a piano ou ressort spiral ;
-I’orthése de posture dynamique de I’IPP en extension (high profil).

Le seul probléme pour le traitement par orthése reste 1’observance car il
nécessite une adhésion compléte au protocole et une participation active des parents et

du patient.

Fig.21 -Orthese dynamique dorsale avec lame de Levame adaptée
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Fig.22- Différentes orthéses utilisées : a : palette dynastatique. b : tube gantelet statique.

c : tube avec appui MP. d : tube statique progressif.

B.3- Le traitement chirurgical :

Trois types d’interventions chirurgicales peuvent étre proposés : les techniques

chirurgicales statiques, dynamiques et palliatives.

a. Les techniqgues chirurgicales statiques

Les techniques statiques vont agir sur les différentes composantes de la

camptodactylie : peau, articulation IPP et fléchisseur superficiel. [9,21]

Du point de vue cutané, toutes les options imaginables ont pu étre envisagées,
depuis la simple greffe de peau jusqu’aux lambeaux hétérodigitaux, en passant par

toutes les formes de plastie locale depuis le simple Z.
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La libération articulaire est le plus souvent indispensable. Certains préconisent

une arthrolyse simple alors que d’autres préférent une téno-arthrolyse totale antérieure.
[2,81]

Pour le temps tendineux, plusieurs propositions de section ou d’allongement du
fléchisseur superficiel ou du fléchisseur profond [21,9,2] ont été proposées. Des gestes

sont également possibles sur le lombrical : ténotomie ou reposition.

b. Les interventions « dynamigques »

Le principe est d’augmenter ou restaurer I’extension active de

’interphalangienne proximale.

Certains auteurs proposent le transfert du fléchisseur superficiel du 5°™ doigt sur
I’appareil extenseur : il supprime une cause potentielle de rétraction en flexion et

augmente le potentiel d’extension.

Plusieurs auteurs [37,39,40] ont rapporté leurs expériences de cette technique,

avec des séries imparfaitement convaincantes par les résultats obtenus et par le recul.

Gupta et Burke [90] proposent le transfert de 1’extenseur propre du doigt a
travers le canal lombrical en I’insérant sur la base dorsale de la deuxiéme phalange.

L’action du muscle produit ainsi la flexion de la métacarpophalangienne et 1’extension

de I’IPP.

Ces auteurs évoquent 1’usage d’une arthrodese transitoire de I’IPP pour 1 mois

afin de protéger le montage.

c. Les techniques palliatives

I1 s’agit de gestes osseux tels que I’ostéotomie de la téte de P1 avec résection
cuneiforme dorsale, mais certains auteurs [21], considérent que cette option transforme
une difficulté d’extension en une difficult¢ de verrouillage, pour un bénéfice

contestable.
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L’arthroplastie de I'IPP est réservée chez 1’adulte aux cas d’échecs d’une
premicre tentative chirurgicale, et lorsqu’il existe des lésions dégénératives de 1’IPP.
[91]

La camptodactylie, lorsqu’elle devient chirurgicale, ¢’est-a-dire apres échec d’un
traitement fonctionnel par orthése, est une anomalie plurifactorielle, le geste
chirurgical doit donc étre en mesure de corriger toutes les composantes potentielles :

cutanée, tendineuse, articulaire...

Il est alors logique d’aller du plus simple au plus compliqué, en commencant
’intervention par la correction cutanée puis « sous-cutanée », avant de prendre en

compte la composante articulaire ou tendineuse. [21]

Ainsi les auteurs ne décrivent donc pas une intervention unique, mais plutét une
séquence de gestes techniques, séquence qui s’interrompt lorsque la correction

souhaitée est obtenue.
Plusieurs techniques sont proposeées. [9,21,89]

Dans le service d’orthopédie pédiatrique la technique chirurgicale utilisée est
celle de I’arthrolyse réglée, cette technique a été évoquée par plusieurs auteurs.
[92,93]

Cette intervention décrite initialement pour les raideurs post-traumatiques en
flexion, a été adaptée pour des malformations congénitales en pédiatrie comme la

camptodactylie.

Glicenstein [52] a également appliqué cette intervention aux camptodactylies
mais hormis ces publications, nous n'avons pas pu retrouver de séries publiées
permettant de chiffrer les résultats a long terme dans le traitement de la

camptodactylie.

