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’ Serment JCW

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage
solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades sera
mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.
Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d une fagon
contraire aux lois de ["humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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ELBAZ Meriem Pédiatrie YAHYAOUI Hicham Hématologie
ELJAMILI Mohammed |Cardiologie ZBITOU Mohamed Anas|Cardiologie
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Joutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu’il faut...
Zous les mots ne sauraient exprimer ma gratitude,
Mon amour, mon respect, et ma reconnaissance...

Aussi, c’est tout simplement que...

Je dédie cette these d...



A Allah

Le Tout Puissant
Quim'a inspiré et m'a guidé dans le bon chemin
Je Lui dois ce que je suis devenu
Louanges et remerciements

Pour Sa clemence et Sa miséricorde.



A ma merveilleuse mére, Asma ABOUHAZIM:
A la plus douce et la plus merveilleuse de toutes les mamans. A une

personne qui m’a tout donné sans compter. Aucun hommage ne saurait
transmettre d sa juste valeur ; Camour, le dévouement et le respect que je
porte pour toi. Sans toi, je ne suis rien, mais grdce d toi je deviens
médecin. Jimplore Dieu qu’il te procure santé. Rien au monde ne
pourrait compenser tes efforts et tes sacrifices pour mon éducation afin
que je puisse me consacrer pleinement d mes études. Tes priéres ont été
pour moi un grand soutien tout au long de mon cursus. Jespére que je
serai d la hauteur de ce qui a été un réve pour toi et une destinée pour
moi. Puisses-tu trouver ici, Chére Maman, le fruit de ton dévouement et
Cexpression de ma gratitude. Que Dieu le tout puissant te bénisse, te
comble de santé, de bonheur et te procure une longue vie. Je t'aime ma

maman Chérie... et je te sevai éternellement reconnaissant.

A mon papa, Abdelmajid:

Aucune dédicace ne pourrait exprimer la profondeur des sentiments que
jéprouve envers toi. Que Dieu le tout puissant, te protége et te procure

santé et longue vie pleine de joie, de bonheur et de prospeérite.

A mon frére, Mehdi:

Je me souviendrai toujours des bons moments qu’on a vécus ensemble. Le
bonheur que je ressens quand on est réunis est immense. Méme si tu es
loin des yeux, tu es au fin fond de mon ceeur. Tu es pour moi la prunelle
de mes yeux, le bonheur de ma vie. Des mots ne pourront jamais
exprimer la profondeur de mon amour et mon affection. Ta bonté, ta
generosite, sont sans limites, ton grmfwf ceeur, tes encouragements ont éte
pour moi d'un grand soutien moral. Puisse [amour et la fraternité nous

unir d jamais. Que Dieu te protége ! Je t'adore...



A [a mémoire de mon grand-pére My Omar ABOUHAZIM:
Qui a toujours été dans mon esprit et dans mon coeur. J aurais tellement
aimé que tu sois [d et que tu puisses étre fiére de moi. Je te dédie
aujourd hui ce travail. Que Dieu, le miséricordieux t'accueil dans son

éternel paradis

A ma grand-mére Rabiaa BENOUNA:
Pour votre amour, priéves et encouragements qui m’ont toujours épaules
pendant ce long parcours. Jespére avoir votre fierté aujourd hui. Vous
étes pour moi une source continue de sagesse et de bonté. Que Dieu vous

garde en bonne santé et vous protége du mal.

A tous mes oncles, tantes, cousins et cousines:
Je vous dédie ce modeste travail en gage de ma profonde affection et
respect. Vous avez été des deuxiémes parents, fréres et sceurs pour moi. Je

vous souhaite une vie pleine de bonheur et de prospérité.

A tous mes trés chers amis (es):

Je ne peux trouver les mots justes et sincéres pour vous exprimer mon
affection et mes pensées, vous étes pour moi des frérves et sceurs et des amis
sur qui je peux compter. En témoignage de Lamitié qui nous uni et des
souvenirs de tous les moments que nous avons passé ensemble, je vous

dédie ce travail et je vous souhaite une vie pleine de santé et de bonheur.
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A Notre Maitre et Président de Thése, Monsieur le Professeur Redouane
El Fezzazi, Professeur de chirurgie pédiatrique Chef de service de
chirurgie pédiatrique A au CHU Mohamed VI de Marrakech
Yous m'avez fait Chonneur d’avoir accepté la présidence du jury de cette
these et je vous remercie de la confiance que vous avez bien voulu
m'accovder. J'ai eu la chance de compter parmi vos étudiants au service
et de profiter de [étendue de votre savoir. Vos remarquables qualités
humaines et professionnelles ont toujours suscité ma profonde
admiration. Merci de m’avoir accordeé de votre temps précieux pour
m’aider d rendre cette thése meilleure. Votre souci du détail et votre
exigence m'ont incité a approfondir ma réflexion. Je vous prie d’accepter
le temoignage de ma rveconnaissance et Lassurance de mes sentiments les
plus sinceres.

A Notre Maitre et Rapporteur de Thése, Monsieur le Professeur Tarik
Salama, Professeur agrégé de chirurgie pédiatrique au CHU Mohamed VI
de Marrakech
C'est sans hésitation que je me suis dirigée vers vous dans le but de
bénéficier de votre encadrement, et je vous remercie de m'avoir accordé
ce travail auquel vous avez grandement contribué. Vous m'avez
conseillée et guidée pas da pas a travers toutes les étapes de sa réalisation
sans jamais perdre patience. Permettez-moi de vous exprimer ma
profonde admiration envers vos qualités humaines et professionnelles
jointes d votre compétence et votre dévouement pour votre profession,
dont j'ai pu profiter lors de mon passage dans votre service. Vous étes
pour moi un exemple d suivre dans [Lexercice de cette honorable mission.
Mevrci pour votre gentillesse, votre disponibilité et votre bienveillance qui
m’ont été précieuses. Je vous remercie également pour vos efforts
inlassables et votre imperturbabilité devant mes questions incessantes. Ce
fut trés agréable de travailler avec vous pendant cette période grdce d
votre bonne humeur constante. Veuillez accepter cher maitre, Lassurance
de mon estime et de mon profond respect. Puisse ce travail étre d la
hauteur de la confiance que vous m'avez accordée.



A notre maitre et juge de thése, Monsieur le professeur ABDELFETTAH
Youness, Professeur assistant en médecine physique et réadaptation
fonctionnelle
Je suis vraiment trés honorée de pouvoir soumettre ce modeste travail d
votre jugement. Vous avez fait preuve d’une grande disponibilité et d’'une
grande gentillesse. Cet honneur me marque infiniment et je tiens d vous
exprimer ma profonde reconnaissance. Veuillez agréer ici, cher maitre,

Cassurance de mes sentiments respectueux et dévoues.
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Listes des abréviations

NFS : Numération de la formule sanguine

TP : Taux de prothrombine

TCK : Temps de Céphaline Kaolin

MIM : Mendelian Inheritance in Man

HOS : holt-oram syndrome

ACFA : Arythmie cardiaque par fibrillation auriculaire
CIA : Communication interauriculaire

TAR : Thrombopénie-Agénésie Radiale

FA : Anémie de Fanconi

LADD : Syndrome Lacrimo-Auriculo-Dento-Digital
ECU : Extensor carpi ulnaris

ECRB : Extensor carpi radialis brevis

ECRL : Extensor carpi radialis longus

FCU : Flexor carpi ulnaris

EDM : Extensor digiti minimi
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Les mains botes sont des malformations congénitales rares avec un retentissement
fonctionnel et esthétique sévere.
Il s'agit d'une anomalie congénitale permanente du positionnement et de l'attitude de la

main sur l'avant-bras dont la position est définie par rapport a I’axe longitudinal de I'avant-bras.

La plupart des auteurs distinguent trois types de mains botes congénitales:

—Les mains botes radiales (manus vara) : Elles sont les plus fréquentes et sont dues a
une absence ou une hypoplasie du radius. Elles comportent souvent une absence
du pouce.

—Les mains botes cubitales (manus valga) sont liées a une malformation du cubitus.

—Les mains botes palmaires sont liées a des rétractions musculaires et articulaires,

et qui se caractérisent par squelette normal de I'avant bras.

La main bote radiale, ou agénésie/dysplasie/hémimélie radiale, fait partie des ectromélies
longitudinales latérales et représente un spectre d'anomalies a la fois osseuses, musculo
tendineuses et neuromusculaires d'origine congénitales atteignant la partie radiale de I'ensemble
du membre supérieur et épargnant généralement les structures les plus ulnaires. Les
manifestations cliniques vont d’une hypoplasie minime des muscles thénariens a des anomalies
séveéres a la fois sur le plan anatomique et fonctionnel, et entrent souvent dans un cadre
syndromique qu’il faudra systématiquement rechercher.

Le diagnostic peut étre posé en prénatal ou a la naissance.

Les conséquences seront a la fois esthétiques et fonctionnelles et la prise en charge va
impliquer la réalisation d'un bilan initial complet comportant une évaluation génétique,
anatomique, fonctionnelle et psychologique.

La prise en charge se fera au mieux dans un cadre pluridisciplinaire et le traitement sera
essentiellement chirurgical encadré d’une prise en charge précoce en kinésithérapie et en
ergothérapie. Il faudra prendre en compte le patient en croissance dans sa globalité, ses projets

futurs ainsi que son environnement.
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Une étude rétrospective sera entreprise sur six enfants pris en charge au service de
traumato-orthopédie pédiatriqgue du CHU Mohammed VI de Marrakech, dont le but est d’étudier
et analyser les différentes techniques chirurgicales pratiquées, apprécier le devenir des membres

opérés et d’établir un protocole de prise en charge.
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|. Type d’étude:

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur une période de 12 ans, du Janvier 2009 a
Janvier 2020. Notre série comportait 6 cas d’enfants (7 mains), présentant une main bote radiale
congénitale colligés au sein du service de traumato-orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed

VI de Marrakech.

Il. Méthodes:

1. Critéres d’inclusion:

Nous avons inclus dans notre étude :
= Les patients ayant été hospitalisés au service de traumato-orthopédie pédiatrique du
CHU Mohammed VI de Marrakech pour une main bote radiale congénitale.
= Les patients étudiés sont admis entre Janvier 2009 a Janvier 2020.
= Les patients ayant un dossier médical complet.

= Les patients avec un recul minimum de 1 an.

2. Critéres d’exclusion:

Nous avons exclu de notre étude:
= Les mains botes radiales non congénitales
= Les dossiers incomplets et inexploitables.

= Recul insuffisant.

3. Recueil des données:

La collecte des données a été faite a partir des dossiers des malades hospitalisés pour

main bote radiale congénitale pendant la période décrite.
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4. Variables étudiées:

Pour mener ce travail, nous avons procédé a I'analyse de plusieurs parametres que nous

avons regroupés dans une fiche d’exploitation. (Annexe 1)

5. Analyse des données:

L’analyse des données a été faite en utilisant le logiciel Microsoft Office Excel 2010. Nous
avons effectué une analyse descriptive des caractéristiques épidémiologiques, cliniques,

thérapeutiques et évolutives des patients.

6. Considérations éthiques:

L’analyse rétrospective des données ne nécessite pas d’obtenir un consentement auprés

du malade, ainsi I’lanonymat a été respecté lors du remplissage des fiches d’exploitations.

7. Evaluation des résultats:

Pour tous nos malades, nous avons opté pour les éléments suivants pour évaluer nos
résultats thérapeutiques :
-Esthétique
-Fonctionnel: - mobilité
—-douleur
-score quick dash (voir annexe 2)
-Radiologie: Index de Manske: C’est l'angle entre le 3éme métacarpien et la
perpendiculaire a 'axe du cartilage de croissance ulnaire distal. Il permet d’étudier la

position du poignet en préopératoire et postopératoire.
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I. Données épidémiologiques:

1. L’age:

Le diagnostic a été fait chez tous nos patients a I’dge de la naissance.
L’age moyen de chirurgie chez nos patients était de 17 mois avec des extrémes d’age de

15 et 24 mois.

