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La chirurgie de la déformation thoracique

Les malformations de la paroi thoracique antérieure sont tres hétérogénes, dont les plus
fréquentes sont le pectus excavatum et le pectus carinatum. Leur pathogénie n’est pas bien
élucidée, I’hypothése génétique semble étre la plus probable.

Le développement excessif des cartilages costaux qui refoulent et déforment le corps
sternal : en arriére : pectus excavatum (ou thorax en entonnoir) ; en avant : pectus carinatum (ou
thorax en caréne) et pectus arcuatum.

Les déformations congénitales de la paroi thoracique antérieure ont un impact énorme
sur la qualité de vie, les patients souffrant de limitations psychologiques concernant I'aspect
physique, I'estime de soi et de somatisation.

Dans les cas séveres, certains individus peuvent se retirer de la société et cesser de
socialiser avec leurs pairs et de participer aux activités sportives. Par ailleurs, le retentissement
cardio-respiratoire de ces déformations est actuellement bien établi. Leur correction est non
seulement un besoin esthétique, mais une nécessité fonctionnelle.

Le diagnostic de ces déformations de la paroi thoracique est clinico-radiologique. Le
traitement est en premier lieu chirurgical. La place du traitement non- chirurgical est non
négligeable pour certains auteurs. Il a sa place surtout dans les formes inopérables et aussi
comme thérapeutique adjuvante au traitement chirurgical de certaines formes.

Nous avons colligé 10 cas de déformation de la paroi thoracique antérieure qui ont été
pris en charge au service de chirurgie thoracique a I’hdpital Arrazi du Centre Hospitalier
Universitaire Mohammed VI de Marrakech durant une période de 4 ans, allant de décembre
2016 a décembre 2020. L’objectif de ce travail est de préciser la fréquence, les caractéristiques
cliniques et radiologiques de cette affection ainsi que les modalités de prise en charge
thérapeutique et leur évolution a la lumiere de nos observations et des données de la littérature.

Notre travail traite les déformations congénitales de la paroi thoracique antérieure vu leur

fréquence.
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La chirurgie de la déformation thoracique

|. Présentation de I’'étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur 4 ans, de décembre 2016 a décembre 2020,
concernant dix patients pris en charge pour une déformation de la paroi thoracique antérieure
au service de chirurgie thoracique a I’hdpital Arrazi du Centre Hospitalier Universitaire

Mohammed VI de Marrakech.

Il. But de I’étude :

Le but de ce travail est d’évaluer I’expérience du service en matiére de prise en charge de

cette pathologie, et de comparer nos résultats a ceux de la littérature.

lll. Critéres d’inclusion et d’exclusion :

1. Ciritéres d’inclusion :

Dans cette étude nous avons inclus tous les patients présentant une déformation
congénitale de la paroi thoracique antérieure opérés au service de Chirurgie thoracique de

I’hépital Arrazi du CHU Mohammed VI de Marrakech.

2. Criteres d’exclusion :

Ont été exclus de cette étude :
-les patients non opérés
-les déformations thoraciques d’origine acquise

-et les patients dont les dossiers n’ont pas pu étre exploités.
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IV. Méthodologie et données :

1. Recueil des données :

Les données ont été recueillies a partir des dossiers cliniques des patients et des
comptes- rendus opératoires.

Pour uniformiser la récolte des informations, chaque dossier a fait I'objet d’une
observation médicale décrivant les données épidémiologiques, cliniques, radiologiques,
exploration fonctionnelle respiratoire, échocardiographie, ainsi que la prise en charge

chirurgicale et les suites postopératoires :

1.1. Données épidémiologiques :

Nous avons relevé I'dge des patients et leur sexe. Concernant les antécédents des
patients, nous avons cherché la notion de cardiopathie, de pneumopathie et de cas similaire

dans la famille.

1.2. Données cliniques :

La durée d’apparition des premiers signes cliniques avant I’admission au service a été

précisée. Le mode de révélation de la déformation thoracique a été étudié.

1.3. Données para clinigues :

A savoir radiologiques (tirées soit d’une Radiographie standard et/ou TDM thoracique)

ou autres (EFR, ETT).

1.4. Données thérapeutiques :

Le type de I'intervention a été noté. Ainsi que la notion d’incidents en per opératoire a été

précisée.
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1.5. Evolution :

A court terme, nous avons recensé les éventuelles complications survenues en
postopératoire immédiat, durant I'hospitalisation en réanimation ou au service de chirurgie
thoracique et au cours du premier mois d’évolution.

En ce qui concerne le suivi a long terme des patients, nous avons noté le recul.

2. Analyse statistique :

La saisie et 'analyse des données ont été faites au moyen du logiciel EXCEL et on a fait
appel a une méthode descriptive utilisant des variables simples telles que des pourcentages et

des moyennes.
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La chirurgie de la déformation thoracique

I. Données épidémiologigues :

Durant la période d’étude de décembre 2016 a décembre 2020, 10 cas de déformation

thoracique ont été répertoriés au sein de notre service.

N
>
;

L’age moyen de nos patients était de 20.3 ans, avec des extrémes allant de 16 a 36 ans.

(graph. 1)
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Graphique 1 : Age des patients de notre série

3. Sexe:

Il a été noté une prédominance masculine, il y avait 6 hommes et 4 femmes avec un sexe

ratio de 1.5. (graph. 2)
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Fréque

B masculin

M féminin

Graphigue 2 : Répartition de cas selon le sexe

Il. Données cliniques :

1. Délai de consultation :

1.1.

Le délai moyen de consultation est de 29.4 mois, avec des extrémes de 1 mois et 48

mois.
1.2. Pectus Excavatum :
Le délai moyen de consultation est de 12 ans, avec des extrémes de 8 ans et 16 ans.
2. Clinigue :

2.1. Age de début :

La déformation a débuté chez nos patients a un age qui varie entre 10 et 24 ans, avec

une moyenne de 17 ans.
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2.2. Signes fonctionnels :

+ 50 % des patients ne présentaient aucun symptdéme en dehors de la
déformation.

4+ La douleur thoracique était le principal signe fonctionnel, elle était isolée chez
3 patients, et associée a la dyspnée chez un seul patient.

#+ La dyspnée isolée a été rapportée chez un seul cas. (Graph .3)

= asymptomatique
m douleur

m dyspnée et douleur

m dyspnée

rFeuLus wdalliiiaudilil .
Graphigue 3 : Fréquence des signes fonctionnels

2.3. Signes physiques :

a. Etatgénéral :

Tous nos patients étaient en bon état général.

b. Examen thoracique :

Assez pauvre, on a hoté :
o Une déformation thoracique avec une taille supérieure a la normale chez 9 cas.
o0 Une cicatrice de thoracotomie chez un seul patient.
o0 Une Cicatrice de mastectomie gauche chez un seul cas.

o Une Scoliose dorsale chez un autre.

- 10 -
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¢. Type de déformation :

Notre série de cas a été marquée par une prédominance du Pectus Carinatum chez 6
patients, dont deux sont symétriques et quatre autres asymétriques (Graph .5).
On note la présence de Pectus Excavatum chez 3 patients. Suivi d’une hypertrophie

localisée du 2e cartilage sterno-costale droit, qui a été décrite chez un seul patient. (Graph .4)

10%

M Pectus Carinatum

M Pectus Excavatum

Hypertrophie localisée du
cartilage

Graphigue 4 : Répartition de types de déformation

Pectus Carinatum

45
40

35 -

20 +

15 +

Asymétrique Symétrique

Graphique 5 : Répartition des différentes formes du Pectus Carinatum
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Figure 1 : Patient présentant un pectus carinatum symétrigue

Figure 2 : Patient présentant un pectus carinatum asymétrique droit
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Tableau | : tableau résumant les observations de nos malades.

Age Age de Type de
N° cas = Sexe Antécédents début Signes fonctionnels . v )
(ans) déformation
(ans)
. Carinatum
1 17 M Sans 14 Asymptomatique L.
asymétrique
Excavatum
2 18 F Sans 10 Asymptomatique
type 1
. Carinatum
3 17 M Sans 16 Asymptomatique L.
symétrique
. Carinatum
4 19 M Sans 16 Asymptomatique L.
asymétrique
. Carinatum
5 17 M Sans 15 Douleur thoracique L
symétrique
Neurofibromatose ) Excavatum
6 26 F 24 Douleur thoracique
type 1 type 3
Neurofibromatose
type 1 Dyspnée stadel Excavatum
7 36 F ype 20 ysp _ xcavaty
Mastectomie pour Douleur thoracique Type 3
néo du sein gauche
Carinatum
8 18 M Sans 15 Douleur thoracique L
asymétrique
Opéré pour pectus Carinatum
9 19 M P p P 18 Dyspnée stade 2 L
carinatum asymétrique
Hypertrophie
10 16 F Sans 15 Asymptomatique localisée du
cartilage

lll. Données para—-cliniques :

1. Etude radiologique :

1.1. Radiographie standard :

Tous les patients de notre étude ont bénéficié d’une radiographie thoracique de face

préopératoire, tandis qu’un seul patient a fait une radio de face et de profil.

- 13-
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Figure3 : Radiographie de face d'un patient avec un pectus carinatum

Figure 4 : Radiographie de profil du méme patient avec un pectus carinatum
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1.2. Scanner thoracique :

La tomodensitométrie thoracique est I’examen para clinique clé.
L’ensemble des patients de notre série ont bénéficié de cet examen.
Il a permis de visualiser les hypertrophies cartilagineuses, et d’évaluer le degré de la

déformation, dans les cas de pectus excavatum, par le calcul de I'indice de Haller.

= HOPIT RF HOPITAL ARRAZI
121308 ATOM Definit 3 3 SOMATOM Definiion AS+
ASNONDBET W 18Y 10/1909 CT 20128 1

® AN 2074647
08032018
0958 35 68
B03IMA 12
MPR

SANS CONTRASTE 1 SANS CONTRASTE € -600 S
A QTR — HOPITAL ARRAZI B

Figure 5 : Images scannographigues d’un patient avec un pectus carinatum symétrique.

Figure 6 : Reconstruction 3D a partir d’acquisition TDM chez un patient présentant un pectus
carinatum asymétrique droit
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Figure 7 : Images scannographiques d’un patient avec un pectus excavatum montrant une

compression du ventricule droit.

Figure 8 : Images scannographiques montrant une hypertrophie localisée du cartilage sterno-

costal droit
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2. Evaluation pré-thérapeutique :

2.1. Echographie cardiaque :

Cette exploration permet de rechercher les anomalies cardiaques congénitales. Ainsi que
le retentissement de la déformation sur le coeur.
Cet examen a été réalisé chez un seul cas avec pectus excavatum, montrant une

compression du ventricule droit.

2.2. Spirométrie :

Dans notre série de cas, la spirométrie a été faite pour le méme patient qui a bénéficié de
I’échocardiographie.
On a retrouvé un volume expiratoire maximal par second (VEMS) normal de 84.35 %.

On note aussi une capacité vitale (CV) normale de 73.6 %.

IV. Traitement :

1. Traitement non chirurgical :

Aucun de nos patients n’a bénéficié d’un traitement non chirurgical.

2. Traitement chirurgical :

2.1. Analgésie préopératoire :

On a réalisé une péridurale antalgique au niveau de D4 chez nos patients.

2.2. Intubation :
L’intubation était normale dans tous les cas, sauf un, chez qui I’abord thoracoscopique

nous a obligé a utiliser une sonde double courant pour I’exclusion pulmonaire droite.
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2.3. Position :

Patient en décubitus dorsal, billot fin sous les épaules, bras en abduction a 90°, parfois le

long du corps.

2.4. Technique chirurgicale :

Au sein de notre étude, on a pratiqué une ostéo-chondroplastie chez 8 malades soit 80
%, dont 4 patients avec stabilisation et 4 autres sans. Un patient soit 10 % a bénéficié d’une

chondroplastie. Tandis qu’un patient soit 10 % a été abordé en suivant la procédure de NUSS.

i Ostéochondroplastie & Chondroplastie  LiTechnique de Nuss

Graphique 6 : Différentes techniques chirurgicales.

2.5. Durée d’hospitalisation postopératoire :

La durée moyenne d’hospitalisation postopératoire varie selon le type de la déformation :

0 Pectus carinatum : 6 jours.

0 Pectus Excavatum : 5 jours.
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Tableau Il : Tableau résumant les différentes méthodes chirurgicales pratiquées

chez nos patients :

Patient Méthode chirurgicale

Sterno -chondroplastie

Sterno-chondroplstie

Sterno-chondroplastie

Sterno-chondroplastie

Sterno-chondroplastie

Sterno-chondroplastie

Technique de Nuss

Sterno-chondroplastie

Sterno-chondroplastie

— (O [0 |N |0 [\ |~ W (N [—

0 Chondroplastie

Figure 9 : Installation de notre patient pour la méthode de Ravitch
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Figure 11 : La stabilisation par une barre en titane chez un de nos patients
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La chirurgie de la déformation thoracique

Figure 12 : Résultat en fin de I'intervention par méthode de Ravitch chez un de nos patients

V. EVOLUTION :

1. Suites opératoires immédiates :

o0 Aucun incident n’a été noté en per opératoire.
o Dans notre série, il n’y a eu aucun déces.
0 Les suites opératoires étaient simples chez tous les patients, et aucune

complication n’a été notée.

2. Suites opératoires a court terme:

Dans notre étude, nous avons noté une infection locale chez un seul patient.

3. Suites tardives et satisfactions :

> Les suites tardives ont été favorables et tres satisfaisant chez 7 patients, 2 étaient

satisfaits tandis qu’un patient était partiellement satisfaits.
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> On note aussi une récidive partielle chez un patient avec un Pectus Carinatum opéré

par I’ostéo-chondroplastie sans stabilisation.