L’arthrolyse de I’TPP nécessite des gestes tres meéthodiques corrigeant chacun des

éléments limitant I’extension de I’IPP. [92]
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Au cours de I’arthrolyse réglée, on doit noter le gain obtenu apres chaque geste.
Généralement la totalité de ceux-ci doit étre réalisée pour obtenir une extension

compléte de I’IPP. Il ne doit pas y avoir de résistance €lastique a 1’extension.

L’immobilisation est faite simplement en flexion de la MP et extension de I’IPP
par un simple pansement adhésif chez le petit enfant, ou une attelle chez 1’adolescent

et ’adulte.

Une rééducation est parfois indiquée, de méme que le port d’une attelle statique

ou dynamique au long cours.
Les résultats de cette technique a distance sont variables :
- ou bien I’arthrolyse a suffi car elle a corrigé un facteur causal sans que celui-
ci n’ait pu étre précisé
- ou bien elle a été associée a un geste précis lorsque ce facteur causal a été

reconnu dans ces deux cas, la correction définitive est obtenue,

- ou bien le facteur causal n’a pas été identifié et persiste apres 1’arthrolyse et la
récidive ne manque pas de survenir. (ce qui expliquerait peut étre 1’échec des
deux premieres interventions chirurgicales chez Othman dans 1’observation

n°l).

Jusqu’a présent les statistiques sont peu importantes et les opérations sont si

diverses qu’aucune attitude précise n’a pu étre adoptée. [9]
C- Les indications thérapeutiques :

C.1- Le syndrome camptodactylie-arthropathies :

Les arthropathies sont toujours traitées en premier par la mise au repos des

articulations atteintes, associé a un traitement medical et un traitement physique.

Contre la douleur, on utilise généralement le Paracétamol et les AINS qui

représentent le traitement de premiére intention des arthropathies chez I’enfant.
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Le Méthotrexate (MTX) quant a lui, est trés rarement cité dans la littérature
comme traitement du syndrome camptodactylie-arthropathies, il peut étre utilisée chez
des patients ayant une sérologie auto-immune positive ou n’ayant pas présenté

d’amélioration sous AINS.

C’est le cas de deux de nos patients (1 et 3) qui n’ont répondu que partiellement
aux AINS et chez qui on a eu recours a ce traitement immunosuppresseur dans le

doute d’une arthrite juvénile idiopathique.

Un cas similaire est retrouvé dans la littérature, ou la différence entre le
syndrome CACP et I’AJI n’¢était pas évidente et, un recours a un traitement de fond par
MTX aeu lieu. [70]

La lutte contre les déformations, les contractures et I’amyotrophie fait appel a de

la kinésithérapie active et passive.

C.2- La camptodactylie :

Trois attitudes sont envisageables : 1’abstention, le traitement conservateur et le

traitement chirurgical.

C.2.1- L.>abstention

L’abstention thérapeutique est la solution pronée par plusicurs auteurs. [

8,35,37,94,95]

Elle est licite pour une camptodactylie fixée modérée, vue a 1’dge adulte. Dans
ces cas en effet, le traitement qu’il soit chirurgical ou orthétique, apporte des résultats
souvent décevants alors que le patient s’est bien habitué¢ a une déformation modérée
qui ne le gene pas ou peu dans ses activités quotidiennes. Cette géne relative est a

mettre en balance avec les exigences, et les aléas d’un programme chirurgical.
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Le degré de flexion, la géne fonctionnelle et esthétique sont bien évidemment
prises en compte, les formes moyennes et mineures (inférieurs a 40°) restent peu

invalidantes donc ne motivent pas une conduite thérapeutique agressive.

Le suivi de ces camptodactylies montre dans la majorité des cas une stabilisation
de la déformation, jamais d’amélioration et un certain pourcentage d’aggravation (20

% des suivis).

C.2.2- Le traitement conservateur :

Nous constatons au vue des derniers articles, que le traitement conservateur a pris
une place tres importante dans la correction de la camptodactylie ces dix derniéres
années. [9,21]

Il est en général le traitement de premiere intention et doit étre tenté le plus t6t

possible pour éviter que la déformation ne se fixe.

Au service d’Orthopédie de 1’Hopital d’Enfants de Rabat, le traitement
conservateur se fait toujours en premiére intention, I’intervention chirurgicale
n’intervient qu’en cas d’échec de celui-ci ou pour des camptodactylies fixées vues

tardivement.