2. Le sexe:

Nous avons noté : 5 garcons (83.3 %) et 1fille (16.7 %), il existe une nette prédominance

du sexe masculin avec un sex-ratio de 5.

Sexe féminin
16,7%

Sexe masculin
83,3%

Figure 1: Répartition des patients selon le sexe.

3. Motif de consultation:

Dans notre série, tous les patients ont consulté pour une malformation du membre

supérieur (soit isolée ou dans le cadre d’un syndrome poly malformatif).
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4. Antécédents:

On note la prise de fenugrec au cours de la grossesse chez la mére d’un seul patient.
Aucun autre antécédent pathologique n’a été retrouvé, notamment pas de prise

médicamenteuse.

5. Le cOté atteint:

La forme unilatérale est constatée chez 5 patients avec atteinte du coté gauche chez deux
enfants et du c6té droit chez trois enfants.

La forme bilatérale est diagnostiquée chez un seul patient..

6. Le type selon la classification de Bayne:

Dans notre série, on a trouvé 5 mains botes radiales de type IV (71.42%) et

2 mains botes radiales type Il (28.58%).

Aucune atteinte de type | et type Il n’a été retrouvée.

Chez le patient N°1, les radiographies de I'avant-bras ont montré une main bote radiale
type Il au niveau du c6té droit (figure 2) et une main bote radiale type IV au niveau du co6té

gauche selon la classification de Bayne. (Figure 3)
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Figure 2: Main bote radiale droite type Ill selon la classification de Bayne (Patient N°1)

Figure 3: Main bote radiale gauche type IV selon la classification de Bayne

(Patient N°1)
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Chez le patient N°2, les radiographies de I’avant-bras ont montré une main bote radiale

type Il au niveau du c6té gauche selon la classification de Bayne. (Figure 4)

Figure 4: Main bote radiale gauche type lll selon la classification de Bayne

(Patient N"2)

Chez le patient N°3, les radiographies de I’avant-bras ont montré une main bote radiale

type IV au niveau du c6té gauche selon la classification de Bayne. (Figure 5)

Figure 5: Main bote radiale gauche type IV selon la classification de Bayne

(Patient N°3)
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Chez le patient N°4, les radiographies de I’avant-bras ont montré une main bote radiale

type IV au niveau du c6té droit selon la classification de Bayne. (Figure 6)

Figure 6: Une main bote radiale droite type IV selon la classification de Bayne

(Patient N°4)

Chez le patient N°5, les radiographies de I’avant-bras ont montré une main bote radiale

type IV au niveau du c6té droit selon la classification de Bayne. (Figure 7)

Figure 7: Main bote radiale type IV selon la classification de Bayne

(Patient N°5)
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Chez le patient N°6, les radiographies de I’avant-bras ont montré une main bote radiale

type IV au niveau du c6té droit selon la classification de Bayne. (Figure 7)

Figure 8: Main bote radiale droite type IV selon la classification de Bayne

(Patient N°6)

Le graphique suivant représente la répartition des mains botes radiales dans notre série

selon la classification de Bayne:

80

60

40

20

type | type Il type I type IV

Figure 9: Répartition selon la classification de Bayne.
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7. Examen clinigue:

Lors de I’examen clinique de nos patients atteints de main bote radiale, on a retrouvé :
— Une hypoplasie du pouce chez 4 patients (66.66%)
— Une camptodactylie chez 2 patients (33.33%)
— Une raideur du poignet chez 6 patients (100%)

— Une raideur du coude chez 4 patients (66.66%).

8. Malformations associées:

Dans notre série, on retrouve:
— 3 patients (50%) qui présentent une main bote radiale isolée .
— 3 patients (50%) qui présentent une main bote radiale associée a:
eune CIA dans le cadre du syndrome de Holt-Oram
eune agénésie du membre supérieur et inférieur controlatéral.

eune agénésie de I’avant bras controlatéral.

9. TRAITEMENT:

Dans notre série, le traitement a fait appel a des moyens orthopédiques et chirurgicaux.

9.1. Traitement orthopédique:

Deux patients (33.33%) ont bénéficié d’un traitement orthopédique par orthese.

9.2. Traitement chirurgical:

6 patients (7 mains) (100%) ont bénéficié d’'une cure chirurgicale et les techniques
réalisées sont réparties de la maniéere suivante :
- Patient n°1:

e Réaxation du poignet droit par centralisation.

- 14 -
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e®Réaxation du poignet gauche avec arthrodése cubito carpienne.
eLibération du 4éme doigt gauche.
- Patient n°2:
e®Réaxation du poignet gauche par centralisation
ePollicisation
-Patient n°3:
e Ostéotomie du cubitus avec centralisation
- Patient n°4;
e®Réaxation du poignet droit maintenue par une broche de Kirchner cubito
carpienne
-Patient n°5:
e Réaxation du poignet droit par centralisation
-Patient n°6:

e Réaxation du poignet droit et une arthrodése

9.3. Complication post opératoires:

Dans notre série, on a noté les complications suivantes chez un seul patient (16.66%):

® un syndrome de loge avec phlycténe.

10. Résultats postopératoires:

10.1. Recul:

Dans notre série le recul moyen était de 6 ans, avec un recul minimum de 2 ans et un

recul maximum de 10 ans.

10.2. Evolution globale:

Ainsi, sur 6 patients et 7 mains botes radiales, on a constaté:

- 15 -
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Tableau I: Résultats du traitement dans notre série.

Index de Index de ,
Notre ; Résultat ,
, . Manske pré Manske post Douleur L. Résultat global
série , . ) . esthétique
operatoire operatoire
. 85° 30° e e
Patient 1 i i absente non satisfaisant satisfaisant
105 45
Patient 2 90° 10° absente satisfaisant satisfaisant
Patient 3 60° 15° absente satisfaisant satisfaisant
Patient 4 90° 20° absente satisfaisant satisfaisant
Patient 5 115° 30° absente non satisfaisant satisfaisant
Patient 6 95° 65° absente non satisfaisant | non satisfaisant
Tableau lI: tableau récapitulatif des observations.
Index Age et type Index Score
. Coté o de Traitement ,_g yr? de — .
Patient . Classification L d’intervention Complication quick
atteint manske | orthopédique . ) manske
, chirurgicale dash
préop postop
Atteinte 14 mois:
bilatérale type IV 105° non arthrodése 45° RAS
N1 Gauche cubito carpienne 59.09%
21 mois:
Droit type Ill 85° non centralisation 30° RAS
N2 Gauche type llI 90° non 2 a.ns: ' 10° RAS 36.36%
centralisation
Gauche type IV 60° non 14 mois:
ostéotomie du
N3 ) 15° RAS 38.64%
cubitus+
centralisation
Droit type IV 90° non 18 mois:
réaxation par
N4 20° RAS 20.45%
broche de
kirschner
Droit type lll 115° oui: par 18 mois:
N5 ! vp ut-p 1015 30° RAS 59.09%
orthese centralisation
15 mois: Syndrome de
. arthrodese loge
) oui: par , )
N6 Droit type IV 95° . 2ans:réaxation 65° 43.18%
orthese
par broche de RAS
kirschner
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|. Définition:

La main bote radiale est une malformation congénitale rare, au retentissement
fonctionnel sévere et regroupe des manifestations cliniques variées dont le point commun est

I’lhypoplasie ou I'aplasie compléete du radius.

Il. Historigue:

Le premier cas de main bote radiale a été enregistré en 1733 par Petit, qui a décrit une
autopsie d’un nouveau-né de sexe masculin avec une main bote bilatérale secondaire a une
absence totale du radius.(13)

Depuis le XIXe siécle, plusieurs rapports de cas isolés basés sur des dissections
anatomiques ont été publiés. Kato a souligné que Gruber a été le premier auteur a publier un
article fait de 14 cas en 1865. Depuis lors, plusieurs travaux fondateurs ont été publié pour
décrire I'anatomie, la pathologie et I'incidence de cette affection (Kato 1924; O ’Rahilly 1947,
1951; Heikel 1959; Pardini 1968; Skerik et Flatt 1969; Lamb 1977; Bayne et Klug 1987).(24)

Les références détaillées de tous les cas publiés jusqu'en 1923 sont incluses dans une
publication de 1924 de Kato. Dans cet examen exhaustif de la littérature, Kato avait trouvé 253
cas a l'année 1923. Compte tenu de cela, le travail de Kato devrait peut-étre étre considéré
comme la premiére tentative d'une étude approfondie de I'anatomie, de la pathologie, de

I'incidence, de la présentation clinique, du diagnostic et du pronostic de la main bote radiale.(20)

I1l. EPIDEMIOLOGIE:

1 a 2 % des nouveau-nés sont nés avec une anomalie congénitale, et 10% de ces

anomalies concernent le membre supérieur. (21)
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1. Incidence :

L'incidence de la main bote radiale dans la littérature est estimée entre 1:30 000 et 1:
100 000 naissances vivantes (32). Bien que ces statistiques montrent que la main bote radiale

est rare, elle est la plus fréquente des mains botes congénitales.

2. Le sex ratio :

Il y a pas de différence d'incidence entre les sexes pour les mains botes unilatéraux ;
cependant, il y a une prédominance masculine dans le cas des mains botes bilatéraux avec un
sexe ratio de 3: 2.(24)

Le tableau suivant montre la répartition selon le sexe dans quelques séries:

(H(4)(9)(10)(14)
Tableau lll: Répartition selon le sexe dans quelques séries.

Les séries Notre série | Prasad Bhat Taghinia | Gerber | Kémiirci
Nombre de patients 6 14 14 7 20 6
Filles 16.7% 35.8% 28.5% 14.3% 40% 33.4%
Garcons 83.3% 64.2% 71.5% 85.7% 60% 66.6%

3. Le cO6té atteint

La fréquence des mains botes radiales bilatérales et unilatérales est similaire.
Dans le cas de main bote radiale unilatérale, le c6té droit est plus souvent touché que le
c6té gauche.

Le tableau suivant montre le c6té atteint dans quelques séries : (1)(4)(9)(10)(14)
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Tableau IV: Répartition selon le c6té atteint dans guelques séries.

Les séries Notre série Prasad Bhat Taghinia | Gerber | Kémiircii
Nombre de patients 6 14 14 7 20 6
coté droit 50% 50% 57.2% 42.9% 25% 16.7%
coté gauche 33.34% 21.4% 57.1% 50% 50%
forme bilatérale 16.66% 28.6% 42.8% 0% 25% 33.3%

4. Le type:

Le type IV est le plus fréquent selon la classification de Mansek (52% des cas ), suivi du
type | (16% des cas).(6)(8)
Le tableau suivant montre le type de la déformation selon la classification de Mansek

dans quelques séries: (1)(4)(9)(10)(14)

Tableau V: Répartition selon la classification de Mansek dans quelques séries.

Les séries Notre série Prasad Bhat Taghinia | Gerber | Kémiirci
Nombre de patients 6 14 14 7 20 6
type | 0% 0% 0% 0% 0% 0%
type Il 0% 0% 0% 0% 20% 0%
type Il 28.58% 44.5% 0% 0% 16% 37.5%
type IV 71.42% 55.5% 100% 100% 64% 62.5%

5. Anomalies associées:

Une main bote radiale est souvent associée a d'autres affections systémiques et
musculo-squelettiques. Goldfarb a récemment rapporté que 67% des patients avec mains botes
radiales avaient une anomalie systémique ou musculo-squelettique associé, ce qui signifie que

seulement 33% présentent une déformation isolée du membre supérieur.(26)
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IV. Anomalies anatomiques:

Les anomalies anatomiques varient en fonction de la gravité de la déformation et peuvent
étre limitées a un radius raccourci ou étendu et aller jusqu’a une absence complete du radius ,
du scaphoide, du trapéze, et le pouce.