Figure 13 : Patient en postopératoire abordé par une ostéo-chondroplastie (face et profil)
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Tableau lll : Tableau récapitulatif

N° - - Agede| _ : Type de : ;
. Sexe | Age Antécédents g, Signes fonctionnels ; o . Intervention Résultat
Observation Début déformation
) Carinatum Ostéochondroplastie avec . L
1 M 17 Sans 14 Asymptomatique L L . Tres Satisfait
asymétrique | stabilisation par une atelle en titane.
. Excavatum type 3 . N e
2 F 18 Sans 10 Asymptomatique ! Ostéochondroplastie Tres Satisfait
) Carinatum , . | e
3 M 17 Sans 16 Asymptomatique L, Ostéochondroplastie Tres Satisfait
symétrigue
4 M 19 Sans 16 Asymptomatique Tres Satisfait
Carinatum
L Ostéochondroplastie
asymétrique
) Carinatum Ostéochondroplastie avec o
5 M 17 Sans 14 Douleur thoracique Lo o . Satisfait
symétrigue | stabilisation par une atelle en titane.
Excavatum type , . N e
|6 F 26 Neurofibromatose Type 1 24 Douleur thoracique 3 P Ostéochondroplastie Tres Satisfait
Neurofibromatose 3
Dyspnée stade 1 Excavatum type . .
7 F 36 Type 1 20 ) Technique de NUSS Satisfait
3 . 3 Douleur thoracique 3
Néo du sein gauche operé
) Carinatum Ostéochondroplastie avec . L
8 M 18 Sans 15 Douleur thoracique L. o i Tres Satisfait
asymétrique | stabilisation par une atelle en titane.
3 ) 3 Carinatum Ostéochondroplastie avec Partiellement
9 M 19 |Operé pour pectus carinatum 18 Dyspnée stade 2 L L i o
asymétrique [ stabilisation par une atelle en titane. satisfait
Hypertrophie
10 F 16 Sans 15 Asymptomatique localisée du Chondroplastie Trés satisfait
cartilage
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La chirurgie de la déformation thoracique

Notre étude a été menée au sein du service de chirurgie thoracique du Centre Hospitalier
Mohammed VI de Marrakech. Le but de notre série est de ressortir les caractéristiques de cette

pathologie dans notre contexte et de rapporter les résultats chirurgicaux.

|. Historigue

Bauhinus a mis en place la définition cardinale du thorax en entonnoir au seizieme siecle. Il a
établi les signes cliniques du pectus excavatum chez un patient souffrant de compression
pulmonaire, les symptomes évalués par Bauhinus ont amélioré la définition de la déformation [1].

En 1820, Coulson avait découvert que la génétique était un facteur incriminé dans le
pectus excavatum. Ce dernier a mené une étude sur trois fréres et sceurs atteints de cette
déformation [2].

En 1870, le premier pectus carinatum a été décrit par EGGEL[3].

Les travaux de Von Luschka et d’Eggel suivirent alors la publication du premier rapport
de cas complet d’une dépression thoracique en entonnoir; le rapport de ce cas était nommé «
miraculum naturae ».

A I’époque, Eggel et les autres érudits s’appuyaient sur I’hypothése, que la déformation
était engendrée par la rigidité due a la malnutrition ou aux anomalies de développement.

Hagmann I’a remplacé avec une hypothése alternative, en indiquant la cause du pectus
excavatum a étre étroitement liée a la croissance des cotes. En fait, les chirurgiens croyaient que
I’élimination du cartilage des cOtes réussirait a corriger le positionnement anormal du sternum
[4]. D’autres cas (une documentation de 5 patients) se concrétisent au XIX siécle par Ebestein.

Durant cette période, on prescrivait aux patients « l'air frais et les exercices de respiration»
afin d’améliorer la fonction respiratoire, ainsi qu’une participation a de divers exercices de
rééducation. De plus, un bandage en huit reste le plus utilisé comme technique de correction.

Pendant la premiere guerre mondiale, il y a eu d’énorme progrés de I'anesthésie

moderne. Avant cela, seules des corrections limitées pouvaient étre effectuées[5].
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La premiére opération de correction du Pectus excavatum a été guidée par Meyer en
1911. Le but de cette chirurgie était d’enlever le cartilage des cotes. Ceci a renforcer I’hypothése
antérieure de la croissance excessive des coOtes, étant le facteur prédisposant, présenté par
Hagmann. Meyer a enlevé les deuxiemes a troisiémes cartilages costales sur le coté droit de la
paroi thoracique. Il n’y a pas eu d’amélioration significative et I'opération a été jugée sans
succés [2]. Sauerbruch a été le pionnier du traitement du XXe siécle en incisant et excoriant les
cartilages costaux de la 5 e a la 9 e gauche et une section du sternum adjacent. Il a été prouvé
gue la chirurgie atténue la dyspnée et permet au patient de reprendre sa vie normale rapidement
[6]. Quelques années plus tard, Sauerbruch a commencé la premiére correction accomplie par
résection sous périchondrale de tout le cartilage déformé et la stabilisation du sternum, par
I'utilisation des barres d’implantation.

Cette opération nécessite une dissection rétro sternale trop invasive et des ostéotomies
transversales [2].

Ravitch a élucidé et présenté les étapes de la correction chirurgicale du pectus
excavatum. De nombreuses méthodes de réparation suivaient ceux de Ravitch.

La technique de Sauerbruch a été universalisée par Ravitch et a précédé les interventions
révolutionnaires découvertes par NUSS[7]. D’autres méthodes chirurgicales placent une attelle
externe, au lieu de la barre, derriere le sternum ; la modification de Leonard est un exemple [8].

,.-\"&. i.“.
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Figure 14 : Ferdinand Sauerbruch Figure 15 : Mark M. Ravitch
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Concernant le syndrome de Poland, Le premier cas a été décrit en 1826 par un francais,
Lallemand. Il s’agissait d’un patient de 60 ans qui présentait une dépression thoracique, une
absence de la portion antérieure des 3e, 4e et 5e cOtes ainsi qu'une hernie pulmonaire
homolatérale, sans malformation au niveau du membre supérieur. La premiére description
clinique et anatomique compléte a été réalisée par Alfred Poland en 1841. Alfred Poland,
étudiant en anatomie au Guy’s Hopital, disséqua le cadavre d’un forcat de 27 ans, condamné a

mort, qui présentait une dépression thoracique gauche et une main gauche petite et palmée [9].

Il. Rappel

1. Rappel embryologique

Les somites de la cage thoracique sont issues du mésoderme, elles fusionneront
longitudinalement pour former des paires de barres sternales cartilagineuse (bandes, plaques).
Ces dernieres se déplacent progressivement vers la ligne médiane poussées par I'allongement
des cotes. Finalement les deux bandes s’incorporent en « zip-like » cranio-caudalement pour
former le sternum [10].

A ce stade, il est formé d’une succession de bandes cartilagineuses appelées « sternebres»

)

Figure 16 : Embryogenése des cotes
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Clavcule Manubrium  Clavcule
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Figure 17 : Embryogenése du sternum

Les perturbations du développement de ce processus de fusion peuvent donner une
fissure congénitale du sternum. A l'intérieur du cartilage primordial du sternum les premiers
centres d’ossification auront lieu au manubrium, d’autres dans le corps du sternum s’en suivent.
[10]

Habituellement, ceux de la partie supérieure sont uniques (le manubrium), alors que les
autres sont disposés en pair, mais souvent asymétriquement disposés (Figure 18).

En contraste net avec leur apparence, I'union des centres d’ossification dans le corps du
sternum procéde de bas en haut. Une fusion incompléte des sternebres entraine la variation bien
connue d’un foramen sternal (Fissura Sternicongenita). [10]

En regle générale, la synostose des centres du corps commence a la puberté et se finalise
entre 20 et 25 ans. Le développement osseux au sein du xiphoide se fait aprés le reste du
sternum ; le reste de cette partie du sternum reste cartilagineuse. [10]

Dans I’ensemble, le nombre et la localisation des centres d’ossification dans le sternum
varient considérablement en fonction de la maturation et le moment de la fusion des barres

sternales susmentionnées. [10]
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L’ossification des surfaces aplaties des cOtes cartilagineuses commence postérieurement
pres de I'angle, se déplace centralement, et s’arréte quand elle arrive a un changement de la
direction de la cote (Figure 16). [10]

Ces quelques apercus rendent lirrégularité de la croissance du cartilage costale
compréhensible, entrainant une ossification de la partie inférieure du sternum. L’association des

deux contribue a la formation du thorax en entonnoir ou du thorax en caréne. [10]

Figure 18 : le développement du sternum

Sternum cartilagineux d’un nourrisson : des centres d’ossification sont impair dans la
moitié supérieure du corps et paire dans la moitié inférieure. Les derniers sont parfois localisés

asymétriquement et n’apparaissent pas synchronisé.
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2. Rappel anatomique

Le thorax est une région anatomique qui constitue la plus grande surface du corps
humain. Il est caractérisé par sa forme et son contenu fait surtout d’organes nobles assurant les

grandes fonctions vitales de I'organisme, la fonction respiratoire et circulatoire.

2.1. La paroi thoracique [[ 3] ,[10],[11]] :

La cage thoracique est un contenant semi-rigide, formée par trois parois, et on lui

distingue un cadre osseux et un plan cutanéo-musculaire.

a. Une paroi antérieure:

Limitée en haut par une ligne horizontale passant par le bord supérieur des deux
clavicules, latéralement par I’épaule et par la ligne axillaire antérieure, puis en bas par une ligne

horizontale passant a deux travers de doigts au-dessous de I'appendice xiphoide.

b. Une paroi postérieure :

Comprise entre les lignes horizontales passant par la septiéme vertebre cervicale en haut

et les deux douziémes cotes en bas, et latéralement et de chaque c6té la limite latérale du corps.

¢. Une paroi inférieure ou diaphragme :

Qui se présente comme un voile tendu entre les éléments squelettiques qui circonscrivent
I’orifice inférieur du thorax. Son role est similaire a celui d’un piston, avec une amplitude qui
peut atteindre jusqu’a 15cm en fin d’expiration ce qui correspond au 4éme EICD antérieur

(mamelon chez ’lhomme).

d. Limite supérieure : Orifice cervico-thoracique
Etroit, il livre passage a la trachée, I';esophage et aux vaisseaux a destinée céphaliques et

membres supérieurs.
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a.l. Le squelette du thorax : [ [12], [13], [14], [15]]

Le thorax représente une cage ostéo-cartilagineuse constituée :

> En avant, par le sternum, avec de part et d’autre les vaisseaux mammaires

internes (artere et veine).

> Latéralement et de chaque c6té, par les douze cotes et leurs cartilages costaux,

> En arriére par la colonne vertébrale dorsale et I'omoplate.
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Figure 19: Vue ventrale du squelette du thorax
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Figure 20 : Vue dorsale du squelette du thorax

v Les cOtes :

> Classification :
Les cotes 1 a 7 sont dites vraies ou sternales. Les cOtes asternales, de 8 a 12, comportent
les fausses cotes, de 8 a 10 et les cotes flottantes, 11 et 12, dont I'extrémité médiale est libre

(Figure 19).

> L’arc postérieur :

Exclusivement osseux, il est concave ventralement. En coupe, I'arc postérieur est
cylindrique, contrairement aux arcs axillaires et antérieurs qui ont un grand axe vertical.

Le segment le plus médial porte deux zones articulaires, la téte et le tubercule, séparé
par le col. Elles constituent de vraies articulations.

L’articulation costo-vertébrale est une double arthrodie se comportant comme une
trochoide, I'articulation costo-transversaire est de type trochoide. Elles ne permettent donc
gu’un seul degré de liberté, mais essentiel dans la mécanique respiratoire, la rotation costale, et

dans une moindre mesure un mouvement de glissement.
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Figure 21 : Vue craniale d’une paire de cotes.

1 : arc postérieur (a : segment médial, b : segment latéral) ; 2 : arc axillaire ; 3 : arc antérieur ;
4 : angle postérieur ; 5 : angle ventral ; * : courbure de torsion ; <-> : axe de rotation costal ;
—————————— : courbure d’enroulement.

Face externe Face interne
e lespace _doTospece
W
8 10

Figure 22 : Espace intercostal en coupe.

A : arc postérieur ; B : arc axillaire ; C : arc antérieur ; 1 : veine ; 2 : artére ; 3 : nerf
4 : muscle intercostal externe ; 5 : membrane intercostale interne ; 6 : membrane intercostale externe ;
7 : muscle intercostal interne ; 8 : col costal ; 9 : corps costal ; 10 : cartilage costal.
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Figure 23 : Vue ventrale des articulations costo-vertébrale et costo-transversaire
d’une cote droite

1 : téte costale ; 2 : col costal ; 3 : tubercule costal ; 4 : angle postérieur ; 5 : corps costal ; 6 : vertébre
thoracique ; 7 : facette articulaire corporéale craniale ; 8 : processus transverse ; 9 : facette articulaire
transversaire ; 10 : facette articulaire corporéale caudale ; < e de rotation costal.

2

J

Figure 24 : Vue craniale des cotes 1 et 2 gauches.

1 : tubercule et angle postérieur de K1 ; 2 : angle postérieur de K2 ; 3 : tubercule de Lisfranc = insertion
caudale du muscle scaléne antérieur ; 4 : insertion caudale du muscle scalene moyen ; 5 : insertion caudale du
muscle scaléne postérieur ; 6 : gouttiére de I'artére subclaviére ; 7 : gouttiére de la veine subclaviére.
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> L’arc axillaire :

Il est exclusivement osseux (corps de la cote) et concave médialement. Il est facilement
accessible a la palpation. A sa partie moyenne se trouve le sommet de la courbure. Entre I’arc
axillaire et antérieur se trouve le point V, ou sommet de I’angle ventral des coOtes. Pour la
mécanique respiratoire, il est le lieu du maximum de la torsion de la cote.