L’action de I’appareillage et les résultats qui en découlent dépendent beaucoup
du type de camptodactylie que 1’on veut traiter (amplitude du flexum, forme souple ou
fixée, &ge du traitement, parties molles incriminées. . .) mais en genéral, les
déformations légeres et modeérées répondent bien au traitement par orthése associé a

des exercices d’étirement, ceci est confirmé par plusieurs publications. [2,9,21]

Siegert et Cooney [57] publient les résultats d’une étude rétrospective comparant
les mérites du traitement par orthése et par chirurgie et concluent a la supériorité du

traitement conservateur.
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-La kinésithérapie :

La rééducation de la camptodactylie est peu développée dans la littérature. Chez
certains auteurs, des patients ayant des camptodactylies tres légeres ont été traités
uniquement par des indications d’étirements et des exercices actifs d’extension avec
succes. Il est difficile de quantifier 1’efficacité réelle de la rééducation par rapport a
I’appareillage mais il semble que dans certains cas, notamment dans les
camptodactylies précoces souples ou fixées et dans les formes tardives souples, la

kinesithérapie peut étre bénéfique. [9]

C.2.3- Le traitement chiruraqical :

Les indications du traitement chirurgical sont difficiles a poser car le résultat
d’un traitement dépend de plusieurs facteurs : I’age, I’amélioration avec un traitement

orthétique bien conduit, la souplesse de I’IPP, la géne fonctionnelle et la localisation.

Il parait important d’apprécier tout d’abord le retentissement fonctionnel d’une
camptodactylie, le nombre et la localisation des doigts atteints, I’atteinte des doigts
médians étant la plus génante car elle barre 1’acces de la paume et diminue la capacité

d’adaptation de la main a des objets volumineux.

L’angle de flexion de I’'IPP est un élément classique d’indication chirurgicale, il
convient d’opérer que les camptodactylies dont le degré de flexion de I’'IPP comporte
un retentissement fonctionnel, en avertissant le patient et ses parents du caractére
aléatoire du résultat et de la possibilité de persistance d’une cicatrice visible. La limite
habituelle est de 30 a 40°.

Le plus souvent cette intervention s’adresse a des patientS en croissance.
L’agressivité du geste chirurgical doit donc étre mesurée. Il convient en particulier de
proscrire toutes les options susceptibles de compromettre la vascularisation de
I’interphalangienne proximale. Quelle que soit la qualité du geste chirurgical, il réalise

une correction « extemporanée », incapable a lui seul de remédier des mois voire des
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années a une attitude vicieuse en flexum. Il convient de prendre en compte aussi les
difficultés de rééducation postopératoire des plus jeunes de ces patients. Le brochage
IPP en extension transitoire est une facon simple de conserver a court terme le

bénéfice de I’intervention avant de prendre le relais par une nouvelle orthése.

Cette derniére sera réalisée immédiatement avant 1’extraction de la broche pour

bénéficier de 1’indolence obtenue et de la qualité du résultat postopératoire immédiat.

[9,21,2]

En conclusion. Il est toujours possible d’obtenir une correction d’une
camptodactylie. Soit par traitement conservateur débute tét chez les jeunes enfants ou

par traitement chirurgical.

Le risque d’enraidissement de 1’articulation croit avec 1’age et les opérations ont

intérét a étre faites dans la premiére enfance.
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8- Evolution

Comme nous ’avons vu précédemment, la camptodactylie est une malformation

qui peut se manifester dés la naissance ou devenir apparente a I’adolescence.

Pour les premiers auteurs, 1’évolution de la camptodactylic peut se diviser en

trois phases [3] :

- dans la premiére phase, la déformation se caractérise par une courbure
facilement réductible du petit doigt, la peau et les tissus sous-jacents restent

normaux.

- Puis dans la deuxiéme phase, de 7 a 10 ans, cette flexion évolue peu a peu
vers une rétraction rigide de 1’articulation IPP a laquelle prennent part la peau,
I’aponévrose et les ligaments articulaires. L’extension passive n’est plus

possible et I’articulation métacarpophalangienne se met en hyper-extension.

- Enfin une troisiéme phase, entre 15 et 20 ans, la malformation de I’auriculaire
se fixe d’avantage et s’étend aux autres doigts, les modifications de la peau et
des tissus sous-jacents s’accentuent entrainant une géne fonctionnelle

importante.
Il n’existe pas d’aggravation apres 20 ans. [9,2,81]

Cette schématisation est adoptée pendant de nombreuses années, jusqu'a la

description de formes survenant durant I’adolescence.

En effet, I’évolution est variable, la déformation peut rester stationnaire toute la
vie ou, par contre, I’anomalie peut étre sévére et irréductible des la naissance affectant

parfois plusieurs doigts [8].