La malformation peut affecter tout le membre supérieur, de I'humérus jusqu’ a la main.

1. Anomalies osseuses:

L'humérus est souvent plus court et I'extrémité inférieure peut étre dysplasique ( fosse
olécranienne) ou absente (absence du capitulum ou de I’épicondyle médiale).

L’ulna est habituellement incurvé radialement, raccourci et épaissi et dépasse rarement
16 cm de longueur. L'olécrane peut étre dysplasique. La styloide et I'apophyse coronoide
peuvent étre absents.

Au niveau du poignet, I'absence du radius crée une angulation radiale et un déplacement
radial du carpe. Cette subluxation radio-palmaire est une cause majeure de faiblesse du poignet
car la majorité de la force de flexion est appliquée sur un carpe instable et non articulé.

Il y a toujours des anomalies au niveau du c6té radial du carpe, avec absence de trapéze
dans 85%, absence de scaphoide dans 81% et absence de lunate dans 10%

Le pouce est souvent anormal. Il peut étre hypoplasique ou absent.

2. Anomalies musculaires:

En conjonction avec les anomalies osseuses, il existe des anomalies des tissus mous. De facon
générale, les muscles issus de I'épicondyle médial sont présents mais anormaux et peuvent étre
fusionnés distalement, tandis que les muscles issus de I'épicondyle latéral sont souvent absents, ce qui
explique la mauvaise extension du poignet observée dans la plupart des cas.

Les muscles les plus souvent absents comprennent I'anconeus, le supinateur, le court

extenseur radial du carpe et le carré pronateur.
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Le fléchisseur radial du carpe est souvent absent, et s'il est présent, il est hypoplasique
avec une insertion anormale.

Le muscle long extenseur radial du carpe et le muscle court extenseur radial du carpe
sont absents chez la plupart des enfants, ou rarement sont fusionnés avec le muscle extenseur
des doigts. (16)

Cette absence de muscles est un véritable probleme puisqu'elle représente un facteur
majorant les récidives en flexion palmaire aprés correction chirurgicale des mains botes radiales.

Les muscles fléchisseurs communs superficiels et profonds sont assez bien développés,
méme dans les formes graves.

Le muscle brachio-radial est généralement présent, s'insere sur le coté radial de la main
et agit comme une forte force de pivotement. Il est responsable de la déviation radiale
permanente de la main bote et de la flexion du coude.

Le muscle fléchisseur ulnaire du carpe, le muscle extenseur ulnaire du carpe et les
muscles hypothénariens sont préservés.

Les muscles thénariens du pouce sont hypoplasiques ou absents ce qui va limiter les

possibilités d’une vraie pollicisation.

3. Lésions vasculaires :

L'artére radiale est fréquemment absente ou hypoplasique et peut étre parfois remplacée
par une artere médiane persistante. L'artére ulnaire est normale. Les artéres interosseuses sont

souvent bien développées et peuvent étre |ésées lors de I'embrochage de 'ulna.

4. Lésions nerveuses :

Le nerf musculo-cutané est généralement absent ou anormal, son territoire est pris en
charge par des branches du nerf médian.

Le nerf radial s’arréte généralement au niveau du coude.
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Au niveau de l'avant-bras, en raison de l'absence des structures radiales, le nerf médian
peut étre radial et plus dorsal que prévu. Il innerve les structures radiales résiduelles qui sont
normalement innervées par le nerf radial. Il donne naissance a une branche sensorielle dorsale
remplacant la branche sensorielle terminale du nerf radial.

Le nerf ulnaire est généralement normal.

Ces anomalies anatomiques conduisent a un avant-bras court et en forme de j. Le
poignet est radialement dévié ( au-dela de 90 dans les formes sévéres) et assez raide, le coude
est généralement maintenu en position étendue et la manipulation des objets est généralement
effectuée avec les doigts ulnaires les plus mobiles (Figure 10).

La sensation est normale dans la main.

Figure 10: Manipulation d'objet chez une fille agée 3 ans

avec mains botes radiales bilatérales non traitées.
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Ces lésions sont importantes a connaitre pour I’abord chirurgical.

Tableau VI: Anomalies anatomiques

Anomalies osseuses

Humérus court

Palette humérale dysplasique (ankylose)

Ulna courbe, hypoplasique, sans articulation avec le carpe
Radius hypoplasique voire absent

Scaphoide, trapéze et pouce toujours hypoplasiques voire
absents

Capitatum, hamatum, triquetrum, métacarpiens et phalanges
des doigts longs toujours présents mais parfois hypoplasique

2
L X4

Anomalies musculaires

2
L X4

Variations nombreuses :

absence de fléchisseur superficiel de [I'index, extensor
digitorum communis de I'index + extensor indicis proprius
Accolement des extenseurs sur les métacarpiens ou le
retinaculum des extenseurs

2
L X4

Anomalies nerveuses

Nerf radial toujours absent (son territoire sensitif est repris par
les branches sensitives du nerf médian)

Nerf médian présent mais superficiel et déplacé dans la
concavité du poignet (élément limitant lors des réaxations)

Anomalies vasculaires

Artere radiale toujours absente

Artére cubitale normale

Artéres interosseuses présentes (attention aux brochages
percutanés)

V. Etiologies:

Les anomalies congénitales du membre supérieur peuvent survenir de facon isolée, en

combinaison avec d’autres malformations de membre ou encore s’intégrer au sein d’un

syndrome poly-malformatif.

Dans une étude, Wiedemann et al. (1962) ont proposé que 20% des anomalies étaient

congénitales, 20% résultaient de facteurs exogénes et les 60% restants étaient d'étiologie

inconnue.

Cependant, de nombreux auteurs préféerent la théorie proposant que la déformation

résulte de la destruction du bourgeon a partir duquel le membre est développé. (13)
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Le spectre phénotypique varié de la maladie suggere a la fois une composante
environnementale et génétique (de Graaff et Kozin 2009)(24).

L’origine génétique d’une anomalie du rayon radial doit toujours étre évoquée lors d’une
atteinte bilatérale ; dans ce contexte, le tableau clinique est asymétrique. (30)

Des facteurs exogeénes peuvent étre impliqués dans les mains botes radiales comme les
médicaments( drame de la thalidomide dans les années 1960) et la radiothérapie.(6)

Des facteurs mécaniques, tels que l'augmentation de la pression intra-utérine a cause
d'oligohydramnios, et tumeurs des ovaires et de l'utérus, peuvent également jouer un role dans

I'étiologie de la maladie. (13)

VI. Croissance et fonction du membre :

Avant d'envisager un traitement chirurgical, il est nécessaire de savoir comment le
membre affecté se développera et la fonction qu'il réalisera.

Pour déterminer le modeéle de croissance de l'avant-bras dans ce cas, Douglas et al. ont
mesuré la croissance de la longueur du cubitus sur des radiographies de vingt-deux avant-bras
non traités chirurgicalement et des radiographies de quinze avant-bras traités par centralisation.
La longueur du cubitus dans les deux groupes se situait entre 40 et 50 millimétres a la naissance
et de 100 a 140 millimetres a I'dge de douze ans, soit un demi a deux tiers de la longueur d’un
cubitus normal d’un enfant de 12 ans. Puisque le cubitus sera si court de toute facon, il devient
un peu plus facile de recommander des interventions chirurgicales pourraient interférer avec la
croissance de I'épiphyse ulnaire distale.(2)

Dans la forme unilatérale de la maladie, le membre normal exécute toutes les fonctions et
le membre anormal est utilisé simplement comme aide. Dans ce cas, I'enfant est généralement
capable de mener a bien toutes ses activités de soins personnels sans aide d’une personne tiers.

Dans la forme bilatérale, la fonction des membres est trés limitée et les patients sont

incapables d'accomplir les fonctions quotidiennes de toilette et d'habillage qui sont nécessaires a
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une existence indépendante (12). Les enfants ont tendance a utiliser les deux doigts cubitaux
pour la préhension mais manquent manifestement de force.

C’est pour ces raisons que les patients présentant une anomalie bilatérale sont obligés a
entrainer leurs deux mains a sa capacité maximale tandis que que les patients présentant une
anomalie unilatérale peuvent s'appuyer sur le membre sain sans étre obligé a entrainer la main

bote. (28)

VII. CONSEQUENCES SOCIALES :

Un individu atteint de malformations apparentes est toujours «différent» des autres et
donc sujet d'attention, parfois embarrassante, de son entourage.

Dans la main bote radiale, la déformation est frappante et peut étre accentuée par des
anomalies associées, en particulier la scoliose. Elle ne peut é&tre cachée ni dans la cour de
récréation, ni a I'école, ni dans les lieux publics. Les patients et leurs parents souffrent de cette
attention suscitée par la déformation et parfois essayent de la cacher.

Méme si les personnes atteintes de mains botes radiales, surtout dans la forme
unilatérale, sont en générale capables d'accomplir les taches quotidiennes les plus essentielles,
leur capacité a étre compétitive sur le marché du travail est réduite en raison de la fonction

limitée du membre anormale.(12)(28)

VIIl. SYNDROMES POLYMALFORMATIFS ASSOCIES:

La recherche d’associations malformatives et syndromiques est indispensable, en
particulier si une localisation génétique est connue, permettant d’informer les familles sur le

risque pour la descendance de I’enfant. Parmi ces syndromes, on retrouve:
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1. Le syndrome de Holt-Oram [MIM#142900]:

Il est le plus connu, souvent diagnostiqué par excés(30), sa prévalence a la naissance est
estimée a 1/100 000. Le HOS est transmis sur un mode autosomique dominant avec une grande
variabilité d’expression méme intrafamiliale. (25)

Il associe des anomalies du rayon radial des membres supérieurs de sévérité tres variable
pouvant aller d’une hypoplasie du pouce jusqu’a I’agénésie radiale, voire phocomélie, et une

cardiopathie congénitale, en générale une CIA et/ou des troubles du rythme cardiaque (ACFA).

2. Le syndrome TAR (Thrombopénie-Agénésie Radiale) [MIM#274000]:

Le syndrome TAR, dont la prévalence est estimée entre 0.5 et 1/100 000, est transmis
sur un mode autosomique.

Il est le seul syndrome malformatif comportant une atteinte des radius alors que les
pouces sont présents. Une hypoplasie radiale sans atteinte du pouce doit donc alerter le
médecin. Il s’y associe a une thrombopénie ou a une thrombopathie souvent transitoire. D’autres
signes sont inconstants : autres atteintes squelettiques, intolérance aux protéines du lait de
vache, malformations urogénitales.

L’atteinte des membres supérieurs est caractéristique car elle associe une hypo/aplasie
radiale bilatérale, voire une phocomélie, a des pouces présents, méme s’ils sont souvent de
forme anormale et que leur fonction est diminuée.

L’atteinte plaquettaire est de sévérité extrémement variable. Elle peut étre congénitale ou
apparaitre dans les semaines suivant la naissance. Cependant, 50% des enfants grandissent avec
un taux de plaquette normale. (27)

En raison du risque élevé de saignement, la chirurgie est recommandée chez les enfants

atteints du syndrome TAR seulement apres que le taux de plaquette devienne normale.(13)
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3. VACTERL syndrome (VATER association)[MIM #276950]:

Il s’agit d’un acronyme employé pour désigner I’association non fortuite d’au moins trois

malformations parmi les suivantes :

® V pour des anomalies Vertébrales (hémivertébres).

® A pour une imperforation Anale.

® C pour des anomalies cardiaques.

® T pour une fistule trachéo-mesophagienne.

® E pour une atrésie cesophagienne (Esophageal atresia).

® R pour anomalies rénales.