Cet arc se poursuit par I’arc antérieur masqué par les muscles grands pectoraux, et par la

glande mammaire chez la femme.

> L’arc antérieur osseux
En coupe, le corps costal au niveau de I'arc axillaire antérieur, présente la morphologie
costale classiquement représentée. En effet la traction verticale par les muscles intercostaux est
prépondérante. Le modelage en résultant est un grand axe vertical, un bord supérieur convexe
vers le haut, et un bord inférieur concave vers le bas, décrivant une gouttiere protégeant le

pédicule intercostal.

Expiration : Ingpiration

B>b

Figure 25: Mécanique chondro-costale, vue de face.

a: diametre transversal en expiration ; b : diamétre antéropostérieur en expiration ; A : diametre transversal en
inspiration ; B : diamétre antéropostérieur en inspiration ; 1 : extrémité caudale du sternum ; cartilage costal.

- 35 -



La chirurgie de la déformation thoracique

> L’arc antérieur cartilagineux : Les cartilages costaux

Ces cartilages attachent I’os costal au sternum. lls présentent la méme morphologie en
coupe que l'arc antérieur osseux dont ils sont le prolongement, aplatis d’avant en arriere,
toujours modelés par la traction verticale des muscles intercostaux (Fig. 22).

Leur orientation est variable (Fig. 19). Pour les cotes 1 a 3, ils prolongent I'orientation
descendante de I'os costal correspondant.

A partir de la 4e cote, ils sont de plus en plus ascendants et longs.

A partir du 8e niveau, le cartilage costal s’insére sur le cartilage costal sus-jacent via les
articulations interchondrales.

Leur articulation chondro-sternale, médiale est, pour la premiére cote, ne permettant
gu’un faible degré de mouvement, puis pour les coOtes suivante ne permettant que des
mouvements limités de glissement.

Ces articulations sont renforcées par un ligament chondro-sternal antérieur solide, et un
ligament chondro-sternal postérieur plus gréle [16](Fig. 26).

Les propriétés élastiques de ces cartilages costaux sont d’autant plus importantes que le
sujet est jeune. Ce cartilage peut s’ossifier chez la personne agée[17].

Ces caractéristiques expliquent la passivité de I'expiration et le déplacement important

du plastron chondro-sternal lors de I'inspiration (Fig. 25).
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Figure 26 : Articulations du plastron chondro-sternal.

A : vue ventrale respectant les articulations ; B : coupe frontale intra-articulaire ; C: articulations sterno-
claviculaire et chondro-sternale de K1 ; 1 : ligament costo-claviculaire ; 2 : ligaments inter-claviculaires ; 3 :
muscle subclavier ; 4 : articulations chondro-costales de K1 a K8 ; 5 : articulations chondro-sternales de K2 a
K7 ; 6 : articulation interchondrale de K8 sur K7 ; 7 : capsule articulaire ; 8 : disque ou ménisque articulaire ; 9 :
articulation chondro-sternale de K1 ;

v' Le sternum
Cet os plat, impair, et médian, est facilement palpable de la région cervicale a la partie
craniale de ’'abdomen. Il est constitué de trois pieces osseuses distinctes : le manubrium sternal,
le corps du sternum et le processus xiphoide (figure 27).

+ Le manubrium est la piéce la plus épaisse et la plus large. Sur ses bords latéraux
sont présents, de haut en bas, les incisures ou surfaces articulaires claviculaires,
puis immédiatement au contact, celles des premiéres cotes. Celles des deuxiémes
cOtes sont a cheval sur le manubrium et le corps sternal. Le corps sternal étant
quasiment vertical, leur articulation décrit un angle obtus ouvert vers larriére,
I’angle sternal (environ 140 degrés).

+ Le corps est la partie la plus allongée. Elle présente a sa surface ventrale des crétes

transversales, palpables, situées a la hauteur des cotes 3 a 6. L’insertion de la septiéme
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cOte est a cheval sur le corps sternal et le processus xiphoide. Entre chaque incisure
costale se trouvent d’autres dépressions latérales, les incisures intercostales.
+ Le processus xiphoide est une petite piéce osseuse, dans le méme plan que le

corps sternal, de forme variable.

Ces trois pieces osseuses sont articulées entre elles par des synchondroses, articulations
donc peu mobiles, voir immobiles chez la personne agée.

Ce bouclier osseux protége les gros vaisseaux du médiastin antérieur et le cceur. Il réunit
en avant I’ensemble des cartilages costaux [18].

L’intégrité du plastron chondro-sternal est nécessaire a la bonne mécanique respiratoire.

Le développement du sternum et des cartilages costaux est par ailleurs intimement lié.

Figure 27 : Le sternum vu de face et de profil.

A : vue ventrale ; B : vue de profil gauche 1 : manubrium sternal ; 2 : corps du sternum ; 3 : -processus
xiphoide ; 4 : incisure jugulaire ; 5 : incisure claviculaire ; 6 : incisures costales de K1 a K7 ; 7 : incisures
intercostales ; 8 : crétes transverses ; 9 : synchondrose manubrio-corporéale et angle sternal de Louis ; 10 :
synchondrose corporéo-xiphoidienne.
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a.2. Le plan cutanéo -musculaire :

On distingue successivement de dehors en dedans :
o la peau.
0 Le tissu sous-cutané.
o L’aponévrose.

o Les plans musculaires.

Les muscles de la région antérieure . sont divisés selon leur disposition par rapport au
squelette en:
> Un groupe musculaire superficiel : Le grand pectoral, le petit pectoral, le grand
dentelé, en avant et en bas (les faisceaux d’insertion du grand droit et les
digitations du grand oblique).

> Un groupe musculaire profond: Représenté par le muscle triangulaire du sternum.

Figure 28 : Paroi antérieure du thorax antérieur [4]
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Les muscles de la région postérieure : Sont groupés en trois plans.
> Un plan superficiel : Qui comprend le muscle grand dorsal et le muscle trapéze.

> Un plan musculaire moyen : Comprend trois muscles ; le muscle grand dentelé, le

muscle petit dentelé, et le muscle rhomboide.

> Un plan musculaire profond : Constitué par les muscles spinaux.
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Figure 29 : paroi postérieure du thorax [19]

a.3. Leplanintercostal : (Figure 17,18)

L’espace intercostal (EIC) est formé par trois plans musculaires et deux plans cellulo-

fibreux, on distingue successivement :
» Le muscle intercostal externe.

> Le tissu fibro-celluleux intermusculaire externe.
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> Le muscle intercostal moyen.
> Le tissu intermusculaire moyen.

> Le muscle intercostal interne.

L'espace intercostal est caractérisé par le passage d’'un pédicule appelé pédicule
intercostal. Ses éléments se disposent successivement au-dessous du bord inférieur de la cote

supérieure de haut en bas, la veine, I’artére, puis le nerf (Figure 22).

2.2. Lavascularisation de la paroi thoracique: [19]

a. Lavascularisation artérielle :

a.l. Artéres intercostales postérieures :

Les deux artéres intercostales postéro-supérieures sont issues de I’artére thoracique
supérieure, branche du tronc costo-cervical. Ce dernier est une branche postérieure de I'artére
sous claviere. Les neuf autres paires d’artéres intercostales postérieures naissent de la face

postérieure de I'aorte descendante.

a.2. Artéres intercostales antérieures :

Elles naissent directement ou indirectement de I’artére thoracique interne. Cette derniere
nait de I'artére sous claviére au niveau du cou.

Au niveau du 6éme EIC, elle se divise en deux branches terminales : I'artére épigastrique
supérieure et I’artére musculo-phrénique. Les artéres intercostales antérieures des derniers EIC
naissent de I’artéere musculo-phrénique.

En plus de ces branches, I'artére thoracique donne naissance a des branches perforantes

pour vasculariser les structures externes de la paroi thoracique.
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b. Le drainage veineux :
Le drainage veineux de la paroi thoracique est habituellement paralléle au réseau artériel.
Les veines intercostales se drainent dans le systéeme des veines azygos ou dans les veines

thoraciques internes, qui sont connectées avec les veines brachiocéphaliques du cou.

lll. Etiopathogénie

La pathogénie exacte des malformations thoraciques congénitales, et en particulier du
thorax en entonnoir et en caréne, est encore mal élucidée. De nombreuses hypothéses ont été
avancées mais aucune n’a pu étre prouvée :

—La théorie de I’hyperplasie chondro-costale, émise en 1937 par Ombredanne, est a
I’heure actuelle la plus communément admise par de nombreux auteurs.

[20],[21],[22],[23],[24],[25]

Ombredanne fut le premier a considérer qu’une croissance excessive des cOtes et des
cartilages puisse étre a I'origine des déformations du plastron sternochondrocostal (DPCS). Les
cartilages trop longs repousseraient le sternum. Un excés de croissance de la partie antérieure
des cartilages repousserait le sternum en arriere formant le thorax en entonnoir (fig. 27), alors
gu’un exces de croissance postérieure des cartilages repousserait le sternum en avant formant le
thorax en caréne (fig. 26). Plusieurs arguments plaident en faveur de cette théorie : [26]

—la coexistence de thorax en entonnoir et de thorax en caréne dans la méme famille,
voire chez le méme patient.

—I’aggravation de la déformation au cours de la croissance, et en particulier au
moment de la poussée pubertaire.

—la récidive postopératoire, lorsque l'intervention a été pratiquée chez les enfants
avant la puberté.

—la présence de déformation du plastron sternochondrocostal chez les patients
atteints du syndrome de Marfan. Cette constatation permet d’extrapoler a I’arc costal

le processus qui atteint les os longs.
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—un nombre important d’auteurs accréditent cette théorie.

Cependant, rien a ce jour ne peut expliquer cette hyper croissance des cartilages costaux.

N

Figure 30 : [’exceés de croissance de la partie postérieure des cartilages costaux repousse le
sternum en avant : thorax en carene. [26]

N~

Figure 31 : L’exces de croissance de la partie antérieure des cartilages costaux repousse le
thorax en arriére : le thorax en entonnoir. [26]
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—La théorie des troubles de la mécanique ventilatoire est basée sur la rétraction

sternale paradoxale chez les nourrissons lors de I’inspiration, due a la flexibilité de la

cage thoracique

le modelage anormal

progressivement avec la croissance[20].

de la cage

thoracique se ferait

—Des études ont montré que les patients présentant un PE asymétrique avaient des

cotes plus courtes sur le coté plus sévéerement déprimé de I'anomalie[27].

—Jusqu'a 43% des patients atteints de PE ont une histoire familiale de la maladie[28].

—La théorie de la traction diaphragmatique par un ligament rétro sternal, émise par

Brown, est également abandonnée[4].

IV. Etude épidémiologique :

1. Fréguence :

Le pectus excavatum est la déformation la plus fréquente dans les séries européennes et

asiatiques, alors que le pectus carinatum est le plus fréquent en Amérique latine notamment en

Brésil et en Argentine.

A partir de nos constats, on pense qu’on se rapproche plus du profil épidémiologique de

I’Amérique latine. Le pectus carinatum a été observé chez six patients de I’ensemble de notre

série de cas, suivi du pectus excavatum qui a été vu chez trois malades. L’hypertrophie localisée

du cartilage a été observée chez un seul cas.

Tableau IV : Comparaison des séries concernant le type de déformation

Séries Pectus Pectus Pectus Autres
excavatum carinatum arcuatum malformations

Wurtz et al.[29] 88.3% 9.3% 2.4% 2.4%
I.Hysrie et al [30] 66.7 % 0 25 % 8.3%
M.Oncel et al[31] 59.7 % 40.3 % 0 0
R.Jancovici et al[32] 82.3% 15.9% 1.8% 1.8%
DE.Jaroszewski et al[33] 84 % 13% 0 3 %
Notre série 30 % 60 % 0 10 %
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2. Age:

Dans la série d’l. Hysi et al. on note un dge moyen de 28,5 + 9,4 ans [28].

L’étude menée par M.Oncel et al. retrouve un age moyen de 17 ans [29].

La série de cas de B.Cavestri et al. note un age moyen de 25,9 = 11,8 ans[34].

R.Neviére a réalisé une étude rétrospective de décembre 2005 a mai 2009 chez 150
adultes présentant un pectus excavatum, dont I’dge moyen est de 27 ans. [35]

L’expérience de I’hopital Percy du 1988 a 2006 réalisée par R.Jancovoci et al. chez 113 patients
a retrouvé un age moyen de 22 ans, avec des ages extrémes allant de 17,5 a 56 ans. [30]

Comme on peut le constater, I’dge moyen varie d’une série a 'autre en fonction de la
nature du recrutement des centres, pour adultes ou pour enfants.

Dans notre série, I’dge moyen des patients était de 18.2 ans, avec des extrémes allant de

15 ans a 36ans, ce qui rejoint la littérature. La majorité des patients était des jeunes.

Tableau V : Comparaison des séries concernant I’age

Séries Effectif Age moyen (ans) Age extréme (ans)
R.Neviére et al[35]. 150 27 18-62
M.Oncel et al [29]. 77 17 10-22
R.Jancovici et al [30]. 113 22 17.5-56
DE.Jaroszewski et al [31]. 320 27 19-67
Notre étude 10 20.4 16-36

3. Sexe:

Dans la plupart des séries de la littérature, on révéle une forte prédominance masculine.

Dans I'étude prospective réalisée par A.Wurtz et al. on retrouve 171 hommes et 34
femmes [27]. Quant a I’étude rétrospective d’l. Hysi et al. on note I’existence de 9 hommes et 3
femmes [28]. Dans la série de B.Cavestri et on retrouve 25 hommes et seulement 7 femmes [32].
Finalement dans la série de R.Kabbaj et al. il y avait 52 hommes et 18 femmes[36].