Sans traitement, I’histoire naturelle de la camptodactylie ne connait pas

d’aggravation ni d’amélioration dans 80% des cas [51].
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Si la déformation est moyenne a la naissance, 1’évolution peut se faire vers une
stabilisation pendant plusieurs années. Lors d’une poussée de croissance, ¢lle devient
brutalement plus séveére et ultérieurement, elle peut s’aggraver progressivement

jusqu’a 20 ans. [37,9]

Les données recueillies dans la littérature permettent pour 248 atteints de préciser

I’age de survenue de la déformation :
- dans 50% des cas (125 patients), elle survient entre O et 2 ans.
- Dans 41% des cas (103 patients), entre 10 et 15 ans.

Dans notre série, la premiére indication thérapeutique chez tous nos patients, était
un traitement conservateur par des orthéses statiques associées a de la kinésithérapie

d’assouplissement, cette technique a permis 1’obtention des résultats suivants :

- chez les malades N°4, 6 et 8 : une non amélioration clinique et une stagnation
du degré de flexion, ce n’est qu’apres recours a la chirurgie qu’on a pu avoir une

correction satisfaisante.

- Chez la patiente N°5: ce traitement a permis au début 1’obtention de bon
résultat, mais il a été mal suivi par la suite et la patiente a été perdue de vue pendant
4ans, nous avons constaté pour le 5°™ doigt droit, une aggravation de la flexion de 15°
(20° au début, puis 35°). Cette aggravation s’est produite entre I’age de 11 et 14 ans,
qui correspond a la phase pubaire ou il y a une grande croissance osseuse. Pour son
5% doigt gauche en revanche, il a été noté une amélioration clinique avec régression
de la flexion de 15° malgré le traitement orthétique mal suivi. Le traitement a ensuite
¢été poursuivi avec une bonne observance thérapeutique et a permis ’obtention de

résultats tres satisfaisants pour les deux doigts.

- Pour les patients 1 et 3, il y a eu une aggravation de la camptodactylie qui est
devenue trés génante sur le plan fonctionnel et a nécessité une intervention

chirurgicale.
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VIII- CONCLUSION

La camptodactylie est une flexion permanente, non traumatique de

I’interphalangienne proximale d’un ou de plusieurs doigts.

Cette affection apparaissant soit isolément, soit en association avec d’autres

malformations, semble étre génétiquement déterminée.

La revue des données actuelles de la littérature et 1’étude des huit cas cliniques de
camptodactylies recensés a ’Hopital d’Enfants de Rabat dans les services de Pédiatrie

IV et d’Orthopédie pédiatrique, nous ont permis de retenir les conclusions suivantes :
- Sur le plan épidémiologique :

La camptodactylie est une pathologie trés rare qui touche moins de 1% de la

population générale.

Sa répartition semble égale dans les deux sexes surtout pour les formes dites
« précoces » diagnostiquées avant 1’dge de 3ans. Les formes « tardives »,

diagnostiquées pendant 1’adolescence touchent plus le sexe féminin.
- Sur le plan éthiopathogénique :

De nombreuses anomalies anatomiques ont été incriminées comme causes
possibles de la camptodactylie : présence d’un muscle lombrical anormal, brieveté du
muscle fléchisseur superficiel, rétraction du tissu sous-cutané ou encore anomalie de

I’appareil extenseur.

Restent a découvrir la nature et 1’origine de ce trouble : la survenue dans des
familles dispersees, soumises a des conditions de vie différentes, 1’intégrité de certains
enfants dans des fratries atteintes alors que I’environnement est le méme, rendent assez
invraisemblable D’intervention d’un facteur extérieur, infectieux ou autres...Aucun

géne responsable n’a pu étre identifié pour la camptodactylie isolée, contrairement au
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syndrome camptodactylie-arthropathies ou ce dernier a été localisé sur 1’intervalle

génétique 1.9-cM du chromosome humain 1q25-q31.
- Sur le plan clinique :

La camptodactylie représente pour trois groupes d’affections un dénominateur

commun et, au moins cliniqguement un phénomeéne premier :

. La camptodactylie isolée, ou primitive atteignant un ou plusieurs doigts.

Cette forme est de loin la plus fréquente. Elle semble le plus souvent étre une

anomalie sporadique ou se présente sous forme d’une histoire familiale.

Son diagnostic est le plus souvent facile et se base uniquement sur I’examen

clinique et une radiographie standard des doigts atteints.