® L pour malformations de membres (Limb anomalies).

L’anomalie du rayon radial est fréquente, souvent unilatérale ou sinon asymétrique(37).
Une approche multidisciplinaire doit étre adoptée afin de déterminer le moment

approprié pour chirurgie.

4. L’anémie de Fanconi (FA) [MIM#227650]:

L'anémie de Fanconi est une pathologie récessive rare (1/360.000 naissances) décrite en
1927 par le pédiatre suisse Guido Fanconi. Elle est caractérisée par une pancytopénie progressive,
l'association de diverses anomalies congénitales et une prédisposition au développement de
pathologies malignes. Il existe une trés grande hétérogénéité des caractéristiques cliniques parmi les
patients atteints d'anémie de Fanconi, méme au sein d'une méme famille. Les anomalies
morphométriques (petit poids de naissance, retard de croissance, microcéphalie, microphtalmie,
microstomie) ainsi que la dysmorphie faciale (visage fin, triangulaire, miniaturisé) se retrouvent chez
60% des patients. Les anomalies de la pigmentation cutanée (60 a 80% des patients), souvent
absentes a la naissance et durant la petite enfance, sont constituées de taches « café au lait » qui

apparaissent sur un fond d'hyperpigmentation généralisée. Les anomalies squelettiques (50% des
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patients) sont le plus souvent limitées aux membres supérieurs ou elles affectent typiquement le
rayon radial notamment les anomalies du pouce .

Ce syndrome doit étre évoqué devant une anomalie radiale bilatérale avec atteinte du
pouce, méme asymétrique. Des anomalies rénales (aplasie, hypoplasie rénale, rein ectopique
etc.) affectent un quart des patients. Les autres systémes peuvent étre atteints, en particulier, le
systéme gastro-intestinal, le systéme cardio-pulmonaire et le systéme nerveux central (38)

Un syndrome hémorragique s’installe vers 5-8 ans pouvant entrainer la mort.

La chirurgie des mains botes radiales reste indiquée et doit étre réalisée avant

I’aggravation des manifestations hématologiques.

5. Le syndrome de Nager [MIM #154400]:

Le syndrome de Nager est une pathologie exceptionnelle dont la prévalence n’est pas
connue. Il existe des preuves qu’il s’agit d’une maladie a transmission autosomique dominante
et récessive suggérant une hétérogénéité génétique. Il est caractérisé par [’association
d’anomalies radiales déficitaires de sévérité variable (hypo/aplasie des pouces, hypo/aplasie des
radii) et d’une dysostose mandibulo-faciale responsable d’une dysmorphie caractéristique.

D’autres anomalies peuvent étre présentes mais sont rares(cardiopathie congénitale).(39).

6. Le syndrome Lacrimo-Auriculo-Dento-Digital(LADD) [MIM #149730]:

Le syndrome Lacrimo-Auriculo-Dento-Digital (LADD), ou syndrome de Levy-Hollister est
exceptionnel. Il est transmis sur un mode autosomique dominant avec une trés grande variabilité
d’expression. Il associe des anomalies trés variables du rayon radial des membres supérieurs, le
plus souvent réductionnelles (mais pouvant aussi étre des pouces triphalangés) a des anomalies
dentaires et des glandes salivaires (hypodontie, microdontie, anomalies de forme, caries) des
glandes et canaux lacrymaux (aplasie ou hypoplasie, responsables de conjonctivites a répétition),

des oreilles (malformations des pavillons, surdité).
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7. Le syndrome RaPaDiLiNo [MIM # 266280]:

C’est un syndrome poly-malformatif rare, de transmission autosomique récessive. Il
s’agit la encore d’un acronyme associant les anomalies suivantes:

® Ra pour Radiales (hypoplasie ou aplasie du pouce ou du radius).

® Pa pour Patella (hypoplasie de la rotule) et Palate (fente palatine).

® Di pour Diarrhées (diarrhées chroniques dés le plus jeune age) et Dislocated joints
(luxations articulaires multiples : hanches, genoux).

® Li pour « Little size » (petite taille) et «Limb malformations» (malformations des
membres inférieurs).

® No pour Nose anomalies (aspect particulier du nez) et Normal intelligence (pas de

retard mental).

Il est lié a des mutations du gene RECQ4, géne de réparation de I’ADN.

Dans notre série, on a constaté la présence d’'une CIA dans le cadre du syndrome de
Holt-Oram, une agénésie du membre supérieur et une agénésie du membre inférieur.

Le tableau suivant montre le pourcentage de cas associés a un syndrome malformatif

dans quelques séries:

Tableau VII: Syndrome malformatifs associés dans guelgues séries

Les séries Notre série Bhat Taghinia | Gerber | Kémlircii

Nombre de patients 6 14 7 20 6

Pourcentage de cas associés a un

_ 50% 50% 71.4% 35% 50%
syndrome poly malformatif
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IX. Etude clinique :

1. Interrogatoire:

L'interrogatoire portera essentiellement lors de la premiére consultation sur les
antécédents personnels et familiaux des deux parents, sur le déroulement de la grossesse ainsi
que sur d'éventuelles prises de produits toxiques ou de médicaments au cours de la grossesse

(Valproate notamment).

2. Examen du membre atteint:

L’examen approfondi du membre atteint doit étre systématiquement réalisé des les
premieres semaines de vie, car il permet au clinicien d'orienter le diagnostic et d’apprécier la
sévérité.

A linspection, on retrouve de facon générale un avant bras raccourci, en flexion,
pronation, avec une déviation radiale de la main , de degré variable, dépassant parfois les

90°d’angulation (Figure 11). Cet aspect est évocateur du diagnostic de la main bote radiale.

Figure 11: Attitude d’une main bote radiale
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L’examen cliniqgue du membre doit comporter |’évaluation des mobilités actives et
passives de I’ensemble des articulations du membre supérieur. Il existe des formes dans
lesquelles I’hypoplasie est étendue a la ceinture scapulaire limitant la mobilité de I’épaule.

L’évaluation de la mobilité du coude doit prendre en compte les mouvements actifs et
passifs, avec souvent un déficit de flexion. C’est un élément important a évaluer vu que
I’absence de flexion active du coude est pour de nombreux auteurs une contre-indication a la
chirurgie de correction du poignet. (27)

L’évaluation de [Il'avant-bras et du poignet doit tester la pronosupination
(pronosupination active est normalement absente), la déviation radiale du poignet et sa
réductibilité, la souplesse des parties molles de la concavité et I'exces de la peau dans la
convexité. Il existe souvent une rétraction palmaire des parties molles a prendre en compte lors
du traitement chirurgical.

L’examen de la main recherche une anomalie réductionnelle de la partie radiale de la
main, une hypoplasie du pouce (longueur, ouverture commissurale, mobilités ...), aplasie du
pouce, une raideur des chaines digitales radiales et la présence de camptodactylies. La présence
de doigts raides conditionne les possibilités de préhension et la qualité de I'éventuelle
pollicisation. Le 5éme doigt est souvent normal mais les doigts radiaux sont les plus atteints, en

camptodactylie.

3. Examen du membre controlatéral:

L’examen du membre controlatéral est systématique méme lorsqu’il apparait normal.
L’examen recherchera une atteinte bilatérale a minima: une simple hypoplasie de I’éminence
thénar correspond a une atteinte radiale a minima et doit alors faire conclure au caractére
bilatéral des malformations.

Dans ce cas et en absence du traitement, le pronostic est sombre vu la dépendance du

patient sur une tiers personne pour la réalisation de plusieurs activités quotidiennes.
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4. Examen général:

La main bote radiale peut faire partie d’'un syndrome poly malformatif, d'ou la nécessité
de réaliser un examen clinique complet. Il devra inclure la recherche plus spécifique de
malformations vertébrales(une scoliose congénitale), génitales, d’anomalies au niveau des
membres inférieurs (pieds bots ou une dysplasie de hanche), d’une dysmorphie faciale ou d’un
souffle a I'auscultation cardiaque.

On évaluera le développement moteur et psychomoteur du patient, son audition et sa
vision, y compris sa mobilité oculaire, ainsi que les parametres de croissance a la recherche d’un

retard staturo-pondéral ou une microcéphalie.

5. Examen des parents et de la fratrie :

En cas de découverte d’une main bote radiale chez un enfant, un examen chez les
parents et la fratrie a la recherche d’anomalies du développement, méme mineures, notamment
au niveau des rayons radiaux est souhaitable.

En cas d’atteinte familiale, un conseil génétique devra étre proposé, surtout en cas de

malformations associées.

X. Bilan paraclinique :

Il est systématique devant toute main bote radiale de réaliser un bilan radiologique,
hématologique, cardiaque, rénal, ophtalmique, ORL et génétique.

D’autres bilans seront discutés cas par cas.
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1. Radiographie de I’avant bras :

Les radiographies de I'avant-bras prenant le coude et le poignet sont systématiquement
réalisées. Les incidences sont multipliées car la position naturelle du poignet est inhabituelle et il
est difficile de dégager le squelette de la main.

Les radiographies de I’avant bras ont comme but de classifier la main bote radiale et

d’apprécier I’évolution.

1.1. Classification:

Heikel a établi en 1959 la premiere classification de la main bote radiale. Il a classé la

déformation en trois types selon la sévérité de Il'atteinte radiale.(28)(40)

Tableau VIII: classification de Heikel

Type Caractéristiques

absence congénitale complete du radius
1.Aplasie totale du radius et
une hypoplasie ou absence des os du carpe ou du pouce.

absence congénitale de la partie distale du radius ou de la parti
proximal du radius

et

une hypoplasie ou absence des os du carpe ou du pouce

2.Aplasie partielle du radius

Inhibition congénitale du développement de I'épiphyse distale
3.Hypoplasie du radius du radius avec ou sans raccourcissement de la diaphyse
et une hypoplasie ou absence des os du carpe ou du pouce.

En 1987, Bayne et Klug ont développé et modifié la classification de Heikel en divisant la

main bote radiale en quatre types. (29)(33)(40)(41)(42)

a. Type I:Hypoplasie de I’extrémité distale du radius:
Il est caractérisé par une épiphyse distale présente, mais de croissance ralentie et une
déviation radiale minime. Il n'y a pas de courbure ulnaire et la fonction du coude est normale.
L'hypoplasie du pouce est presque toujours présente et les os radiaux du carpe sont

généralement hypoplasiques.
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b. Type Il: Hypoplasie du radius:
Il est caractérisé par une croissance ralentie au niveau des épiphyses proximale et distale

du radius. Le radius est en miniature.
L’ulna est épaissie et incurvée. Le pouce est souvent hypoplasique et le scaphoide est

absent.

c. Type IlI: Aplasie partielle:
Il est caractérisé par I'absence du tiers moyen et inférieur du radius.Le tiers proximal

peut étre réduit a un moignon trés court. Chez le jeune enfant, la main bote peut étre classée en

stade IV mais ce moignon apparait ultérieurement. Une hypoplasie ou une aplasie du pouce est

souvent présente, et I'absence du scaphoide et du trapéze est fréquent.

d. Type IV: Aplasie compléte du radius:

C'est le type le plus fréquent, le radius est complétement absent avec absence de

plusieurs os du carpe. La main est déviée radialement.

Normal Typel Type Il Type 111 Type IV

Figure 12:Classification de Bayne and Klug
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Figure 13: Radiographie montrant une main bote radiale type | (B) et

type Il (A).