Tout comme ce qu’on a pu lire dans nos références bibliographiques, nous avons remarqué

une prédominance masculine. Dans notre série, celle—ci est de 6 hommes contre 4 femmes.
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Tableau VI : Comparaison des séries concernant le sexe

Séries Nombre de cas Sexe masculin Sexe féminin
A. Wurtz et al[27] 205(sur 9 ans) 83.4% 16.6 %
I.Hysi et al[28]. 12(sur 8 ans) 75 % 25 %
B.Cavestri et al[32]. 32(sur 5 ans) 78.1% 21.9%
R.Kabbaj et al[36]. 70(sur 7 ans) 74.3 % 25.7 %
DE.Jaroszewski et al[36]. 320(sur 21 ans) 76 % 24 %
Notre série 10(sur 4 ans) 60 % 40 %

V. Etude clinique :

1. Types de déformations :

1.1. Généralités :
Les malformations de la paroi thoracique les plus fréquentes intéressent le plastron
chondrosternal. Elles sont de trois types, par ordre de fréquence décroissante :
e le pectus excavatum (PE), thorax en entonnoir ou funnel chest ;
e le pectus carinatum (PC) ou thorax en caréne ou chicken breast ;

e le pectus arcuatum (PA) ou pouter pigeon breast.

Les fentes sternales sont des malformations isolées du sternum.

D’autres malformations sont beaucoup plus rares :
ele syndrome de Poland, caractérisé par une hypoplasie unilatérale de la paroi
thoracique, associée a une malformation ipsilatérale de la main.
e le syndrome de Jeune ou dystrophie thoracique asphyxiante, caractérisé par un
défaut de développement de la cage thoracique, d’origine congénitale.

e la dystrophie thoracique restrictive acquise, iatrogene.

Il existe enfin quelques faits disparates, comme les malformations isolées des coOtes et

des cartilages costaux.
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1.2. classification :
Les classifications des DPCS sont nombreuses. Les plus connues sont celles proposées

par Chin pour le PE [37] et Shamberger pour les déformations en protrusion [38].

Plus récemment, Park a proposé une classification des PE en cing types [39], dans
I'optique d’une prise en charge par la technique de Nuss [40]. Toutes ces classifications
morphologiques ne prennent pas en compte toutes les formes anatomo-cliniques. En
conséquence, nous avons proposé une classification pathogénique des DPCS, fondée sur le
niveau et le nombre de cartilages hypertrophiés en longueur qui s’insérent sur le corps sternal
[41]. Celle-ci comporte deux parametres :

e principal : le niveau et le nombre de cartilages atteints ;
e accessoire : ’lasymétrie :
| : atteinte des troisiémes aux septiémes cartilages : forme habituelle ou « standard »
de pectus excavatum et de pectus carinatum,
Il : atteinte des deuxiemes aux quatriemes ou cinquiémes cartilages : forme haute,
pectus arcuatum sans cuvette sous jacente,
lll : atteinte des quatriémes aux septiémes cartilages : forme basse du pectus
excavatum ou du pectus carinatum,
IV : atteinte des deuxiémes aux septiémes cartilages et/ou des huitiemes cartilages :
forme extensive de pectus excavatum et plus rarement de pectus carinatum ou

pectus arcuatum avec cuvette sous-jacente.

Cette classification a I'intérét d’étre :
> prédictive d’'un programme thérapeutique chirurgical ;

> pronostique : les formes extensives sont les plus difficiles a réparer.
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1.3. Déformations en creux (pectus excavatum) :

a. Formes symétriques :
On distingue :

e Le pectus excavatum, forme standard. Il se caractérise par une cuvette a grand axe
vertical, centrée sur la partie basse du corps sternal ou I'appendice xiphoide. Les
berges de la cuvette, formées des cartilages costaux, sont plus ou moins abruptes.
Lorsqu’elle est profonde, la face postérieure du corps sternal peut jouxter le rachis et
le coeur est latérodévié a gauche. Parfois, il existe une saillie des auvents costaux,
liée a I'hypertrophie en épaisseur et en largeur des cartilages inférieurs. (Fig.33)

e Le pectus excavatum, forme basse, ce sont des formes souvent modérées, pour
lesquelles une chirurgie correctrice n’est pas toujours nécessaire.

e Le pectus excavatum, forme extensive correspond a une atteinte complémentaire des
deuxiémes et/ou des huitiemes cartilages. L’atteinte des deuxiemes cartilages
entraine une rétro pulsion du manubrium et un aplatissement de I’angle de Louis. La
cuvette est généralement plus large, avec parfois incurvation vers I’arriere des arcs

costaux antérieurs. La saillie des auvents costaux est, par contraste, accentuée.

W A B Cc

Figure 32 : Pectus excavatum,

A. Forme standard.
B .Forme basse.
C. forme extensive.
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Figure 33 : Pectus excavatum, forme standard et symétrigue.

b. Formes asymétriques :

Elles se caractérisent par une bascule du corps sternal, parfois vrillé sur son axe et dont
la face est habituellement dirigée vers la droite. C’est dans les formes extensives asymétriques,
que sont observées les déformations les plus impressionnantes (notamment dans le syndrome

de Marfan).

r

Figure 34 : Pectus excavatum, forme standard asymétrique.
Le sternum est dirigé vers la droite (A, B).
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Figure 35 : Pectus excavatum, forme basse et asymétrique. Le sternum est dirigé vers la gauche.

1.4. Déformations en protrusion (PC et PA) :

a. Formes symétriques :

a.l. Pectus carinatum
On distingue :

o le pectus carinatum, forme standard, est parfois appelée keel chest ou « pectus elevatum
». Le manubrium est correctement orienté et le corps sternal dans le méme axe, formant
ainsi un éperon ou carene. L'appendice xiphoide est souvent incurvé en arriére. (Fig.37)

e le pectus carinatum, forme basse, Comme dans le PE, la déformation est souvent
modérée, limitée a la saillie para sternale des cartilages hypertrophiés, sans
protrusion sternale significative.

ele pectus carinatum, forme extensive: un excés de longueur des deuxiémes
cartilages a pour conséquence une protrusion diffuse, en arc de cercle, de I’ensemble
du sternum. L’excés de longueur des huitiémes cartilages accentue la déformation en

carene a sa partie basse.
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Figure 36. Pectus carinatum,

A. Forme standard.
B. Forme basse.
C. Forme extensive.

Figure 37: Pectus carinatum, forme standard et symétrique, de face (A) et de profil (B).

a.2. Pectus arcuatum

e le pectus arcuatum, forme haute est une malformation rare, caractérisée par une

protrusion manubrio-sternale et une fermeture de I’angle de Louis. Il existe une

ossification prématurée du sternum qui est court et trapu.
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e le pectus arcuatum avec cuvette sous-jacente, forme diffuse: L’excés de longueur
des cartilages supérieurs détermine une protrusion manubrio-sternale et celui des
cartilages inférieurs une dépression sous—jacente. Cette forme peut étre confondue

cliniquement avec un PE.

" /\

) K

W A B

Figure 38 A. Pectus arcuatum. B. Pectus arcuatum avec cuvette sous-jacente.

Figure 39 : Pectus arcuatum avec cuvette sous-jacente.
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Figure 40 : Pectus arcuatum.

A. Radiographie de thorax de profil : protrusion manubrio-sternale.
B. Reconstruction tridimensionnelle tomodensitométrique : aspect court et trapu du sternum.

b. Formes asymétriques :

Elles sont moins fréquentes que dans le PE. Dans les formes basses, il n’y a pas de réelle
protrusion du sternum qui est simplement basculé sur son axe. On distingue :

ole pectus carinatum forme standard

ole pectus carinatum forme basse

ole pectus carinatum forme extensive
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Figure 41 : Pectus carinatum, forme basse asymétrique (A, B).

1.5. Syndrome de Poland :

a. Définition
Le syndrome de Poland est défini par deux anomalies :
» L’hypoplasie du muscle pectoralis major

» La malformation de la main homolatérale.

Les malformations peuvent étre extrémement variables ayant toujours en commun

I’agénésie des faisceaux sterno-costaux du pectoralis major.
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b. Description des anomalies :

b.1. Anomalies de la paroi thoracique :

% Anomalies musculaires :

L’anomalie principale et constante est I’agénésie des chefs sterno-costaux du pectoralis
major. Elle se traduit cliniquement par une dépression infra-claviculaire et une absence de pilier
axillaire antérieur.

Les autres anomalies musculaires, inconstantes et variables, pouvant étre observées sont
: ’hypoplasie ou I'agénésie du pectoralis minor, du serratus anterior, du latissimus dorsi, des

muscles intercostaux.

% Anomalies ostéo-cartilagineuses :

Les anomalies costales sont a type d’hypoplasie ou d’aplasie.

< Malformations thoraciques associées :
On décrit I’existence de pectus excavatum. L’absence des insertions costales des muscles
pectoraux provoquerait au cours de la croissance I’absence de développement du relief costal et
I’enfoncement du plastron chondrosternal. Il s’agit le plus souvent de pectus asymétriques. La

déformation en carene du thorax a également été observée.

b.2. Anomalies cutanéo-glandulaires

< Anomalies cutanées :
La peau est souvent fine, avec des adhérences importantes entre le derme et la paroi
thoracique. On observe également chez I’lhomme des troubles de la pilosité. Il peut exister une

bride axillaire.
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< Anomalies glandulaires :
La glande mammaire est hypoplasique ou aplasique. On retrouve chez la femme une
asymétrie mammaire, qui se révele a la puberté, et qui est le principal motif de consultation. Des
anomalies de position sont retrouvées : le sein est plus haut, plus externe. La plaque aréolo-

mamelonnaire est souvent dyschromique, hypoplasique et dystopique (plus haute et plus latérale).

< Anomalies des membres supérieures :

Elles doivent étre connues pour étre recherchées devant toute asymétrie mammaire.

Elles comportent :
oune hypoplasie du bras ou de l'avant-bras, parfois une hypoplasie globale du
membre supérieur ;
odes anomalies de la main : la malformation principale est la brachymésophalangie.
Une syndactylie (partielle, épargnant le pouce et laissant libre la troisieme phalange)

peut étre présente.

Des malformations plus séveres ont été décrites dans le cadre du syndrome de Poland :
main en mitaine, ectrodactylie (main en « pince de homard », phalanges delta, hypoplasie ou
absence des métacarpiens, camptodactylie, etc. Enfin, le syndrome de Poland peut s’associer a
de nombreuses anomalies ou autres malformations de facon sporadique (leucémie aigué,

scoliose, pieds bots, hypospadias, agénésie rénale, dextrocardie, etc.)

c. classification :

Foucras et al. ont proposé en 2001 une classification des formes thoraco-mammaires en

trois stades de gravité croissante[42].
—Stade | : malformation mineure avec hypoplasie musculaire du pectoralis major. Chez
la femme, I’hypoplasie mammaire est modérée. On est en présence d’une asymétrie

discréte du thorax chez I’lhomme, et d’une asymétrie mammaire chez la femme.
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—-Stade Il : malformation modérée avec aplasie importante du pectoralis major,
asymétrie mammaire importante chez la femme avec malformation costale modérée
éventuelle. Il y a une asymétrie marquée du thorax.

—Stade Ill : malformation sévere avec aplasie mammaire et musculaire compléte, autres
aplasies musculaires associées, malformation thoracique majeure avec aplasies

costales, déformation sternale. Il existe une asymétrie majeure du thorax.

Stade |

Stade Il

stade Il

Figure 42 : Classification de Foucras illustrée chez ’homme

1.6. Fente sternale/ Bifidité sternle/ Cleft Sternum

a. Description : [41]
La fente sternale est encore appelée sternum bifide, bifidité sternale ou fissure du
sternum. Cette malformation est définie comme une séparation partielle ou compléete des deux

pieces sternales latérales.
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Embryologiquement, elle est le résultat d’'un défaut de fusion des deux bandes
longitudinales de mésenchyme sur la ligne médiane, a I'origine de la formation du sternum, au
cours des trois premiers mois de la vie embryonnaire.

Cette malformation prédomine chez la fille et s’accompagne souvent d’autres anomalies :

hémangiome facial, diastasis des grands droits, hernie ombilicale ou omphalocéle.

b. Type:

= Fentes sternales supérieures
= Fente sternale subtotale

= Fente sternale totale

= Fente sternale inférieure

Figure 43 : Fente sternale.

A : Aspect clinique, fente de la partie supérieure du sternum chez un nourrisson de 1 mois.
B : Aspect postopératoire.[43]

1.7. Syndrome de Jeune :

a. Description : [39]
C’est une dystrophie thoracique asphyxiante, décrite pour la premiére fois par Jeune en

1954. Cette maladie congénitale associe des anomalies de la cage thoracique, du pelvis et des
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phalanges. Les enfants atteints ont une poly chondrodystrophie, caractérisée par des cotes
courtes et horizontales (Fig 44). Les cartilages sont hypertrophiés et irréguliers, notamment a la

jonction chondro-sternale.

b. Clinique :

Sur le plan morphologique, le thorax est étroit dans ses deux diameétres, avec un aspect
en « cloche », qui contraste avec I’aspect globuleux de I'abdomen. Les mouvements respiratoires
sont trés limités et la respiration essentiellement diaphragmatique. La gravité de I’affection est
variable.

Dans les formes les plus séveres, I'affection est fatale en période périnatale, dans un
tableau de défaillance respiratoire.

Dans les formes moyennes, cette évolution péjorative se produit dans la premiére année.

Dans les formes les moins séveres, une survie prolongée est possible.