. La camptodactylie associée a d’autres anomalies: dans notre étude nous avons

surtout insisté sur la camptodactylie rhumatologique ou le syndrome Camptodactylie-

arthropathies.

Dans ce cadre, il semble que la transmission se fait sur un mode autosomique

récessif.

Cette entité regroupe une camptodactylie associée a des arthropathies qui

intéressent surtout les grosses articulations.

Le diagnostic est clinique et repose sur I’atteinte articulaire de caractére non

inflammatoire associée a une camptodactylie d’un ou de plusieurs doigts.

La péricardite et la coxa-vara accompagnent souvent cette association. Ce ne sont
pas des signes constants, mais leur présence oriente vers le diagnostic du syndrome
CACP : camptodactylie-arthropathie-coxa vara-péricardite qui est I’association la plus

fréquente.
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L’exclusion de toute symptomatologie inflammatoire (clinique et biologique) et
de toute pathologie auto-immune (dosage du complément, recherche d’anticorps anti-

nucléaires et anti-DNA) est un élément important dans 1’établissement du diagnostic.

L’histologie et les radiographies des articulations atteintes sont d’une grande aide
quand le diagnostic n’est pas évident et permettent de différencier le syndrome CACP
d’une AJL

. La camptodactylie rentrant dans le cadre d’un syndrome polymalformatif, dans
ce cas la prise en charge est multidisciplinaire impliquant médecin, chirurgien,

généticien...
- Sur le plan radiologique :

Les examens complémentaires se réduisent aujourd’hui a la pratique de

radiographies simples des articulations atteintes :

. En cas de camptodactylie isolée, la radiographie de face et de profil strict
montre une angulation de I’articulation IPP avec un aspect effilé¢ « pointu » de P1 et un

élargissement de la base de P2.

. Quand la camptodactylie est associée a des arthropathies, les radiographies des
articulations atteintes peuvent montrer une ostéoporose périarticulaire et une
augmentation du volume des parties molles, sans ostéophytes, sans pincement

articulaire et sans érosions.
- Sur le plan thérapeutique :

Le probléme thérapeutique de la camptodactylie n’est pas simple ; il convient de

ne pas agresser a tort un doigt dont la géne fonctionnelle peut étre bien supportée.

La prise en charge thérapeutique comporte initialement un traitement par orthese

d’extension.
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Si la géne fonctionnelle et le retentissement esthétique s’aggravent, malgré le
traitement conservateur, il est licite de discuter I’indication d’une correction

chirurgicale, sachant que ces résultats sont incertains et parfois temporaires.

La technique chirurgicale s’adapte a chaque cas, en fonction de 1’age, du degré

de flexion, de la souplesse de I’IPP et des anomalies anatomiques rencontrées.

Elle doit étre trés progressive, étape par étape, dans le but de corriger les

différentes causes potentielles du déficit d’extension.

Quant il s’agit d’un syndrome camptodactylie-arthropathie, il convient de traiter
d’abord les arthropathies par mise au repos des articulations avec un traitement

antalgique par le paracétamol associe parfois a de courtes périodes d’AINS.

L’absence d’attitude consensuelle et la présence de nombreuses controverses
autour de cette anomalie, alors méme que cette entité est connue et traitée depuis
longtemps, nous incite a penser que notre comprehension de cette malformation est
encore imparfaite et qu’il persiste encore de nombreux points d’interrogation sur cette
affection en apparence mineure mais qui pause des problémes majeurs dans le

diagnostic de ses nombreux tableaux cliniques et dans sa prise en charge.
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IX- RESUME

La camptodactylie chez I’enfant : étude de huit cas cliniques
Mots clés : Camptodactylie-Enfant- Arthropathies- Rééducation- Chirurgie
Auteur : Imane DOUAY

Objectifs :

La camptodactylie est une contracture en flexion de I'IPP, d’origine non traumatique,
congénitale et affectant le plus souvent le cinquiéme doigt.

C’est une malformation connue et traitée depuis de longues années, mais qui continue a poser
aux cliniciens et aux chirurgiens beaucoup de questions sans réponses.

Le but de notre étude était de faire un rappel éthiopathogénique, une approche épidémiologique
et une description clinique de la camptodactylie en insistant sur le syndrome camptodactylie-
arthropathie, qui restent des entités méconnues au Maroc, tout en confrontant les résultats de notre
série aux données actuelles de la littérature. Les indications et les moyens thérapeutiques actuels sont
également évoques.