Figure 15: Radiographie montrant une main bote radiale type IV.
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La classification de Bayne et Klug (1987) a été modifiée par Goldfarb et al. (2005) selon le

tableau suivant (43)(9) :

Tableau IX: Classification de Bayne modifiée

Extrémité Extrémité Incidence
Type Pouce Carpe distale du proximale Humérus .
. . relative
radius du radius
Hypoplasique
N &;I:L :bse:t Normal Normal Normal Normal
Normal,
synostose
Hypoplasie, radio ulnaire
Hypoplasique ypopb . 16.3%
0 ou absent absence ou Normal ou luxation Normal
coalition congénitale
de la téte
radiale
Normal,
synostose
Hvpoblasiaue Hypoplasie, plus court radio ulnaire
1 »;FL zbse:t absence ou que l'ulna ou luxation Normal 12.2%
coalition (>2mm) congénitale
de la téte
radial
. Hypoplasie,
Hypoplasique . )
2 ou absent absence ou Hypoplasique Hypoplasie Normal 6.9%
coalition
Hvpoplasique Hypoplasie, Absence de Hypoplasie
3 :;Z apbse:t absence ou cartilage de de degré Normal 7.3%
coalition croissance variable
Hypoplasique Hypoplasie,
4 :;Z apbse:t absence ou Absent Absent Normal 52.2%
coalition
Hypoplasie
. de
Hypoplasique Hypoplasie, I’extrémité
5 ypoplasiq absence ou Absent Absent o 4.9%
ou absent . supérieure
coalition
de
I’lhumérus.
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Dans notre série, la classification utilisée est celle développée par Bayne et
Klug.(Classification de Mansek)
Le tableau suivant montre le type de la déformation selon la classification de Mansek

dans quelques séries: (1)(4)(9)(10)(14)

Tableau X:: Répartition selon la classification de Mansek dans quelques séries.

Les séries Notre série Prasad Bhat Taghinia | Gerber Komiircu
Nombre de patients 6 14 14 7 20 6
type | 0% 0% 0% 0% 0% 0%
type Il 0% 0% 0% 0% 20% 0%
type Il 28.58% 44.5% 0% 0% 16% 37.5%
type IV 71.42% 55.5% 100% 100% 64% 62.5%

1.2. Parametres radiographiques:

Plusieurs parametres radiographiques ont été établis pour étudier la position du poignet
en préopératoire et postopératoire.

L’'index de Manske est utilisé pour quantifier I'angulation entre la main et l'avant-bras. Il
peut étre mesuré a l'aide d'une radiographie standard de face et est défini comme I’angle entre
le 3éme métacarpien et la perpendiculaire a I'axe du cartilage de croissance ulnaire distal.

La position de l'avant-bras est déterminée comme la distance la plus courte entre une
ligne tracée par l'axe longitudinal du cubitus distal et I'extrémité proximale du cinquiéme
métacarpien. Elle peut étre déterminée a partir d'une radiographie de face.

La courbure de l'ulna est définie comme I'angle entre Il'axe longitudinal du cubitus

proximal et distal.(24)(45)
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Figure 16: L'index de Manske est défini comme I’angle entre le 3eme métacarpien et I'axe

longitudinal du cubitus distal. La distance A représente la position de |'avant-bras

2. Autres examens radiologiques et morphologiques :

Certains auteurs préconisent de réaliser systématiquement des radiographies de I'épaule,
du poignet controlatéral et du rachis cervical a la recherche d’une scoliose congénitale chez un
enfant présentant une main bote radiale. Cette anomalie peut s'intégrer dans syndrome poly
malformatif VACTERL .

Des radiographies des pieds ou du bassin seront réalisées selon le résultat de I’examen
clinique.

Une échographie abdomino-rénale sera systématiquement demandée, ainsi qu’un avis
aupres d’un cardiopédiatre avec échographie cardiaque systématique.

D’autres examens (explorations digestives, ophtalmiques, auditives) seront demandés en

fonction du contexte.
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3. Bilan biologique:(8)

Un bilan biologique simple (Numération - Formule Sanguine) est systématiquement
demandé, vu la fréquence et la gravité des troubles hématologiques associés a la main bote

radiale (pancytopénie de Fanconi, thrombopénie du syndrome TAR...).

4. Bilan génétique:

Dans des conditions optimales, tout enfant porteur d’une anomalie déficitaire radiale doit
étre adressé pour avis a un médecin généticien qui pourra orienter le bilan génétique en fonction
du type de I'anomalie radiale, des anomalies associées et de I’histoire familiale.

On retrouve de nombreuses pathologies comportant une atteinte radiale, relevées dans la
base OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man) .

D’une maniére générale, le caractére unilatéral ou bilatéral, et isolé ou non, de I’'anomalie
est essentiel. En cas d’anomalie strictement unilatérale et isolée, le bilan étiologique ne s’impose
pas (et resterait négatif). On proposera cependant de revoir le patient a distance (surtout s’il
s’agit d’un petit enfant) afin de ne pas négliger une atteinte controlatérale a minima ou une autre
anomalie, qui aurait pu passer initialement inapercue (développement psychomoteur, mobilité
oculaire, vision, audition...). En cas d’anomalie bilatérale et/ou associée, la recherche du
diagnostic et de I’étiologie va s'imposer.

Dans la littérature, le bilan paraclinique systématique comporte des radiographies de

I’avant bras, du rachis, une échographie abdomino-rénale, une échographie rénale et un NFS.

Dans notre série, seuls les examens paracliniques suivants ont été réalisés:
@ Des radiographies de I'avant bras chez 6 patients.
® Une NFS chez 6 patients.
@ Une échographie cardiaque chez 3 patients.

e Des radiographies du membre inférieur chez 1 patient.
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Xl. LA PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE:

1. But du traitement:

Le but ultime de cette prise en charge est a la fois esthétique et fonctionnelle.

L'amélioration fonctionnelle est le but principal; méme s’il est difficile de I’évaluer. En
effet, les enfants se débrouillent tres bien malgré la gravité des lésions. Ceci conduit a une
grande prudence dans les indications.

L'amélioration de l'aspect n'est pas moins importante. Le retentissement psychologique
est trés important vu I'aspect trés inesthétique d’une main botte radiale. Il augmente avec I’'age
et particulierement a I’entrée a I’école.

Les options thérapeutiques sont extrémement variées allant de I’abstention thérapeutique
aux différentes techniques chirurgicales en passant par un traitement orthopédique.

Le traitement de la main bote radiale est pour I’essentiel chirurgical et le réalignement
chirurgical de la main par rapport a I’avant-bras supprime cet aspect inesthétique et améliore la
fonction du membre.

Nous allons passer en revue les différentes options thérapeutiques envisageables ainsi

que leurs indications schématiques.

2. Traitement orthopédique:(51)

La kinésithérapie est toujours nécessaire, que la main bote radiale releve ou non de la
chirurgie. Si la rééducation fait I'unanimité, la confection d’attelle de posture est plus décriée car

de réalisation délicate chez les nourrissons.

2.1. Manipulations:

Les manipulations étirent les parties molles rétractées. Faites des la naissance, elles

évitent cette rétraction et faciliteront ainsi I’alignement avant- bras-carpe.
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Pour les formes mineures, le traitement orthopédique prévient I'inclinaison radiale du
poignet. Il peut étre indiqué bien aprés la période néonatale, si les parents constatent une
déviation pendant la croissance.

Dans les formes graves, il s’agit d’une urgence thérapeutique. Le pronostic de
I'intervention dépend de la raideur initiale, de la réductibilité et de la réponse au traitement
orthopédique. La rééducation lutte contre les raideurs articulaires du coude et des doigts.

Les manipulations doivent étre tres douces pour ne pas risquer de fracture ou de
décollement épiphysaire. Il faut donc trouver le juste équilibre entre I’efficacité de la rééducation
et la fragilité des os des trés petits enfants. Il est donc recommandé d’avoir recours a des
kinésithérapeutes habitués a la pédiatrie. Les parents doivent étre éduqués pour manipuler

I’enfant en dehors des séances.

2.2. Attelles:

Qu’elles soient réalisées en platre ou en matériaux thermoplastique modernes, leur
réalisation est trés délicate sur des membres trés petits, surtout dans la période néonatale. Les
extrémités sont sensibles a I'ischémie et la peau est fragile.

Encore une fois, il faut doser entre innocuité et efficacité. Les appareillages doivent étre
extrémement progressifs, faute de quoi I'appareillage sera mal supporté et définitivement
abandonné par les parents. Pour ces raisons nous attachons moins d’importance aux orthéses
avant l'intervention de réaxation du poignet. Par contre, les orthéses seront indispensables en
postopératoire, apres I’ablation des broches de radialisation, pendant 1 mois, nuit et jour et 3
mois de facon nocturne, en attendant I’'apparition de mouvements d’extension volontaire.

Dans quelques cas ou la chirurgie est temporairement contre-indiquée, les manipulations
et les attelles préserveront la réductibilité du poignet. Il est clairement établi qu’un poignet non
posturé et surtout non manipulé devient de plus en plus raide, fixé en position vicieuse. Le
pronostic fonctionnel d’enfants vus tardivement est péjoratif.

Cependant, cette prise en charge a ses limites et le poignet va s’enraidir avec les années, méme
avec un traitement fonctionnel bien conduit. Il faudra alors avoir recours a la chirurgie. La chirurgie

consiste, avant que le poignet ne soit enraidi, a positionner la main dans I’axe de I'avant-bras.(5)
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Figure 17: Correction de la déformation par attelle

3. Traitement chirurgicale:

3.1. Centralisation:

Il s’agit de la technique chirurgicale la plus utilisée. Elle a été décrite pour la premiere fois
par Sayre en 1893. Le but est de réaliser une stabilisation du poignet en modelant la téte de
I'ulna sous forme d’un carré et en I'incarcérant dans une logette creusée dans le massif carpien

(figure 18).(31)

Figure 18: Correction de la main bote radiale par centralisation.
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Des modifications ultérieures ont été développées pour limiter les lésions corporelles
ulnaire, y compris I'ablation de certaines parties seulement du carpe, I'ostéotomie du cubitus et
la libération importante des tissus mous avant la centralisation (O 'Rahilly 1951; DeLorme 1969;
Linge 1969; Bora et al.1970 ; Lamb 1977; Watson et al.1984; Manske et Goldfarb 2009). Ces
modifications aident a diminuer la force nécessaire pour réduire le carpe.

Actuellement, les techniques de centralisation sont précédées d'une distraction des tissus
mous avec ou sans libération des tissus mous (voir ci-dessous) pour réduire le temps opératoire

et permettre un rééquilibrage plus facile du poignet. (24)

a. Technique opératoire :(20)(33)(36)(35)(41)

Les voies d’abord_sont multiples, elles dépendent de I'importance de la déformation:
—transversale oblique allant de la base de I'index au bord ulnaire du poignet (figure

19);

Figure 19: incision transversale obligue dorsale
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—en S simple a la face dorsale du poignet ;

—en S a la face dorsale du poignet associée a une résection cutanée ulnaire et une
plastie en Z sur le bord latéral du poignet si la peau radiale parait trop tendue. Le
systeme veineux dorsal est préservé. Elle permet d’avoir un jour suffisant sur les

structures latérales et médiales (figure 20 )

Figure 20: Incision cutanée en S a la face dorsale du poignet. On compléte par une résection

cutanée ulnaire en V et une plastie en Z sur le bord radial afin que la peau puisse s’expandre au

moment de la correction de la déviation radiale

—lambeau bilobé dorsal (Evans). L’excédent cutané ulnaire est transposé sur le bord
radial du poignet. Le décollement cutané souvent important de cette incision

expose a des nécroses des lambeaux par stase veineuse.
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Figure 21: lambeau bilobé sur le poignet dorsal

Pilz et ses collegues ont revu rétrospectivement toutes les incisions utilisées pour la prise
en charge de la main bote radiale dans leur établissement entre 1970 et 1996. Dans cette série,
tous les lambeaux ont cicatrisé a I'exception des lambeaux bilobés, ol une perte partielle de
lambeau chez plus de 50% des patients (Pilz et al.1998)(24). Malgré ces complications, Pilz
recommande cette incision.