»

Figure 44 : Syndrome de Jeune: cOtes courtes et horizontales.

i

- 590 -



La chirurgie de la déformation thoracique

1.8. Malformations diverses : [39]

a. Malformations des cartilages costaux :

a.l. Hypertrophies localisées :

Certains patients présentent des hypertrophies localisées d’un ou de deux cartilages
costaux, a l'origine d’une voussure localisée, sans déformation sternale. La tuméfaction

cliniquement visible et palpable peut étre prise pour une tumeur.

a.2. Incurvations postérieures :

C’est une modalité particuliére d’hypertrophie en longueur : I’excés de croissance qui se
produit préférentiellement a la partie postérieure des cartilages inférieurs est a I’origine de leur
incurvation. Les cartilages atteints sont le plus souvent inférieurs, déterminant une dépression
basi-thoracique uni- ou bilatérale ou sillons de Harrison.

Parfois I'hypertrophie des cartilages intéresse les deux rebords costaux déterminant un
aspect de «Flaring ribs» (Fig 45). Elles sont isolées ou associées au PE ou au PC.

Exceptionnellement, c’est toute la hauteur de I’hémithorax droit qui est atteinte.

Figure 45 : Aspect en « Flaring Ribs ».[44]
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b. Malformations des cotes :

L’aplasie de I’arc antérieur des cotes est un des éléments du syndrome de Poland.

Des aplasies de I’arc postérieur des cOtes ont également été décrites, avec aplasie des
hémi vertebres correspondantes. Elles sont a I’origine de scolioses sévéres.

Dans les formes étendues, malgré la présence de I'omoplate, le défet pariétal postérieur
est le siege de phénomeénes de respiration paradoxale, a I'origine de pneumopathies a
répétition.

Signalons enfin la possibilité de synostoses costales ou de bifidité de I'extrémité

antérieure des cotes, qui constituent de simples curiosités anatomiques.

c. Autres

Il existe d’autres anomalies de la paroi thoracique antérieure pouvant intéresser d’autres
structures comme la clavicule. Ces anomalies sont généralement traitées par les chirurgiens

orthopédiques.

Iype It Pectus excavatum (FE)
rartilagineous Pectus carinatum (PC)
typel
I'rue PC type 2
I'ype II: Simple (1 or 2 ribs) agenesis, h)'popl.lsia, sovrannumerary, bifid,
rostal }fusul, dysmorphic, rare (always complexes)
Complex (3 or more ribs)
Syndromic (always Jeune, Jarcho-Levin,
complex) Cerebrocostomandibular, others
I'ype I11: Poland Syndrome
rondro-costal '
I'ype IV: Sternal cleft (with or
sternal without ectopia cordis)
Currarino Silverman
Syndrome
I'ype V: Clavicular Simple or Syndromic
lavicle-
scapular
Scapular Simple or Syndromic
Crmhinad

Figure 46 : La classification d’Acastello des déformations de la paroi thoracique antérieure [45].
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2. Signes respiratoires :

Vers 'adolescence, la majorité des patients rapportent une intolérance a l'exercice, un
manque d'endurance et |'essoufflement a I'effort.

Méme si la déformation ne s’aggrave plus aprés l'arrét de la croissance, les signes
respiratoires s’aggravent progressivement jusqu’a devenir une dyspnée au repos. Ceci peut étre
expliqué par la perte de la souplesse de la cage thoracique avec I’age.

La série de M.Oncel et al. avait retrouvé 20 % des patients souffrants de la dyspnée, 3 %
asthmatique, puis 2 % souffrant d’infection respiratoire. [29]

L’étude d’Anastassios C. Koumbourlist a noté la présence d’une intolérance a I'effort chez
20 % des patients et d’asthme chez 18 % des patients. [36]

Au sein de notre étude, 4 patients étaient asymptomatiques, tandis qu’un cas avait de la

dyspnée d’effort.

Tableau VIl : Comparaison des séries concernant les signes respiratoires.

Asthme | Dyspnée | Infection respiratoire | Intolérance a I'effort

M.Oncel et al [29] - 20 % 20 % -
AC.Koumbourlist et al [36] 18 % - - 20 %
Notre série - 10 % - -

3. Signes cardio-vasculaires :

Avant les auteurs croyait que les déformations du pectus n’affectaient pas directement le
systeme cardiovasculaire. Actuellement le retentissement du pectus a bien été démontré sur le cceur.

Les signes fonctionnels cardiaques peuvent exister sous formes de palpitations ou de
dyspnée de repos. [46]

L’étude de M.Oncel et al. avait retrouvé des douleurs thoraciques chez 15 % des patients
et des palpitations chez 8 % des patients. [29]

La série de B.Cavestri et al. rejoint aussi les revues de littérature, par la présence de

douleurs thoraciques chez 34,4 % des cas. [32]
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L’étude réalisée par DE.Jaroszewski et al. objective des palpitations chez 94 % des
patients et des douleurs thoraciques chez 69 % des patients. [36]

Notre étude rejoint aussi les revues de littérature, par la présence de douleurs
thoraciques chez 3 patients, suivi de douleurs thoraciques accompagnées de dyspnée stade 1
chez un cas. Mais ceci sans pour autant pouvoir dire que la douleur rapportée par nos patients

est subjective ou elle est pariétale ou d’origine cardiaque.

Tableau VIII : Répartition des sighes cardio-vasculaires en fonction des séries

Douleurs thoraciques Palpitations Tachycardie
M.Oncel et al[29]. 15% 8 % 8%
B.Cavestri et al [32]. 34.4 % - -
DE.Jaroszewski et al[36] 69 % - 94 %
Notre série 30 % - -

4. Terrain:

Le pectus excavatum est rapporté dans le catalogue Online Mendelian Inheritane in Man
(OMIM) comme un trait dominant autosomique apparemment rare, pour le pectus carinatum
aucune inscription n'est répertoriée. [47]

R.Jancovici et al. ont confirmé 20 % du caractere familial de cette pathologie. [32]

A.Van Aalast et al. en 2009 ont noté un caractere familial dans 40 % des cas. [48]

Dans la série d’E.Kely et al. on retrouve un caractére familial chez 44 % des patients ayant
un pectus excavatum. [30]

Une étude faite par M.YOksel et al. enregistre 3 patients de I’ensemble des patients
ayant un pectus carinatum avec un caractere familial. [49]

Dans la série de R.Kabbaj et al.on note que 2 patients de la méme fratrie ont été opérés
pour un pectus excavatum. [36]

Dans notre étude, on ne note aucun cas avec un caractére familial.

- 63 -




La chirurgie de la déformation thoracique
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& caractere familial

Graphigue 7 : comparaison des séries concernant le caractére familial

VI. Etude para clinique :

1. Etude radiologique :

1.1. Radiographie standard :

La radiographie thoracique de profil permet de mesurer le pectus index (Pl), qui est le
rapport entre la distance sterno-rachidienne au niveau de I'angle de Louis et la plus petite
distance sterno-rachidienne au niveau de la déformation :

—Pl < 1,2 = déformation minime ;
-1,2 < Pl < 1,3 = déformation modérée ;

—Pl > 1,3 = déformation sévere. [50]

Sur le profil on met en évidence la profondeur de la cuvette, quand il s'agit d'un pectus

excavatum et |'on confirme la protrusion antérieure pour les pectus tant arcuatum que carinatum.
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La radiographie thoracique trouve aussi son intérét aussi en postopératoire dans la
recherche d’un déplacement du matériel chirurgical.

Un autre signe radiologique a été décris chez les femmes avec PE, le signe de la marge
mammaire médiane. Ce signe consiste en une définition plus précise de cette déformation grace
a une radiographie frontale du thorax qui est le plus souvent orientée verticalement que celle

des femmes ayant une morphologie normale de la paroi thoracique.[51]

Fig. 1. Medial breast margin sign in a 27-year-old female presenting for preoperative chest radiograph for PX correction with (a) and without [b) annota
tions. The medial borders of both breasts are vertically oriented and sharply defined (thin block arrows). The radiograph also demonstrates convex left heart
border (thin white arrows), vertical anterior ribs fwhite triongles) and loss of silhouette of the descending aortic interface [block triangles), increased density
in the right inferomedial lung and absence of the right heart border [thick black arrows)

Figure 47 : Radiographie frontale montrant le signe de la marge mammaire médiane

La radiographie du thorax, de face et de profil, peut étre une alternative au scanner.
Certes moins irradiante, elle apporte nettement moins d’informations, d’ou I'intérét d’un

examen tomodensitométrique.
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DEBOUT
PA

Figure 48 : Radiographie thoracique de face postopératoire chez un de nos patients présentant
uh pectus excavatum gqui a été opéré par la technigue de Nuss avec stabilisation par une barre
en titane.

1.2. Examen tomodensitométrique :

L’examen tomodensitométrique permet :

-En coupes axiales : de mesurer la profondeur de la cuvette ou de la protrusion et de
mesurer le « pectus index » ou « index de gravité », obtenu en divisant le diamétre
transversal du thorax par le diametre antéropostérieur, mesuré au niveau ou la
déformation est maximal.

4+ Le pectus index du sujet normal est de valeur moyenne de 2,56 cm.

4+ Pour l'index de Haller, il a pour objet de quantifier la déformation. [46] On
calculait avant I'index de Haller afin d’indiquer ou contre indiquer la chirurgie.
Actuellement, il garde une valeur théorique pour évaluer la gravité de la

déformation, mais pas pour indiquer ou contre-indiquer la chirurgie.
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index de HALLER

W dd s s

Figure 49 : calcul de I'index de Haller a partir d’'une coupe scanner.
Diameétre transversal interne = 26.8 cm Distance sternum vertébre=4.6 cm
Index de Haller =5.82 cm

4+ L’Hyperinflation du segment basal antérieur gauche est un nouveau signe de gravité du
pectus excavatum au scanner. Ce qui a été décris par S. Singh et al dans une étude
rétrospective faite sur 52 malades .15 patients, soit 29 % atteints de LABSH avaient un
indice de Haller > 3,25 .Tandis que 37 patients sans LABSH avaient un indice de Haller

<4. L'indice de Haller le plus bas était de 3,5[52].

<%

Figure 50 : image scannographigue axiale a la base du poumon chez un patient montrant une
diminution de I'atténuation dans le segment basal antérieur du lobe inférieur gauche.
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-En coupes frontales: des reconstructions tridimensionnelles avec étude
morphologique du thorax permettent la recherche d’une rotation ou d’une
déformation du sternum. Mais aussi I’étude des arcs costaux, des cartilages et du
sternum permet de programmer l’intervention : nombre de cartilages a réséquer,
présence de ponts cartilagineux, asymétrie et déformation des cartilages et niveau

potentiel de 'ostéotomie sternale transversale.[46]

En postopératoire, les reconstructions tridimensionnelles permettent d’observer la

régénération des cartilages et la consolidation du plastron. [46]

Hopital IBN TO
0/

Figure 51 : Image scannographique d’un patient présentant un pectus carinatum asymétrigue

gauche

4+ Les auteurs de I'étude ont proposé un nouvel indice, «indice de correction» qui est calculé sur
la base de la distance minimale entre le sternum postérieur et I'épine antérieure et la distance
maximale entre la colonne vertébrale antérieure et la partie la plus antérieure de la poitrine.
La différence entre les deux est divisée par celle-ci (100 %) pour donner le pourcentage de

profondeur de poitrine que représente la déformation. [53]
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£ L'imagerie photographique 3D est une technique nouvelle, rapide, non- ionisante
permettant une mesure de la gravité du pectus excavatum en utilisant une technique
conviviale capable de capter la 3D des images de surface photos réalistes en quelques

millisecondes. [54]

Figure 52 : L’'imagerie photogrammétrique 3D du pectus excavatum permet des mesures
précises lors de I'examen physique, et donc le calcul de rapports pour les longueurs de surface,
la surface du pectus ou le volume du pectus.

2. Evaluation pré thérapeutigue :

2.1. Evaluation psychologigue :
Cette anomalie physique du pectus ressentie dés la deuxiéme partie de I'’enfance peut

entrainer une inhibition, un sentiment d’angoisse et de malaise intérieur.

Ainsi s’explique le ralentissement « vital » de cet enfant qui limite son activité physique,
se replie sur lui-méme au sens propre et au sens figuré.

Ces troubles prés névrotiques peuvent étre renforcés par les réactions de I’entourage :
I’hyper protection et la commisération des parents lui font mieux sentir sa différence autant que

I’attitude moqueuse des camarades de classe. [55]
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Une évaluation psychologique est donc vivement recommandée, en raison de ce
retentissement important [36]. Cette prise en charge se justifie aussi par la lourdeur possible du
geste chirurgical, surtout si I'indication est d’ordre purement esthétique. Elle risque cependant
de confronter I’adolescent a une certaine désillusion quand il attend de la chirurgie une réponse
miracle a sa souffrance qui parfois n’est pas uniquement liée a la déformation. [43]

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié d’une évaluation psychologique.

2.2. Evaluation morphologique
Il faut rechercher un aspect marfanoide chez les patients ayant une déformation du pectus.

a. Recherche d’anomalies squelettiques :

—Déformation de la paroi thoracique : en carene ou en entonnoir.

—taille supérieure a la normale, membres longs et gréles, arachnodactylie.
—Hyper laxité articulaire aboutissant parfois a des luxations.
—-Récidivantes.

—Scoliose.

b. Recherche d’atteinte cardiaque :

—Elle est plus préoccupante, car elle est caractérisée par une dilatation

progressive de I'aorte avec un risque élevé de dissection aortique.

c. Recherche d’atteinte oculaire :

-Tel que I’ectopie cristalline, habituellement bilatérale et symétrique.

—On peut retrouver aussi : une myopie sévere ou un décollement de rétine.

d. Recherche d’autres manifestations :

—Pulmonaires : pneumothorax spontané récidivant, emphyseme bulleux, fibrose.