Matériel et Méthodes :

11 s’agit d’une étude rétrospective portant sur huit cas cliniques de camptodactylie recensés a
I’Hopital d’Enfants de Rabat dans les services de Pédiatrie IV et de Traumatologie Orthopédie
pédiatrique.

Résultats :

La camptodactylie est une anomalie rare rencontrée chez moins de 1% de la population
générale. Deux groupes peuvent étre identifiés, en fonction de 1’age d’apparition de la déformation,
soit vers deux ou trois ans, soit a la puberté.

Elle peut se présenter comme une anomalie isolée, rentrer dans le cadre d’un syndrome
polymalformatif ou encore s’associer a d’autres anomalies.

Le syndrome Camptodactylie-Arthropathies est un des plus fréquents, il regroupe une
camptodactylie d’un ou de plusieurs doigts associée a des arthropathies de caractére non
inflammatoire qui touchent les grosses articulations. Ce syndrome compte souvent aussi une
péricardite et une coxa-vara qui sont d’une grande valeur diagnostic.

De nombreuses anomalies anatomiques ont été incriminées comme causes possibles de la
camptodactylie.

Le traitement de la camptodactylie varie en fonction de 1’age, du degré de flexion et des
anomalies anatomiques.

Dans le cas du syndrome camptodactylie-arthropathies, les arthropathies sont traitées en premier
par la mise au repos des articulations associée a un traitement de courte durée par des AINS.

Si la camptodactylie est isolée, le traitement débute toujours par un appareillage statique et/ou
dynamique en orthése d’extension, suivi, si ce traitement fonctionnel n’est pas efficace d’un geste
chirurgical. L’intervention consiste alors en la correction d’une anomalie anatomique lorsqu’elle est
retrouvée, associée a de la rééducation.

Conclusion :

Ce travail nous a permis d’avoir une opinion personnelle sur les difficultés qui persistent pour
poser le diagnostic de camptodactylie surtout lorsque celle-ci est associée a d’autres affections et, de
mettre en évidence le contraste qui existe entre le caractere en apparence mineure de cette anomalie
congénitale et les difficultés majeures rencontrées pour comprendre [’éthiopathogénie de cette
malformation et pour apporter un traitement efficace avec des résultats prédictibles.
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Abstract

Children camptodactyly : eight clinical cases
Keywords: Camptodactyly-Children- Arthropathies- Splinting-Surgery.
Author: Imane DOUAY
Objective: Camptodactyly is a permanent non-traumatic flexion contracture at the proximal
interphalangeal joint, usually involving the fifth finger.

The purpose of our study was to describe the camptodactylie and the camptodactylie-
arthropathy syndrome in order to better understand those abnormalities, which are still unknown in our
country.

Methods:

This is a retrospective study among eight affected children, in which two of the patients
diagnosed with the Camptodactyly-Arthropathy syndrome, located in the Children Hospital of Rabat
under the department of Paediatric and Orthopaedic services.

Results:
This congenital abnormality is rare; the probability of occurrence is inferior to 1%.

Two types of camptodactyly have been described based on the age of onset which may occur
during the first year of age or during adolescence.

Camptodactyly may appear as an isolated abnormality, be associated to other abnormalities, or
belong to a polymalformatif syndrome.

In our research, we report two cases of the Camptodactyly- arthropathy syndrome. The
syndrome is characterized by congenital or early-onset camptodactyly associated with non-
inflammatory arthropathy which involves large joints. A progressive coxa vara deformity and
pericarditis is often present with this syndrome and may be used as a valuable argument for the
diagnostic.

Many anatomical abnormalities have been evoked as potential aetiology for camptodactylie.

The treatment depends on several factors: the age, the degree of flexion, and the anatomical
abnormalities.

For the camptodactyly-arthropaty syndrome, the arthropathies are treated first by administering
a non-steroidal anti-inflammatory drug (AINS).

In the other cases, the first step will always consist of dynamic and/or static splinting of the
proximal interphalangeal joint. If there are no signs of augmentation with splinting, surgery may be
proposed to correct the involved anatomical components.

Conclusion:

Our study confirms the significance of careful clinical examination during early childhood to
establish the diagnosis because it enhances the result of the treatment.

In addition, our study proves that when camptodactyly is associated with non-inflammatory
arthropathy, coxa vara, or pericarditis, constitute a single syndrome.

Finally, the study allowed us to have our personal perspective about this disease. The disease is
subliminal in appearance but a major challenge in diagnosis and treatment.
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m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

»

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
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nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
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