Aprés l'incision cutanée, un tissu épais est retiré du coté radial avec soin pour éviter
d'endommager les branches superficielles du nerf radial, afin de réduire la tension de flexion

radiale et palmaire du poignet (Figure 22).

Figure 22: Tissu épais est retiré du coté radial
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Les tendons extenseurs des doigts, le pouce (si présent) et I'extenseur carpi ulnaris (ECU)
sont identifiés (36). Les parties restantes de l'extenseur carpi radialis brevis (ECRB) et de
I'extenseur carpi radialis longus (ECRL) peuvent étre conservées pour étre transférées au tendon
de I'ECU a la fin .

Ensuite, nous excisons le tissu autour de la téte ulnaire et de I'extrémité proximale du
carpe. La téte ulnaire peut maintenant étre visualisée et l'extrémité proximale du carpe est

placée sur la téte ulnaire. (Figure 23)

Figure 23: téte ulnaire visualisée

A ce stade de I'opération, Manske et d'autres ont recommandé de créer une logette
carpienne pour permettre une stabilisation a long terme du poignet.

La logette est réalisée par résection du lunatum et capitatum. Pour savoir ou creuser la
logette dans le massif carpien au cours d’une centralisation, on introduit d’abord la broche dans
le troisieme métacarpien, et on la fait sortir dans le carpe afin de déterminer avec précision
I’endroit de la logette(31). Il faut toujours introduire la broche dans le troisieme métacarpien afin
de ne pas géner une pollicisation de I'index ultérieurement.

La pénétration de la broche de KIRSCHNER dans I'extrémité inférieure du cubitus est

ensuite préparée a I'aide d’une autre broche. Il faut tenir compte de la courbure du cubitus, si

elle est supérieure a 30°, on peut réaliser alors une ostéotomie ulnaire. Cette préparation du
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trajet et la suppression de la pointe de la broche définitive (qui est celle introduite dans le
métacarpien) permettent de suivre la courbure de I'os et d’éviter la sortie prématurée de la
broche. Les broches en acier inoxydable ont une certaine flexibilité qui d’ailleurs semble jouer
un role dans le redressement diaphysaire.

Des procédures supplémentaires peuvent inclure le transfert des tendons radiaux
restants vers le bord ulnaire du carpe, la plication de la capsule ulnaire et la résection du tissu
cutané en exces.

L'établissement de I'équilibre musculaire est important pour la prévention de la récidive
de la déformation angulaire.

L'extenseur carpi ulnaris peut étre déplacé distalement sur le cinquiéme métacarpien
pour améliorer la stabilisation du poignet. De plus, le flexor carpi ulnaris (FCU) peut étre attaché
a I'ECU pour améliorer encore I'extension du poignet et prévenir la subluxation du carpe.

Les incisions sont fermées. La main est placée dans une position neutre entre la
supination et la pronation. Le garrot est libéré et la circulation est évaluée.

Delorme et Goldberg recommandaient de laisser les broches de KIRSCHNER indéfiniment

et de les changer si nécessaire a des intervalles de 18 a 24 mois.(36)

Les inconvénients de la centralisation peuvent étre résumées dans les points suivants :

—Un raccourcissement du membre: Sestero et coll. ont rapporté que les centralisations
atteignent 48% de la longueur ulnaire normale par rapport a 64% chez des patients
non traités chirurgicalement(40)

—Une raideur du poignet (cette technique apparaissant comme une arthrodése partielle
déguisée) ;

—Une nécessité de conserver le brochage jusqu’a la fin de croissance imposant des
changements itératifs en raison de bris, de migration de matériel (avec ses
complications cutanées infectieuses) ou d’inadaptation lors de la croissance.
L’utilisation récente de broches en titane, plus résistante, parait étre une solution

pour diminuer la fréquence des ruptures de broches.
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—Une récidive néanmoins possible de la déformation. Najd Mazhar et al. ont rapporté
une perte moyenne de correction de I'index de Manske de 13°aprés un suivi moyen
de 5 ans. Pour éviter les récidives, deux techniques principales ont été proposées: les
transferts tendineux et la fixation interne. Bien que le rééquilibrage du poignet avec
des transferts tendineux semble étre l'option la plus attrayante, une perte de
correction peut survenir en raison de la qualité des muscles transférés et du retrait
précoce du matériel.(19)

+Dans notre série, quatre patients (66.66%) ont bénéficié d’une centralisation.
L’'index de Mansek moyen est passé de 87.5° en préopératoire a 21.25° apres
centralisation. Le résultat global est satisfaisant, ce qui montre que les équipes
du service de traumato-orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed VI de
Marrakech métrisent trés bien cette technique chirurgicale.

+Dans la série de Taghinia, six patients (85.7%) ont bénéficié d’'une centralisation.
L'index de Mansek moyen est passé de 96° en préopératoire a 12° apres
centralisation. Le résultat global est satisfaisant.

+Dans la série de Gerber, six patients (30%) ont bénéficié d’une centralisation. L’index
de Mansek moyen postopératoire est de 24°. Le résultat global est satisfaisant.

+Dans la série de Prasad, sept patients (50%) ont bénéficié d’une centralisation. Le

résultat global est satisfaisant.

3.2. RADIALISATION:

En réponse aux mauvais résultats produits dans les premiers rapports de centralisation,

Buck-Gramcko a introduit la technique de la radicalisation (Buck-Gramcko 1985).

a. Technique opératoire:(36)(46)
Sous anesthésie générale et garrot pneumatique, on réalise une incision en « S » du dos
de la main au tiers proximal de 'avant-bras ou en « Z » (figure 24). Ces incisions permettent
une meilleure exploration qui est un temps capital et doit étre réalisé région par région pour

n'oublier aucun élément.
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Figure 24: Incision en Z

On suit le trajet du nerf ulnaire en distal et on le décompresse au niveau de la paume de la
main.

Le muscle abducteur du petit doigt est libéré de I'os pisiforme. L'os pisiforme est séparé
du triquetrum

Le tendon et le corps du muscle FCU sont disséqués. Il faut prendre soin d'identifier les
structures neurovasculaires proximales dans le corps du muscle FCU afin de maintenir leur intégrité.

Ensuite on identifie le nerf médian sur le c6té radial de I'avant-bras et on le décompresse au

niveau de la paume de la main en coupant le rétinaculum des fléchisseurs distalement (figure 25).

Figure 25: Le FCU est disséqué. Les nerfs ulnaire et médian sont décomprimés dans la main.
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On repére l'extensor digiti minimi (EDM) qui est le plus souvent présent et I'ECU dont le
role sera capital en fin d'intervention. Il vont étre par la suite disséqué. Le tendon de 'EDM a un
trés petit diametre et peut étre trés facilement blesser. Le ligament collatéral ulnaire est coupé.

Une bande fibreuse radiale peut étre découverte lors de I’exploration et doit étre excisée
si elle existe. Elle correspond a un reliquat du squelette radial.

La capsule ulno-carpienne est incisée transversalement. Cela évitera de couper a travers le
lunatum. L'emplacement du triquetrum sert de repére puisque sa surface palmaire est exposée apres
avoir retiré le pisiforme du carpe. On libére la face dorsale et interne du cubitus de toute attache.

Les tissus capsulaires sont disséqués sous vision directe en suivant autour du bord

proximal du carpe vers le coté radial (figure 26)

Figure 26: Dissection des tissus capsulaires

Cette dissection mene également a une masse musculaire donnant naissance a des
tendons plus ou moins bien individualisés. Dans les cas les plus favorables, il est possible
d’identifier un muscle extensor indicis proprius, le brachio radialis, I'extensor carpi radialis
longus et I’extensor carpi radialis brevis. Les muscles fléchisseurs du poignet sont rarement
retrouvés. En revanche, les fléchisseurs des doigts doivent étre protégés et non traumatisés.
Parfois, ces structures du versant radial sont absentes, gréles ou de mauvaise qualité et ne

peuvent pas étre transférées. Elles conduiront I’opérateur a renoncer a la radialisation.(31)
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En effet, la clé de la réussite a long terme de cette intervention, semble étre la qualité du
transfert des muscles radiaux sur I'ECU.

On disséque les tissus mous palmaires et dorsaux du carpe. Cette dissection est assez
étendue et peut ressembler presque a une dévascularisation du cartilage du carpe. Si le plan de
dissection est légérement en dehors du plan de la microvascularisation, la circulation carpienne
survit. Cette partie de la dissection sépare les tendons des deux cotés du carpe. Cela rend le
carpe suffisamment mobile pour permettre son ulnarisation par rapport a la téte ulnaire.

On ulnarise le carpe en le déplacant vers le coté ulnaire de la téte ulnaire.(figure 27)

Figure 27: Ulnarisation du carpe

Une broche de Kirschner est introduite en va-et-vient dans le carpe de proximal en distal
et de médial en latéral vers le deuxieme métacarpien, mais cela risque de géner une
pollicisation future. Elle est ensuite introduite dans l'ulna jusqu’a son extrémité proximale sans
perforer I'olécrane et sa plaque épiphysaire sous amplificateur de brillance. Cette manceuvre est
parfois difficile et les fausses routes sont possibles .

La main est positionnée en légere inclinaison cubitale. Si elle bute précocement sur la
corticale a cause de la courbure de cubitus, on réalise une ostéotomie en coin au niveau de tiers

moyen avant I'introduction de la broche.
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Figure 28: Radialisation : aprés réduction de la déformation, celle-ci est maintenue de facon

transitoire par un brochage en hypercorrection de la déformation en réalisant le plus souvent

une ostéotomie associée de 'ulna, puis des transferts musculaires actifs dans le méme temps.

Des broches entre 15 et 20 dixiémes de millimétre sont utilisées selon I'age. Le ligament

médial du carpe, habituellement bien individualisé, est retendu par plicature et les reliquats
capsulaires sont suturés au périoste, formant un néo ligament collatéral.

Les muscles radiaux palmaires et dorsaux sont passés entre l'ulna et les tendons

osseuse (ex. : Mitek®).

extenseurs. Puis, ils sont transférés en bloc sur I’'ECU par faufilage selon Pulvertaft ou réinsérés
sur le carpe ou la base du 5eme métacarpien si leur longueur le permet grace a une ancre

Le ligament annulaire est transposé entre I'articulation et les tendons pour prévenir des
adhésions.

enfouie sous la peau.

Aprés hémostase soigneuse, I’excés de peau cubitale du poignet est excisé en respectant
les branches sensitives du nerf cubital. La broche est recourbée a son extrémité distale et

Un platre immobilisant le coude et le poignet est mis en place en général pour une
période de trois semaines.
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En période postopératoire, le bras est strictement surélevé et des contrbles de la
vascularisation du membre sont effectués.

La physiothérapie commence le premier jour postopératoire et consiste en des exercices
d'amplitude des mouvements du coude et des doigts.

La broche de Kirschner est enlevée soit a la huitieme semaine soit lors de la pollicisation.
Une ablation trés précoce, a la quatrieme semaine, a été proposée par Wynne-Davies et Lamb
sans altérer le résultat(17). Aprés cette ablation, une attelle nocturne est portée pendant

qguelques mois ainsi qu’apreés les trois semaines d’immobilisation qui suivent la pollicisation.