—Digestives : hernies inguinales fréquentes, perforations digestives.

Dans la série de R.Kabbaj et al., 5 patients présentaient un syndrome de Marfan[56].

- 70 -



La chirurgie de la déformation thoracique

L’étude faite par A.Wurtz et al. objective 6 patients avec un syndrome de Marfan[29].

Le méme résultat a été rapporté par l.Hysi et al[30].

Quand a la série de R. Jancovici et al., 3 patients avaient un syndrome de Marfan [32].

Dans notre étude, on ne note aucun cas d’aspect marfanoide.

7,1%

R.Kabbaj et al A.Wurtuz et al R.Jancovici et al Notre série

2 0,
A% 2,6 %

0%

Graphigue 8 : comparaison des séries concernant I’aspect marfanoide.

2.3. Evaluation du retentissement cardio-respiratoire :

a. Spirométrie :

0
°n

Dans la série d’Anastassios C.K et al., on a trouvé une spirométrie normale
chez 56 patients (54 %), 42 patients avec un syndrome obstructif (41 %),
suivi de 5 patients avec un syndrome restrictif (5 %). On a noté aussi un
volume expiratoire maximal par seconde (VEMS) moyen a 93.3 + 19.0 et une
capacité vitale (CV) moyenne a 97,0 = 17,2 [57].

Dans I’étude d’Hisako Kuyama et al., le volume courant et le débit
expiratoire de pointe (PEFR) préopératoire étaient de 90,3 % et 89,3 %,
respectivement, dans le groupe sévére et 98,6 % et 96,9 %, respectivement,
dans le groupe doux. Le groupe des sujets légers était de 88,4+5,1 et

2,19+0,36[58].
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*.
o

Au sein de notre étude un seul patient qui a bénéficié d’'une spirométrie. On
note un volume expiratoire maximal par seconde (VEMS) a 98,16% et une

capacité vitale (CV) de 96,14%.

Tableau IX : Comparaison des séries selon la spirométrie.

VEMS moyen CV moyenne
Cavestri et al. 96.6 % 99 %
Anastassios C.K et al. 93.3% 97 %
Hisako Kuyama et al 88.4 % 98.6 %

b. Echographie cardiaque :

+

L'intérét de I’échocardiographie n’est pas seulement de rechercher les
anomalies associées, mais aussi d’identifier le degré de la compression du
ventricule droit, fréquente au cours du pectus excavatum .Ainsi que les
anomalies de la relaxation diastolique du ventricule gauche qui viennent
d’étre mise en évidence chez les patients avec un pectus carinatum.

R. Granillo et al ont mené une étude cohorte rétrospective sur 59 malades,
qui a démontré que les patients atteints de PE, en particulier ceux dont la
compression affecte le ventricule droit et le sillon atrio-ventriculaire,
manifestent diverses anomalies cardiaques qui sont principalement liées a
I'effort, a I'inspiration et la fonction diastolique[59].

Cependant, les déformations du pectus sont associées a une diminution de
la circonférence thoracique [60], qui limite la capacité du coeur a augmenter
son volume systolique pendant I’exercice et peut déplacer les grands
vaisseaux compromettant ainsi la fonction cardiovasculaire. Les auteurs
croient que c’est le principal mécanisme de I'intolérance a I’effort. [61][48]

Il est tres important d’évaluer le retentissement cardiaque chez les patients
présentant une déformation de la paroi thoracique antérieur, d’ou I'intérét
de I'échographie cardiaque. Il est cependant indispensable en cas de

syndrome de Marfan, a la recherche d’une complication évolutive.
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Figure 53 : Vue transversale (rangée supérieure) et latérale (deuxieéme rangée) du thorax.
Normal (A); Pectus Excavatum (B); Pectus carinatum (C). [50]

—Ligne supérieure : noter le déplacement du coeur dans le pectus excavatum et l'espace
étroit autour du cceur dans le pectus carinatum, ce qui empéchent la capacité du coeur
d'augmenter son volume systolique pendant I'exercice.

—Le diameétre antéropostérieur est presque égal dans la partie supérieure (angle de Lewis)
et dans le thorax normal inférieur (A); Elle est considérablement diminuée dans le thorax
inférieur du pectus excavatum (B); Il est significativement diminué dans la partie

supérieure du thorax chez le pectus carinatum (C).

Dans la série de R. Jancovici et al. on trouve des lésions de I'aorte descendante chez 2,65
% des cas. [32]

Dans la série de M.Oncel et al. on note la présence d’un prolapsus mitrale chez 7,3 % des
cas. [31]

La série de cas de R.Neviere e al. objective un foramen ovale perméable chez 28 % des
patients. [62]

Au sien de notre série, I'une échocardiographie a été réalisé chez un seul patient. Elle a

montrée une compression du ventricule droit, sans autres anomalies.
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Tableau X : Comparaison des séries concernant les anomalies cardiaques associées.

Lésion de I'aorte Prolapsus mitral Foramen ovale perméable
R.Jancovici et al[62] 2.65% - -
M.Oncel et al[62] - 7.3%
R.Neviere et al[62] - - 28 %
Notre série - - -

C.

Epreuve d’effort :

L’épreuve fonctionnelle de I’exercice est réalisée dans le cadre, soit du bilan
préopératoire demandé, soit dans le cadre du bilan de la dyspnée d’effort. Cet
examen a pour intérét d’évaluer la réserve cardio-respiratoire du patient, en
imposant a I’organisme un stress s’approchant de celui dii a la chirurgie. La
consommation d’oxygéne a I'effort reflete I'efficacité de la chaine formée par
les appareils respiratoires, cardio-vasculaires et musculaires. Les épreuves
d’effort permettent donc d’évaluer globalement les possibilités physiques d’un
individu. Ces tests peuvent étre tres simples, comme le test de marche ou de
montée des escaliers, ou demander un plateau technique spécialisé, comme
I’épreuve d’exercice maximale avec mesure de la VO2- max. [41]
B.Cavestri et al. Avaient retrouvé une consommation d’oxygene maximale
(VO2-max) diminuée a 78,6 + 22,1 % ; quatre patients avaient une exploration
fonctionnelle a I’exercice  strictement normale. Trois types d’anomalies
fonctionnelles étaient observés :
% Limitation a I'augmentation du volume courant (n = 18) (41 + 5 % de la
capacité vitale forcée au pic versus 51 + 1,4 %) ;
+ Elévation du gradient alvéolo-artériel en oxygéne au pic de I'exercice (n = 5) (47
+ 23mmHg versus 20 + 7,5 mmHg), associée a un foramen ovale perméable ;
% Pouls d’oxygene bas au pic (57 = 9 % versus 90 = 20 %) ; ces cinq patients
avaient I'aptitude aérobie la plus limitée (VO2-max =55 + 10 %; p = 0,003). [41]

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié d’'une épreuve d’effort.
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VIl. Traitement :

1. Méthodes non chirurgicales :

1.1. Rééducation :

La rééducation se fait par 2 exercices principaux : 5 respirations profondes 2 fois par jour
avec une inspiration bloquée de 10 secondes, et aussi par des exercices de posture pour mettre
en tensions les muscles sacro-spinaux. [68]

La rééducation trouve son intérét préopératoire dans le renforcement des muscles grands
pectoraux afin d’améliorer les résultats esthétiques. En postopératoire, il faut reprendre la
rééducation 3 mois apres l'intervention.

On trouve l'indication d’une rééducation aussi en cas d’association avec une scoliose

dorsale. [68]

1.2. Lacloche a aspiration/Vacuum Bell :

C’est un traitement conservateur qui a pour but de parvenir a un relevement permanent
du sternum et des articulations costo-sternales. Une cloche a aspiration appliquée sur la surface
de la poitrine génere un effet de vacuum.

Elle entraine ainsi au niveau du sternum une réduction non seulement manifeste a
I’examen clinique, mais aussi confirmée par la tomographie computerisée et a la thoracoscopie.
Il existe a I’heure actuelle trois tailles de cloche (Fig. 54)), ainsi qu’un modele réservé aux
adolescentes et aux jeunes femmes adultes, ainsi qu’un modéle de taille intermédiaire a
enveloppe renforcée. [63]

La mise en route proprement dite du traitement se fait sous controle médical, avant que
les patients le prennent eux-mémes en mains. [63]

Chez les enfants de moins de dix ans au moment de l’instauration du traitement,
I'application de la cloche a aspiration se fera sous la supervision des parents. Au début du

traitement, il est recommandé une durée d’application de deux fois 20 a 30 minutes par jour. [63]
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A Difiérents modéles de doches a aspiration.
B Modale pour fermmes.

Figure 54: Différents types de cloche d’aspiration [63]

Il est nécessaire d’appliquer le traitement entre 18 et 24 mois en fonction de I'age. [63]

Figure 55 : L’application de la cloche a aspiration [63]
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Cette méthode conservatrice est plus réussie chez ceux :[64]
* Présentant un pectus excavatum symétrique
= Agés de moins de 10 ans
= Avec une paroi thoracique encore flexible et élastique, sans évasement cotier.

= Qui se présentent plus tot.

La série de Patel et Hunt a suivi des patients atteints de PE pendant 13 ans, avec une
élévation sternale de >1 c¢m démontrée chez 105 cas. L'dge initial <11 ans, la profondeur initiale
de la paroi thoracique <1,5 cm et la flexibilité de la paroi thoracique ont tous été associés a de
meilleurs résultats.[64]

Il est difficile d'évaluer objectivement le succes de cette méthode ainsi que sa définition
peut varier selon les individus. Les méthodes radiographiques pour évaluer le PE devraient étre
prises en considération. [64]

Les effets indésirables sont des hémorragies pétéchiales, des hématomes locaux, des
douleurs dorsales occasionnelles, ainsi que des dysesthésies proximales. [63]

Ces effets indésirables ne sont cependant que temporaires et disparaissent en général
moyennant une adaptation de la durée d’application quotidienne. [63]

Il ne devrait pas étre nécessaire de prescrire un traitement antalgique pendant les
applications. [63]

Cette méthode n’est pas indiquée chez les patients souffrant d’une pathologie
squelettique, d’une affection cardiaque, d’un syndrome de Marfan ou d’une coagulopathie. [63]

Les récidives sont fréquentes apres arrét de I'application de la cloche.

1.3. Attelle orthétique :

C’est 'un des traitements non chirurgicaux prescrit pour les patients ayant un pectus
carinatum, qui procede par [I'application d’une compression continue thoracique

antéropostérieure, afin de réduire la protrusion.
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Les patients sont invités a porter cette attelle sur un T-shirt pendant 14 a 16 heures par
jour et a serrer symétriquement les bretelles. Initialement, les bretelles sont serrées toutes les 2
a 4 semaines. Ceci est suivi par un serrage d’ajustement a des intervalles moins fréquent. Apres
I’armature initiale, les patients sont vus de 6 semaines a 3 mois, puis a des intervalles de 6 a 12
mois. [65]

La pression exercée sur la protubérance antéropostérieure de la paroi thoracique
antérieure est facilement controlée ; lorsque la pression est suffisante, une marque rouge
persiste sur la zone de protrusion du sternum pendant quelques heures aprés le retrait de
I'attelle. Les patients sont informés que I'attelle doit étre portée jusqu’a ce que la croissance soit
terminée ou pour un minimum de 2 ans. [65]

Parmi les complications fréquentes de cette technique est la nécrose cutanée en regard

de la zone de compression.

Figure 56 : Orthese de compression portée par un patient [65]

1.4. Lacompression dynamique :

Il existe aussi une méthode non invasive dans le traitement de certains pectus carinatum
par un systéme dit de « compression dynamique ». Il s’agit d’une brassiére qui exerce une «

pression » constante sur la protrusion sternale. Il s’agit d’une armature en aluminium ajustable a
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n’importe quelle forme ou taille thoracique, personnalisable, extensible, profil bas (invisible sous
les vétements du patient). Elle permet ’extension latérale pour permettre I'élargissement du
thorax afin de permettre la respiration et la croissance. Elle permet aussi la mesure et le contréle
de la pression, la prédiction de la durée et le pronostic du traitement et évite la manipulation par
le patient et d’éviter I'atteinte accidentelle de la colonne vertébrale. [41]

Elle permet d’ajuster le niveau de la compression en fonction de I’dge, le degré de la
déformation et le degré du support du patient. Elle est indiquée chez les patients ayant un
pectus carinatum bas et symétrique avec une cage thoracique souple.

Une étude rétrospective sur 12 ans a été réalisée par Rossiere et al .lls avaient traité 104
patients agés de moins de 18 ans porteurs d’un PC condrogladiolaire par une compression
dynamique. La moyenne du temps de correction était de 8,8 mois, tandis que le temps de
maintenance était en moyenne de 8 mois. 36,5 % des patients ont terminé le traitement, 36,5 %
continuent encore le traitement et 26,9 % des patients ont perdu le suivi en raison de la
désertion. L'évaluation qualitative a été positive chez 95,5 % des patients, et défavorable chez

4,5 %.[66]

Figure 57 : Systeme de compression dynamique. [54]

A droite : entretoise légére A gauche : appareil de mesure de pression

Dans notre série, aucun de nos patients n’a bénéficié d’une intervention non chirurgicale.
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2. Méthodes chirurgicales :

2.1. Ostéo-chondroplastie remodelante de Ravitch :

C’est la voie d’abord classique par une incision cutanée sous-costale bilatérale. Dans la
description originale de Ravitch, elle s’étendait latéralement, de la ligne axillaire antérieure de
chaque c6té, et remontait médialement en décrivant une courbe convexe vers le haut, avec a son
sommet I’appendice xiphoide (Fig. 9). Cette voie d’abord s’est progressivement minimisée, avec
actuellement un abord épigastrique convexe vers le haut et descendant latéralement vers le
sillon sous-mammaire.

Le relevement de Il'auvent musculo-aponévrotique se fait par dissection sus-
périchondrale qui permet de relever les deux muscles pectoralis major en monobloc, facilitant
ainsi leur réinsertion ultérieure. La préservation du périchondre et du périoste améliore la
consolidation. Le plan chirurgical sternochondrocostal apparait alors. Caudalement, les muscles
rectus abdominis et leurs aponévroses sont désinsérés.

La mobilisation du sternum s’effectue peu a peu, grace aux sections étagées des cotes et
de leurs cartilages, de la 3e a la 7e paire, voire plus. Les cartilages costaux anormaux sont
réséqués en préservant le périchondre (Fig.10). La premiere ostéotomie sternale transversale se
situe entre le 2eme et le 3eme cartilage costal ; elle est cunéiforme, a fermeture ventrale. Elle est
partielle et ne concerne que la corticale externe. Des ostéotomies, médianes ou obliques,
compléteront a la demande le geste chirurgical, afin de positionner correctement l'auvent
sternal. Les muscles intercostaux sont incisés. Le plastron sternochondrocostal est mobilisé, la
malformation est réduite.

Il existe de nombreuses variantes techniques, en fonction des équipes, portant sur la
stabilisation du corps sternal remis en bonne position : par éclisse, attelle métallique ou par
treillis synthétique [41]. L’appendice xiphoide, les muscles pectoralis major et pectus abdominis
sont repositionnés et suturés sur le sternum. L’ablation du matériel d’ostéosynthése peut
éventuellement étre effectuée sous anesthésie locale, une fois la consolidation acquise, autour

en général du 12eme mois postopératoire. [67]
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Figure 59 : Les pieces de résection cartilagineuses apreés ostéotomie sternale transverse.

La méthode Ravitch est une chirurgie lourde, qui ne peut étre entreprit vers la fin de
croissance. Elle nécessite une éviction sportive de 3 mois en postopératoire. [68]

Dans la série d’A.Kanagaratnam et al., qui rassemble 1 432 patients, 36,3 % des cas
étaient opérés par la technique de Ravitch. [69]

Dans la série de S.Emil et al., 25 % des patients ont été abordés par la méthode Ravitch. [70]

Dans la série d’EW.Fonkalsrund et al., I’ensemble des patients présentaient un PE ont été

tous opéré par la méthode Ravitch.[71]
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Lors de I’étude de M.Oncel et al., 3,9 % des patients ont été opérés par cette technique. [31]

Au sein de notre étude, 8 patients ont été abordé par cette méthode.
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Graphigue 9 : comparaison des séries concernant la méthode Ravitch

2.2. Technigue de NUSS :

Plus communément dénommée « Nuss » ou « MIRPE » (Minimally invasive repair of pectus
excavatum), elle a pour objectif de traiter le pectus excavatum par un abord chirurgical trans-
thoracique a minima du plastron chondrosternal. Deux courtes incisions latéro-thoraciques, a
I’laplomb de la déformation, autorisent le passage, sous contrdle thoracoscopique, d’'un guide
(dont la concavité est dirigée vers le haut) immédiatement en arriere du plastron chondrosternal
déformé (Fig. 60) ; puis la mise en place d’une (ou plusieurs) barre(s) (Lorentz pectus bar ou
Nuss bar), pré cintrée(s) en salle d’opération en fonction de la déformation a corriger. Celle-ci,
introduite dans le thorax a travers un espace intercostal, ressort de la paroi du coté opposé (Fig.
61). Elle est retournée convexité vers le haut et ses extrémités sont fixées latéralement a la paroi
externe par I'intermédiaire de stabilisateurs et/ou de fils d’acier encerclant les cotes (Fig. 62). La
barre remodeéle le plastron chondro-sternal déformé par compression interne, au prix du
maintien en place pour une période de 2 a 4 ans. Au terme de ce délai, une deuxiéme

intervention est requise pour procéder a I’ablation du matériel.
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La technique de NUSS est une procédure chirurgicale qui nécessite une courte durée
d’hospitalisation et peut étre envisagé chez I’enfant, contrairement a la méthode de Ravitch. En

outre, elle permet au patient opéré de reprendre son activité sportive apres 2 mois. [72]

Figure 60: Technique mini-invasive pour la correction du pectus excavatum (3) avec
thoracoscopie (1). Un long clamp qui passe d’un c6té a un autre (2), pour saisir la bande
ombilicale (4), qui va guider le passage de la barre du pectus derriére le sternum [77]

’_/_—/ | 1||I ;i
\ f

Figure 61 : Apres avoir passé derriére le sternum, la barre du pectus (5), sous contrdle
thoracoscopique, et avant d’étre retournée. On note la concavité de la barre et orientée vers le
haut. [73
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Figure 62 :

Figure 63 : Installation d’un patient ayant un pectus excavatum

Figure 64 : Passage du quide en transmédiastinal sous controle endoscopique chez un patient
ayant un pectus excavatum
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Figure 66 : Mise en place de la barre de Nuss chez un patient ayant un pectus excavatum

Figure 67 : Le passage de la barre de Nuss entre

le péricarde et |le sternum
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Figure 68 : Le retournement de la barre de Nuss .

Figure 69 : Stabilisateur de la barre de Nuss chez un patient ayant un pectus excavatum

Figure 70 : Radiographie postopératoire de notre patient opéré par la méthode de Nuss
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La technique de Nuss comporte de multiples complications péri opératoires. Les
perforations cardiaques constituent une des complications spécifiques de la méthode. Elles se
produisent lors de l'introduction intra thoracique du guide, ou de la barre elle-méme. Les
occlusions aigues de la veine cave inférieure se présentent par une instabilité hémodynamique,
une oligurie et une distension abdominale. [74]

Actuellement, la mise en place de la barre est effectuée sous contrble visuel direct par
thoracoscopie, minimisant le risque de Iésions d’organes.

Il existe aussi des complications graves postopératoire et a moyen terme, comme le
déplacement secondaire de la barre, qui est la complication la plus fréquente dans les revues de
littérature. Elle peut causer des lésions vasculaires et hémorragiques retardées d’origine
pariétale, des lésions retardées de la crosse aortique et aussi des hémorragies d’origine
pulmonaire. L’infection de la barre qui constitue aussi une autre source d’événement indésirable
grave. Puis viennent en troisieéme position dans cette hiérarchie de complications postopératoire
les épanchements péricardiques. On note aussi I'existence de phénomeénes d’intolérance a la
barre, qui est liés a une allergie au nickel ou chrome. [74]

Dans notre série un seul patient a été abordé par cette technique.

La méta-analyse faite par Mao et al a comparé les résultats de l'intervention chirurgicale
par les méthodes de Nuss et Ravitch. L'analyse globale a révélé que les patients du groupe Nuss
ont subi une opération beaucoup plus courte et moins de perte de sang que le groupe Ravitch.

Cependant, la durée du séjour a I'hopital était similaire d'un groupe a l'autre. [75]

2.3. Technique d’Abramson :

Il s’agit d’une technique modifiée de la procédure de Nuss pour la correction du pectus
carinatum, consistant principalement a la pose d’une barre métallique en pré-sternal et fixé des
deux coté de la paroi thoracique par des plagques métalliques. [76]

Un cathéter est placé chez le patient avant la chirurgie. Une ligne horizontale est tracée
sur I’emplacement avec le plus haut degré de protrusion sur la paroi thoracique antérieure, afin

de choisir 'emplacement des incisions.
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Deux incisions transversales ont été réalisées des deux coOtes, d’environ 2,5 cm de
chaque coté. Les fibres du muscle grand pectoral sont séparées. Les deux c6tés des deux cotes
avoisinantes sont choisis et inciser de 1 cm a travers le périoste.

Pendant que la ventilation est interrompu, les cotes ont été encerclées en sous périoste
par rugine raspatoire puis avec un cathéter d’aspiration pour servir comme une gaine des fils
métalliques afin d’éviter le pneumothorax. Aprés la mise en place des fils d’acier, la gaine
d’aspiration-cathéter est enlevée et le patient relié au ventilateur a nouveau, ou bien des agrafes
costales mises en sous périoste.

Des stabilisateurs avec rainure pour la barre sont ajustés et avec deux trous de vis sont
placés perpendiculairement sur les cotes et renforcés par les fils des deux cotés.

La barre de taille appropriée, avec des rainures sur les deux cOtés est ajustée dans les
stabilisateurs, a été sélectionnée en utilisant un modeéle tout en comprimant le sternum avec la main
de maniére convexe. A I'aide de pinces, un passage sous-cutané vers le sternum est crée des deux
cOtés et un drain thoracique avec un trocart est dirigé d’une incision a une autre, postérieurement au

pectoral majeur, puis a travers le pectoral majeur prés de son origine prés du sternum.

Figure 71 : Image de la littérature per-opératoire chez un patient lors d’une intervention

d’Abramson
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Le trocart est ensuite enlevé de la lumiere du tube, et la barre est insérée dans celle-ci
avec la concavité tournée vers l’arriere, puis retirée a travers le passage pré-sternal. En
comprimant la barre sur le sternum, on place les stabilisateurs a nouveau sur les deux bords
appropriés et on fixe a I’aide de deux vis métalliques des deux cotés. La fermeture de l'incision
se fait plan par plan.

Une radiographie thoracique est ensuite réalisé en postopératoire afin de visualiser le
positionnement de la barre et rechercher un pneumothorax.

Dans notre étude, aucun patient n’a été abordé par la technique d’Abramson.

3. Complément de chirurgie plastique :

L’indication d’une intervention de chirurgie plastique dépendra de I'ampleur des facteurs
physiologiques et psychologiques.

La chirurgie plastique est indiquée pour obtenir une augmentation du tissu mou afin de
dissimuler la déformation de la paroi ou du sternum, ce qui implique I'utilisation d’une autogreffe,
telle que le transfert de graisse autologue, ou des implants synthétiques comme « prothése de

silicone sur mesure ». Chez les femmes, I’hypoplasie concomitante du sein doit étre traitée.

3.1. Prothése pariétale en silicone sur mesure :

La réalisation de la prothése nécessite une prise d’empreinte du thorax du patient. Il peut
s’agir d’'une prise d’empreinte « externe » a partir d’'un moulage thoracique, ou bien d’une prise

d’empreinte interne virtuelle, a partir de coupes tomodensitométriques.[67]
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a. Empreinte en négatif du thorax.

b. Positif de I'empreinte.

. Amputation du sein.

d. Prise d'empreinte de la dépression.

Figure 72 : Moulage en platre [67]
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Figure 73 : lllustration de la différence de forme entre une prothése réalisée a partir d’une
conception assistée par un ordinateur et celle réalisé a partir d’un moulage en platre. [67]

L’intervention est réalisée sous anesthésie générale. Le patient est installé en décubitus

dorsal strict, bras en abduction a 90°. La durée de I'intervention est d’environ une heure.
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a, b. Vsualisation de la future projection de I"mplant.
c. La loge est créde, |"implant est en position. La vole d'sbord
et sous-axilaire.

Figure 74 : Technigue de la mise en place d’un implant en silicone [67]

Le patient sort alors du service avec un vétement de contention avec appui sternal, a
porter jour et nuit pendant un mois au minimum. La réalisation d’un geste musculaire contre-
indique au patient le port de charge lourde et le sport pendant 3 mois. Le patient est revu au
huitieme jour aprés sa sortie. L’examen clinique recherche la présence d’un épanchement séreux
péri-prothétique. Lorsqu’il est trop abondant, il est ponctionné. Plusieurs ponctions itératives
peuvent étre nécessaires avant de I’assécher. Le port de la contention élastique sera d’autant
plus long qu’il y aura eu un sérome. [67]

Des cas de diffusion des molécules de silicone dans la circulation sanguine ont été

rapportés puisque la prothése n’est pas protégée.
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Figure 75 : Boléro de contention avec appui sternal [67]

A la différence des techniques présentées dans le chapitre précédent, la mortalité est
nulle et la morbidité excessivement faible.

La complication la plus fréquente est le développement d’un épanchement séreux
lymphatique péri-prothétique dans les suites immédiates de I'intervention. En moyenne, une ou

deux ponctions sont nécessaires afin qu’il se tarisse. [67]

3.2. Les implants mammaires :

La reconstruction prothétique du sein est indiquée surtout dans le syndrome de Poland,
mais la position sous—cutanée et la qualité médiocre des téguments exposent a un risque plus
important de complications a type d’exposition de prothése et de coque. [42]

De plus, les résultats esthétiques restent discutables. En effet, la prothése reconstruit le
sein, mais ne comble pas le défet infra-claviculaire et ne reconstruit pas le pilier axillaire
antérieur. [42]

Les implants ronds restent les plus utilisés.
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Figure 76 : Exemple de reconstruction isolée par implant mammaire rond chez une femme
présentant un syndrome de Poland stade Il a droite. [42] L'implant mammaire reconstruit le sein
mais ne comble pas le défet infra-claviculaire.

3.3. Greffe autologue de cellules adipeuses selon Coleman :

La greffe autologue de cellules adipeuses, selon la technique de Coleman, permet de
traiter le défet infra-claviculaire et de restaurer le pilier axillaire antérieur. Il s’agit d’une
technique simple et rapide. Malheureusement, cette technique ne pourra étre proposée chez le
sujet maigre, en raison de I'absence de sites donneurs. [42]

Le dessin préopératoire trace le contour de la zone atrophique pectorale se prolongeant
vers la région axillaire (pilier axillaire antérieur) ; on repére le sillon mammaire inféro-externe.
Le prélevement et le traitement de la graisse (centrifugation) sont réalisés selon la technique
décrite par Coleman. La réinjection est réalisée selon un treillis tridimensionnel. [42]

Lors d’une séance, la quantité moyenne de graisse injectée pour combler la dépression infra-
claviculaire est d’environ 100 ml [74]. En moyenne, deux séances sont nécessaires, mais leur nombre
reste variable en fonction de la sévérité de I’atteinte et des réserves de graisse du patient.