Les inconvénients de la radialisation peuvent étre résumées dans les points suivants :
- c’est une technique impossible en I'absence de muscles transférables ;
- une possible récidive de la déformation ;
- un flessum avec perte de mobilité du poignet a long terme.(31)

e Dans notre série, aucun patient n’ a bénéficié de la radialisation.

e Dans la série de Taghinia, un seul patient (14.3%) a bénéficié d’une radialisation.
L’'index de Mansek est passé de 93° en préopératoire a 30° en postopératoire. Le
résultat global est satisfaisant.

e Dans la série de Gerber, 12 patients (60%) ont bénéficié d’une radialisation.
L’'index de Mansek moyen postopératoire est de 29°. Le résultat global est
satisfaisant.

e Dans la série de Bhat, 14 patients (100%) ont bénéficié d’une radialisation.
L’'index de Mansek moyen est passé de 66° en préopératoire a 3° en
postopératoire. Le résultat global est satisfaisant.

e Dans la série de Prasad, sept patients (50%) ont bénéficié d’une radialisation. Le

résultat global est satisfaisant.
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3.3. Distraction des tissus mous:

La distraction préopératoire des tissus mous est recommandée par beaucoup
d’auteurs(James et Beemer, 2005; Kessler, 1989; Nanchahal et Tonkin, 1996; Peterson et al.,
2007; Smith et Greene, 1995; Vilkki, 1998). (7)

La distraction des tissus mous a pour but d’obtenir I'alignement du poignet avant une
centralisation ou une radialisation.

Elle est utilisée pour un poignet raide et résistant au traitement par orthese et
manipulation. Cette technique peut théoriquement étre proposée a n’importe quel age.(31)

Il est préférable de réaliser la distraction dés que possible pour tirer avantage de la
souplesse précoce des tissus. Comme le préconisent plusieurs chercheurs, la manipulation
précoce des tissus mous permet un étirement maximal des tissus mous avec moins de blessures
aux structures importantes. Les unités musculo tendineuses peuvent étre étirées plus facilement
avec moins de dommages aux connexions actine-myosine, conservant ainsi plus de fonction. De
plus, le point final de la distraction est atteint plus rapidement chez les patients les plus jeunes.
Cette stratégie minimise la durée de la distraction et diminue les complications associées telles
que les infections liées aux broches et l'irritation cutanée. Enfin, il est préférable de réaligner le
poignet avant la premiére année de vie pour donner a I'enfant un schéma précoce de préhension
radiale et améliorer la position du poignet pour une pollicisation ultérieure.(9)

Goldfarb et ses collegues ont réalisé une distraction des tissus mous avant la
centralisation et ont noté que la centralisation pouvait étre effectuée efficacement et sans
tension aprés la distraction, qui était en moyenne de 16 mm.

Nanchahal et Tonkin ont rapporté une expérience similaire, notant que le réalignement
carpien était possible chez 5 des 6 patients ayant subi une distraction préopératoire, mais
seulement chez 1 des 6 patients traités sans distraction. (3)(15)

Manske et al. ont observé que la distraction des tissus mous ne permet pas de prévenir
les rechutes de la déformation. Aucune différence n'a été appréciée entre les patients ayant subi

une centralisation seule ou une distraction avant la centralisation. (6)
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Kessler a été le premier a utiliser la distraction préopératoire des tissus mous pour éviter
un raccourcissement du cubitus. Avant son rapport, les programmes de thérapie par attelle et
par étirement dynamique étaient les seuls moyens d'étirer les tissus mous radiaux courts et
sous—développés. Si ces programmes échouaient, la centralisation pourrait encore étre réalisée,
mais au détriment de I'excision des tissus mous et osseux.

Avec sa technique, Kessler a évité le raccourcissement du squelette et I'étirement excessif
des structures neuro-vasculaires au moment de la centralisation.(9)

Deux méthodes peuvent étre utilisés :

a. Distraction par appareil circulaire type Ilizarov® :

La méthode d'llizarov, en effet, ne détermine pas seulement une ostéogeneése guidée par
la technique de la compactotomie et la distraction des segments osseux de 1 mm/jour, elle
provoque, en outre, une régénération par croissance biologique et un allongement progressif
des parties molles par distraction naturelle des extrémités des moignons osseux. La distraction
de 1 mm par jour des os longs stimule la formation du produit ostéoide de maniéere progressive,
provoquant également un allongement des nerfs, des artéres, des veines et des unités
musculaires. Cette méthode offre donc des possibilités nombreuses, pour la correction des

segments osseux.

La méthode d'llizarov pour l'allongement et la correction de I'axe d'un os long prévoit
aprés exsanguination du membre supérieur et la réalisation d’une petite incision cutanée sur le
bord cubital du poignet:

-la compactotomie en zone épiphysaire ;

- ['utilisation de deux anneaux, I'un au niveau de l'avant bras et I’autre au niveau de la
main. Chaque anneau est fixé grace a deux broches de 2 a 2,5 mm sur l'ulna et 1,5
mm au niveau des métacarpiens. lls sont solidarisés par une charniére située en
regard du poignet. Deux tiges de distraction sont positionnées I'une en regard du

versant radial, I’autre sur le versant ulnaire ,
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-la distraction est débutée immédiatement. Elle se fait de facon asymétrique, plus
rapide sur le versant radial (1,5 mm/j) que sur le versant ulnaire (0,5 mm/j). La
distraction est suspendue en cas de gonflement ou de douleur. Les patients doivent
étre observés avec des visites cliniques hebdomadaires et des radiographies. La
distraction se poursuit jusqu'a ce que la main puisse étre repositionnée passivement
au neutre. Le but étant d’obtenir une hypercorrection de la déformation avec un
exces de distraction (5 mm).

- ’appareil doit étre conservé 4 semaines aprés la fin de la distraction,

- la stabilisation est ensuite réalisée par brochage percutané simple (équivalent d’une
centralisation) sous controle scopique ou a foyer ouvert selon la technique habituelle
(centralisation ou radialisation) aprés régression des phénomenes inflammatoires,

- une protection par orthese est nécessaire dans les deux cas. (11)(18)(31)

Figure 29: Correction progressive par un fixateur externe de type llizarov.

Sabharwal et al. ont utilisé le distracteur llizarov pour la distraction préopératoire des
tissus mous chez 4 patients agés en moyenne de 18,3 mois. Aprés un suivi de 26 mois, les

résultats étaient satisfaisants avec une amélioration moyenne de I'index de Manske de 72°.(9)
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b. Distraction par appareil mono-plan :

Une incision cutanée transversale au niveau de l'articulation ulno-carpienne a été utilisée
pour exposer et exciser le tissu fibreux radial. Des broches distales du dispositif de distraction
ont ensuite été placées dans des trous pré-percés dans le deuxieme ou le troisieme méta-carpe
sous vision directe. Des broches plus grandes ont été introduites dans le cubitus proximal
moyen sous guidage fluoroscopique.

L’appareil est positionné sur le versant ulnaire avec deux fiches en aval de I'apophyse
coronoide et deux fiches au niveau de la base des métacarpiens médiaux .

La correction de I'angulation du poignet débute immédiatement. D’autres auteurs
préferent commencer la distraction 4 a 5 jours aprés l'opération. Il est indispensable d’alterner
les périodes de distraction avec les périodes de réaxation de facon a ne pas écraser les
structures ostéocartilagineuses carpiennes. Lorsque se produit la réaxation, il est souvent
nécessaire de réduire la distraction.

La suite du traitement suit les mémes principes que ci-dessus.

La durée moyenne de la distraction est de 40 jours (entre 4 et 7 semaines).(11,21,25)

Figure 30: Distraction articulaire par fixateur mono-latéral

Smith et Greene ont réalisé une distraction articulaire par fixateur mono-latéral avant
centralisation chez 4 patients et les poignets sont restés bien alignés apres 14 mois chez tous

les patients.
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Cependant, Nanchahal et Tonkin ont utilisé aussi un fixateur mono-latéral pour six mains
club radiales (4ge moyen, 8 mois), mais I'amélioration des parameétres radiographiques n'a pas

été frappante aprés un suivi de 20 mois.

c. Les limites de la distraction :

L’encombrement du matériel actuellement disponible, la réticence des parents, la
nécessité de plusieurs interventions sont les freins essentiels a I'utilisation de cette technique de
distraction, quel que soit le matériel.

Kotwal et al. ont analysé les résultats radiographiques et fonctionnels de 446 patients
atteints de main bote radiale de type 3 ou 4 sur 20 ans. Les auteurs ont comparé les patients
ayant eu un traitement conservateur seul, incluant des étirements passifs et des attelles (n =
137), avec ceux qui avaient bénéficié d’un traitement conservateur suivis d'une correction
chirurgicale

(n = 309), soit par centralisation (n = 205) soit par radialisation (n = 107). Avec un suivi
moyen de 10.6 ans, les auteurs ont montré que la correction chirurgicale améliorait I'alignement
du poignet (Index de Manske est de 12° chez les patients traités chirurgicalement Vs 85° chez les
patient ayant recu un traitement conservateur) ainsi que I'amplitude du mouvement du doigt
long (157 vs 86).(6)

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

Dans une étude de Geck, comparant les résultats de 15 radialisations et de 14
centralisations suivies pendant 50 mois, aucune différence n'a été observée dans les résultats
entre les deux techniques.

Le risque de ré-opération a été observé chez les patients dont la chirurgie avait été
pratiquée a un age plus jeune.

Dana et ses collegues ont publié une série de huit patients traités par distraction
préopératoire et radialisation suivis pendant plus de 2 ans. La récidive de la déformation radiale

était élevée avec sept des huit patients présentant une déformation récurrente.(24)
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3.4. Transfert articulaire microvasculaire:

Historiquement, l'idée de stabiliser la main bote radiale avec une greffe osseuse a été
présenté en 1928 par Albee a l'aide de simples greffes osseuses tibiales, et en 1945 par Starr qui
a utilisé une traction squelettique préopératoire de 6 semaines pour la correction de l'alignement
de la main suivie par une greffe de péroné non vascularisée.(23)(24)

Carroll a suivi 18 patients traités par une greffe de péroné pendant une moyenne de
neuf ans, et a trouvé une rechute de déformation chez tous les patients. (2)

La plupart de ces techniques ont été abandonnées en raison de la complexité, de la
pseudarthrose et de l'incapacité de I'os a croitre avec le patient.

Les techniques microchirurgicales permettent le transfert de greffes osseuses
vascularisées pouvant inclure un cartilage de croissance viable.

Sur la base des travaux antérieurs d'Albee et Heikel, Vilkki a utilisé le transfert de la
deuxieme articulation métatarsophalangienne vascularisée pour stabiliser le carpe.

La deuxiéme articulation est transférée pour créer une nouvelle colonne radiale dans le
poignet. Cette nouvelle colonne radiale est constituée de métatarse et de la phalange proximale du
deuxiéme orteil, qui est transférée vers l'ulna distal. La reconstruction en forme de Y soutient le
carpe avec un potentiel de croissance a la fois dans le cubitus et dans la nouvelle colonne radiale.

Les avantages de cette technique comprennent la prévention des blessures au carpe et du
cartilage de conjugaison ulnaire, la préservation du mouvement du poignet et la préservation de
la croissance ulnaire .

Cette technique chirurgicale comporte deux étapes. Dans la premiére étape, la distraction
des tissus mous est utilisée pour aligner le carpe avec le cubitus et pour créer un espace pour le
transfert de l'articulation dans l'avant-bras distal. La deuxieme étape consiste a transférer
l'articulation a Il'avant-bras affecté. Le métacarpien est stabilisé au cubitus avec des broches de
Kirschner ou des vis, et I'orteil est vascularisé par anastomose de bout en bout avec I'artere médiane.

Une petite palette cutanée est souvent utilisée pour surveiller I'articulation transférée, en plus

de fournir une couverture supplémentaire des tissus mous sur la face radiale serrée du poignet.
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Cette procédure est considérée comme une nouvelle alternative pour la centralisation, et
les premiers rapports montrent moins de déformations récurrentes par rapport aux techniques
de centralisation traditionnelles; cependant, les inconvénients comprennent la nécessité de deux
interventions chirurgicales, la nécessité d'une chirurgie micro vasculaire et le sacrifice du
deuxieme orteil pour la reconstruction.

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié de cette technique.

Vikki a rapporté les résultats du transfert de la deuxiéme articulation métatarsophalangienne
vascularisée sur 24 membres avec un suivi moyen de 11 ans. Le déviation radiale finale était de 28°
et la longueur moyenne du ulna était de 67% du coté controlatéral.