La principale complication est la cytostéatonécrose [74] ; le seul aléa une insuffisance de résultat.
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Figure 77 : Technique de Coleman chez une jeune patiente présentant un stade | de syndrome

de Poland. Injection de Lipostructure® pour combler le défet infra-claviculaire [42]

3.4. L’expansion cutanée :

Cette technique peut-étre utile pour la reconstruction des anomalies séveres. Elle s’effectue
en deux temps opératoires, avec un intervalle (période de gonflage) de 3 mois. Du fait de la minceur

de I’enveloppe cutanée, il existe un risque de coque et d’exposition de la prothese.

3.5. Les lambeaux :
Les lambeaux pédiculés (latissimus dorsi, rectus abdominis), ou libres (latissimus dorsi
controlatéral, gluteus maximus) sont actuellement peu employés. Leur inconvénient principal est
la quantité limitée de tissu apporté. Les anastomoses sont préférentiellement effectuées sur les

vaisseaux mammaires internes.
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Figure 78 : Reconstruction chez une jeune femme présentant un stade Il de Poland a gauche par

lambeau pédiculé de latissimus dorsi associé a un implant mammaire. Ce temps a été précédé

par une expansion cutanée. Lors d’un troisieme temps opératoire, un transfert de graisse a été

réalisé pour reconstruire le pilier axillaire antérieur et augmenter le remplissage du défet infra—
claviculaire. Résultats a distance aprés reconstruction de I'aréole. [42]

VIII. Résultats :

1. Suites opératoires:

Aprés avoir été opéré, le patient doit bénéficier d’une surveillance attentive pour guetter
les complications postopératoires.

Dans la série d’A.Wutrz et al, les complications précoces postopératoires rapportées
étaient : un retard de cicatrisation par lymphorhée prolongée chez 6 patients, un sepsis chez 2

patients, un hématome chez 2 patients, un pneumothorax chez un patient, un épanchement
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pleural chez 2 patients, une pneumopathie chez 2 patients, une atélectasie chez un patient et
une embolie pulmonaire chez un patient. [33]

Dans I’étude d’l.Hysri et al, la morbidité était dominée par I'infection pulmonaire qui a été
retrouvée chez 3 patients, un épanchement lymphatique sous cutané chez 3 patients, un
épanchement pleural chez un seul patient et un accident vasculaire cérébral chez un seul cas. [30]

Dans la série d’E. Kelly et al, on retrouve un pneumothorax chez 772 patients , un
syndrome d’Horner chez 174 patients , une infection au site de suture chez 11 patients , une
infection pulmonaire chez 6 patients , un hémothorax chez 6 patients , une péricardite chez 5
cas , suivi d’'un épanchement pleural chez 3 malades . Aucun déces n’a été noté. [65]

Dans la série de Dong-Kun Zhang et al, la morbidité était dominée par le pneumothorax chez
18 patients, suivie de I’épanchement pleural chez 5 patients, hémothorax chez un patient, infection
pulmonaire et atélectasie chez 4 patients, infection au site de suture chez 3 patients. [77]

Dans la série de R. Kabbaj et al, on note un pneumothorax chez 37 patients, un
épanchement pleural chez 2 patients, une pneumopathie chez 2 patients, un sepsis et un
épanchement péricardique chez 2 patients. [56]

Dans la série de H.Abramson et al, on note un défaut de cicatrisation chez 8 patients,
formation de sérome chez 6 patients, une rupture de fil chez 3 patients, un pneumothorax chez
un patient, une infection au site de suture chez un patient. [78]

Dans la série de C.Castellani et al, on retrouve parmi les complications postopératoires
10 patients avec un épanchement pleural, 3 patients avec un pneumothorax, une pneumonie
chez deux cas, un pneumo péricarde et une atélectasie. [63]

Dans la série de HJ. Park et al, on note un pneumothorax chez 23 patients, un sérome
chez 11 patients, un hémothorax chez 3 patients et une péricardite chez 5 patients. [79]

Dans notre étude, on note une infection au site de suture chez un seul patient.

Le tableau comparatif ci-dessous montre que la technique de Ravitch a peu de
complications postopératoire. Tandis que celle de Nuss entraine des complications graves telles
que les épanchements pleuraux ou cardiaques, rupture de fil et la formation de sérome, mais

aussi le déplacement de la barre dans les complications tardives.
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Tableau Xl : Comparaison des séries concernant les complications postopératoires

Epanchement Défaut de Infection , .. ) Rupture ,
B Pneumothorax | Pneumopathie | Sepsis . .u . Hémothorax Atéléctasie | Pneumopéricarde | Péricardite B . Sérome
pleural cicatrisation locale de fil

AWurtz et al - 0.5% 1% 1% 2.9% - - 0.5% - - - -
I.Hysri et al 8.3% - 25 % - - - - - - - - -
E.Kelly et al 0.3% 68.7 % 0.6 % - - - 1% - - 0.4% - -
Don -Kun

N Y 0.8% 2.8% 0.7% - - 0.2 % 0.5 % 0.6 % - - - -
Zhang et al
R.Kabbaj et al 2.9% 53 % 2.9% 2.9% - - - - - - - -
H.A|

bramson - 2.5% - - 20% - 2.5% - - - 7.5% 15 %
et al

.Castellani

C Castellani 16.9 % 5.1 % 3.4% - - - - 1.7 % 1.7% - - -
et al
HJ.Park et al - 6.9 % - - - 0.9% - - - 1.5% - 3.3%
Notre série — - — - — - 10 % - — — - —
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2. Satisfaction :

Aprés la réparation du pectus excavatum par la technique de Nuss, on note une
amélioration des épreuves d’effort.

Dans la série d’E.Fonkalsrund et al, on retrouve d’excellents résultats avec un taux de
satisfaction de 97 %. [71]

La série de cas d’A.Wurtz et al enregistre d’excellents résultats chez 176 patients (86,3
%), de bon résultats chez 26 patients (12,7 %) et résultats moyen chez deux patients (1 %). [71]

L’étude faite par D.Nuss et al note d’excellents résultats chez 540 patients (86,5%), de
bons résultats chez (10,3%), résultats moyens chez 15 patients (2,4%) et un échec chez 8
patients (1,3%). [80]

Dans la série de Dong-Kun Zhang et al, on note d’excellents résultats chez 504 patients, de
bons résultats chez 105 patient, résultats moyens chez 28 patients et pauvres chez 2 patients. [77]

Dans la série de H.Abramson et al, on enregistre d’excellents résultats chez 10 patients, de
bons résultats chez 4 patient, résultats moyens chez 4 patients et pauvres chez 2 patients. [78]

Dans la série de M.Y(ksel et al, on retrouve 16 patients ayant d’excellents résultats, 1 patient
avec de bons résultats et un seul échec chez un patient ayant une forme asymétrique. [76]

Notre étude note d’excellents résultats chez 7 patients, bons résultats chez 2 patients et

moyens chez un patient.

Tableau XIl : Comparaison des séries concernant les résultats postopératoires

Résultat
Excellent Bon Moyen Pauvre ou échec
A.Wurtz et al. 86.3% 12.7% 1% -
D.Nuss et al. 86.5 % 10.3% 2.4 % 1.3%
DK.Zhang et al. 78.9 % 16.4 % 4.4 % 0.3%
H.Abramson 50 % 20 % 20 % 10 %
M.Yuksel et al. 89 % 5.5% - 5.5%
Notre série 70 % 20 % 10 % —

- 98 -




La chirurgie de la déformation thoracique

amélioration des épreuves d’effort dans les revues de littérature.
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résultats de

réparation par la technique de Nuss,

Dans la série d’O.Bawazir et al, on retrouve : [81]

maximal exercise (L

Figure 79 : Epreuve d’effort aprés réparation d’un pectus excavatum [69]
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Dans la série de M. Malek et al, on note : [82]
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Figure 80 : Epreuve d’effort aprés réparation d’un pectus excavatum [70]
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Les déformations congénitales de la paroi thoracique antérieure sont des anomalies dont

I’étiologie et I'implication génétique reste méconnue.

Une meilleure connaissance de I’histoire naturelle, du retentissement fonctionnel et des
moyens thérapeutiques orthopédiques et chirurgicaux de ces déformations devrait accroitre

leur prise en charge effective, actuellement faible au regard de leur prévalence.

Dans notre contexte, Le pectus carinatum représente la déformation congénitale

thoracique antérieure la plus fréquente, touchant surtout le sexe masculin.

Un bilan radiologique bien détaillé est nécessaire, afin d’évaluer la sévérité de la
déformation, mais aussi de la quantifier, par le biais de la radiographie standard du thorax face
et profil et d’une tomodensitométrie thoracique. Suivi d’une évaluation pré thérapeutique

psychologique et fonctionnelle.

Parmi I’arsenal thérapeutique, de nos jours, les techniques classiques et les nouvelles
approches nous permettent de choisir 'approche la plus appropriée pour le patient, selon
I’expérience et la préférence du chirurgien, mais en particulier selon les besoins cliniques et

psychologiques individuels.

Le pectus excavatum est généralement corrigé par différentes techniques chirurgicale.

En revanche, en raison des risques inhérents d’une chirurgie majeure, seuls les cas

sévéres de pectus carinatum sont opérés, on préconise un traitement conservateur.

Les méthodes de sternochondroplastie sont des techniques chirurgicales adaptées a leur
pathogénie et applicables, sans exception, a toutes leurs variantes anatomiques. Mise en ceuvre
chez I'adolescent en fin de croissance, ou chez I'adulte, elle procure des résultats esthétiques

satisfaisants, au prix d’une faible morbidité et sans mortalité.
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La technique mini-invasive de Nuss est une technique révolutionnaire de correction des

pectus excavatum.

Cette technique chirurgicale nous aide a obtenir de bons résultats et une satisfaction du

patient, or qu’il existe de nombreuses complications graves, dont la perforation cardiaque.

Cette déformation nécessite parfois des gestes de chirurgies plastiques si la motivation a
la correction est purement morphologique, afin de redessiner la paroi thoracique chez les
patients présentant une déformation thoracique sévére ou de réaliser une reconstruction

prothétique du sein chez les femmes présentant une asymétrie mammaire.

Une approche multidisciplinaire est recommandée pour la prise en charge des

déformations congénitales de la paroi thoraciques dans toute leur complexité.
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Résumé

Les déformations de la paroi thoracique antérieure affectent le plastron chondrosternal
selon deux modalités ; déformation en creux ou pectus excavatum et les déformations en
protrusion ou pectus carinatum.

Nous avons réalisé une étude rétrospective de 2016 a 2020 concernant 10 patients au
service de chirurgie thoracique a I’hopital Arrazi au Centre Hospitalier Universitaire Mohamed VI
de Marrakech.

Nous avons noté un age moyen des patients del18.2ans, avec des extrémes allants de 15
a 36 ans ainsi qu’'une prédominance masculine. On n’a pas noté de trait familial. L’examen
clinique n’a pas trouvé d’aspect marfanoide chez aucun patient. Quant aux signes fonctionnels,
5 patients étaient asymptomatiques, 3 malades présentant une douleur thoracique isolée. Un cas
de dyspnée isolée, tandis qu’un patient présentait une douleur thoracique accompagnée de
dyspnée.

Notre série a été dominée par le pectus carinatum trouvé chez 6 cas, suivi du pectus
excavatum chez 3 patients. Une hypertrophie localisée des cartilages a été observée chez I'autre
patient.

Tous nos patients ont bénéficié d’une radiographie et d’'une TDM thoracique. Cependant,
la spirométrie et I’échocardiographie ont été réalisé chez un seul patient.

Une ostéo-chondroplastie a été réalisée chez 8 patients, une chondroplastie chez un cas
tandis que le patient restant a été abordé en suivant la technique de Nuss. Les suites opératoires
étaient simples. Le taux de mortalité était nul. 9 patients étaient trés satisfaits des résultats et 1
était partiellement satisfait.

Les déformations thoraciques nécessitent une collaboration médicochirurgicale,
notamment dans le bilan préopératoire. Elles sont représentées au Maroc surtout par le pectus

carinatum, dans notre série, qui ont été abordés par la méthode de Ravitch.
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Abstract

The anterior chest wall’s deformities affect the chondrosternal plastron according to two
modalities, hollow deformation "pectus excavatum" and deformations in protrusion "pectus
carinatum".

We conducted a retrospective study from 2016 to 2020 on 10 patients from the
department of thoracic surgery in Mohamed VI ’s University Hospital Arrazi in Marrakech.

The patients average age was 18.2 years, with extremes ranging from 15 to 36 years with
a male predominance. No family trait was noted. The clinical examination didn’t find a marfanoid
aspect. As for functional signs, 5 patients were asymptomatic, while 3 cases had chest pain,
while only one had chest pain accompanied by dyspnea, the other one had dyspnea. Our series
were dominated by pectus carinatum which accounted in 6 cases, followed by pectus excavatum
at 3 patients. Localized cartilage hypertrophy was observed in 1 of our patients.

All our patients benefited from x-ray and thoracic CT. However, spirometry and
echocardiography were performed in only one case.

Osteo-chondroplasty was performed in 8 patients, chondroplasty in a case and the Nuss
technique in the remaining patient. The surgical follow-ups were simple. The mortality rate was
zero. 9 patients were very satisfied with the results, 1 patient were partially satisfied.

Thoracic deformities require medical and surgical collaboration, especially during the
preoperative phase. They are represented in Morocco mainly by the pectus carinatum which were

in our series approached by the method of Ravitch.
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