Des complications ont été observé chez plus de 50% des patients, dont 5 cas d'échec du
transfert, dont 2 d'origine vasculaire et dont 3 avaient une nécrose ou fracture entrainant une
nécrose de la téte métatarsienne. Une subluxation de I'articulation était présente dans 6 cas et

plusieurs patients ont subi des ostéotomies ultérieures ou procédures de transfert conjointes.(3)

3.5. Ostéotomies de I'ulna

L'ostéotomie est indiquée devant la présence d’une courbure ulnaire, il peut étre
nécessaire de faire une ou plusieurs ostéotomies car cette courbure participe en partie a
I'inclinaison de la main. Cette intervention peut se pratiquer au moment du réalignement ou
secondairement pour corriger un défaut résiduel.

L'ostéotomie ulnaire est considérée comme une composante importante de la correction
esthétique.(4)

Par un court abord sur la créte ulnaire au sommet de la déformation, on réalise une
ostéotomie sous-périostée de l'ulna en réséquant un triangle osseux avec conservation d’une
charniére latérale. La stabilisation se fait grace a un brochage axial centromédullaire (qui réaxe
dans le méme temps le poignet) ou, chez I’adolescent, a I'aide d’une plaque en compression, ce
qui dispense d’immobilisation platrée complémentaire.

Ces ostéotomies de fermeture exposent a un accourcissement parfois préjudiciable pour

I'esthétique et la fonction de I'ulna.

-61 -



La main bote radiale

Il est possible d’observer des infections locales, quelques rares troubles de la
consolidation et de possibles récidives de la déformation en inclinaison radiale du poignet lors
des ostéotomies faites secondairement par présence d’une bride cicatricielle latérale.

Dans notre série, un seul patient a bénéficié d’une ostéotomie de I'ulna pratiquée au

méme moment que la centralisation.

3.6. Allongements du cubitus:

Cette technique consiste a une ostéotomie sous périosté diaphysaire transversale puis
distraction progressive par un fixateur externe axial unilatéral. Quelquefois une broche guide
intra médullaire est mise en place au niveau de I'os allongé ; le fixateur externe est laissé en
place pendant tout le temps de l'allongement et de la consolidation osseuse. La durée du
traitement en moyenne de 51 mois.(66)

L'allongement du cubitus est une option thérapeutique intéressante pour obtenir une plus
grande longueur de I'avant-bras. On peut s'attendre a un gain de longueur moyen de 4 a 7 cm.

Farr et ses collégues ont rapporté 8 cas chez 6 patients, mais ils ont noté que les gains
post-chirurgicaux initiaux n'étaient pas maintenus.(3)

Les complications rencontrées sont: la raideur, la récidive de la déformation, les
infections, le retard de consolidation et la douleur.

Ces complications et la nécessité de plusieurs étapes pour obtenir un allongement
adéquat, présentent des réserves en regard a cette opération.

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié de cette technique

3.7. L’allongement du radius :

Il ne sera réalisé que lorsque la radio-carpienne existe. L’allongement du radius reste une

technique difficile.

3.8. Arthrodéses du poignet:

Elles ne sont proposées qu’en fin de croissance pour des déformations résiduelles

invalidantes tant sur le plan esthétique que fonctionnel.
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Elle permet de garder une main normo-axée de facon définitive, au prix d’une immobilité
complete du poignet.(5)

Le port d’une orthése préopératoire (pendant quelques semaines) confectionnée dans la
position souhaitée de la future arthrodése est indispensable. Elle permet au patient de se
familiariser avec une position qui répondra au mieux a ses besoins et de mimer le gain

fonctionnel futur.(15)

3.9. Lapollicisation :

Le principe de pollicisation a initialement été décrit en 1949 par Gosset pour
reconstruction du pouce aprés amputation traumatique, en 1953, Littler a étendu cette
technique aux enfants présentant une hypoplasie sévere ou une aplasie du pouce. De nombreux
raffinements techniques ont depuis été apportés par d’autres auteurs dont Malek, Zancolli et
surtout Buck-Gramcko qui a joué un role trés important dans la diffusion de la technique
chirurgicale.

Le principe théorique de pollicisation de I'index est simple : transformer un index en
pouce. Sa réalisation en est autrement plus complexe.(67)

L’articulation métacarpo-phalangienne de I'index deviendra I’articulation
carpométacarpienne du néo-pouce. L’articulation inter-phalangienne proximale deviendra
I’articulation métacarpo-phalangienne du néo-pouce. L’articulation inter-phalangienne distale
de I'index deviendra I’articulation inter-phalangienne du pouce.

Les fléchisseurs profond et superficiel de I'index deviendront le long fléchisseur du
pouce. L’extenseur propre de l'index deviendra le long extenseur du pouce. L’extenseur
commun de I'index deviendra long abducteur et court extenseur du pouce.

Les muscles premier interosseux palmaire et dorsale deviendront les intrinseques du
néo-pouce: adducteur pour le premier et abducteur et opposant pour le second.(50)

Le but ultime de cette prise en charge est de restaurer une pince pollicidigitale

fonctionnellement satisfaisante et d’améliorer I’aspect esthétique.(7)
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3.10. Traitement des camptodactylies:

Le traitement de la camptodactylie est toujours indiqué. Il varie en fonction de I’dge, du
degré de flexion et des anomalies anatomiques.

Le traitement débute toujours par un appareillage statique et/ou dynamique en orthése
d’extension, suivi, si ce traitement fonctionnel n’est pas efficace d’un geste chirurgical.
L’intervention consiste alors en la correction d’une anomalie anatomique lorsqu’elle est

retrouvée, associée a de la rééducation.(47)

3.11.Prise en charge psychologique:

Il est primordial de considérer la détresse psychique, d’écouter les familles, de les aider a
poser des questions et a exprimer leurs émotions. Cette écoute adaptée aux parents permet
souvent de baisser I'anxiété, d’exprimer les ressentis, la peur, le sentiment de culpabilité, le
rejet... Les mots doivent étre choisis et il faut aider le couple a appréhender son enfant dans sa
globalité car il ne pense bien souvent plus qu’a la malformation du bébé, « ce qui lui manque ».

L'information donnée a la famille doit se faire au mieux dans un cadre pluridisciplinaire
et doit porter sur la nature de la malformation, sa prise en charge initiale, ainsi que les modalités
du suivi, les traitements prescrits, les résultats possiblement obtenus par la chirurgie et les
effets indésirables possibles de ceux-ci.

Apres I'annonce, il faut accompagner le couple parental a dépasser I'étape de choc, les
soutenir pour accueillir et investir cet enfant « différent ». Un accompagnement précoce des parents
permet de minimiser le risque des troubles affectifs dans la relation entre le bébé et ses parents.

Il est important de proposer un espace de parole pour I’enfant, I'aider a faire avec sa
différence visible et gérer les répercussions psycho-sociales.

Par la suite, le développement psychomoteur et global de [I’enfant devra étre
régulierement évalué. Il devra étre accompagné lors de l'intégration dans une créche puis a
I’école maternelle.

La problématique liée a la scolarisation revient fréquemment. Des questions peuvent se

poser sur la stigmatisation, et les limitations dans la participation a la vie scolaire.
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L’activité sportive doit étre évoquée tout en sachant qu’il n’y a habituellement pas de
contre-indication a la pratique de tous les sports mais des adaptations sont parfois nécessaires.

Le soutien psychologique pour I’enfant lui-méme est utile pour lui permettre de poser
ses questions et d’exprimer son vécu lors de la prise de conscience de sa différence. L’enfant
peut étre en difficulté avec sa différence visible méme si I'atteinte fonctionnelle n’est pas
invalidante par rapport a son niveau de maturité. L'’accompagnement psychologique de I'’enfant
et de sa famille devra étre proposé jusqu’a la transition enfant-adulte en prenant compte les
questions de conduite automobile et d’intégration sociale. Le suivi psychologique pourra alors
étre proposé a des moments cruciaux de I'existence : choix des études et de la profession,
intégration dans la vie active...

Le psychologue et la famille peuvent décider de I'interruption de ce suivi s’il n’est plus

jugé utile. (27)

XIl. Suivi, rééducation, intégration et transition adulte:

L’enfant est généralement suivi tous les 6 a 12 mois au cours de sa croissance. Une
radiographie de l'avant bras sera pratiquée selon les données de I'examen clinique. Avec la
croissance, la désaxation du poignet peut récidiver et nécessiter une reprise chirurgicale.

La rééducation au long cours comportera des mobilisations du coude et des chaines
digitales en cas de raideur.

Ces patients présentent de grandes capacités d’adaptation et d’intégration en société.

Aprés I’adolescence, les choses se stabilisent au niveau du poignet et le patient a bien
intégré ses limites fonctionnelles et les compensations possibles. Il est rare qu’une intervention

chirurgicale soit indiquée aprés la fin de croissance. (27)
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XIIl. EVALUATION POST OPERATOIRE:

Les avantages esthétiques des différentes procédures chirurgicales sont évidents, mais
les améliorations fonctionnelles n'ont pas été bien établies.

La détermination subjective de I'amélioration de la fonction est difficile avec les
malformations congénitales traitées a un jeune age; l'évaluation parentale de I'amélioration
esthétique est souvent le seul résultat a signaler.

Historiquement, I'évaluation radiographique a varié, bien qu'une acceptation générale des
paramétres radiographiques précédemment rapportés, y compris la déviation de la main par
rapport a Il'avant-bras et [I'index de Manske, a fourni un moyen de quantifier
radiographiquement un traitement réussi et d'évaluer la récidive. Ces parametres de mesure
objectifs, cependant, ne fournissent pas une évaluation fonctionnelle valide. (44)

Goldberg et Meyne (1976) n'ont pas trouvé de corrélation entre la fonction et l'index de
Manske.(4)

L'évaluation objective a été limitée a I'amplitude des mouvements du poignet, a
I'amplitude numérique des mouvements et a la force de préhension et de pincement.

Pour évaluer la fonction des ces avant-bras malformés et la fonction globale quotidienne
des enfants, on peut utiliser le questionnaire Quick Dash (annexe 2) ou une fiche d’évaluation
spécifique développée par S. Guero (Tableau Xl). La fiche d’évaluation comporte six items notés
de 0 a 3 points. Le score maximum est 18. Un score est considéré comme bon entre 16 et 18,

acceptable entre 12 et 15, médiocre entre 8 et 11, mauvais en dessous de 10.
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Tableau XI: Evaluation de la fonction du poignet des mains botes radiales

Stabilité active

Stabilité passive

Stabilité du poignet lors de la flexion des doigts . i -
Déviation radiale parasite

Flexion parasite

0-20°

20-40°

Flessum
40-60°

>60°

0-20°

20-40°

Déviation radiale
40-60°

>60°

>10 Kg

5-10 Kg

Gri
. 1-5 Kg

<1Kg

Main-anus

Fonction/Hygiéne Main-poche

Main-bouche

beaucoup

souvent

S’en sert
rarement

O I—= IN|JWI—=|IN [W]JO ([— |IN WO |—= |IN|JWJO |—= (N |Jw|O |— |IN|Ww

jamais

XIV.INDICATIONS ET CALENDRIER

La prise en charge des enfants présentant une main bote radiale est une urgence
thérapeutique relative et doit étre débutée dés les premiers jours de vie.

Elle repose sur le traitement conservateur associant des manipulations qui étirent les
parties molles rétractées et des attelles quel que soit le type de la déformation.

Les indications du traitement chirurgical ne sont pas uniformes et varient en fonction de
la gravité de la déformation de l'avant-bras et du poignet, du degré d'implication du pouce et de

I'age du patient. (22)
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Selon certains auteurs, le traitement conservateur constitue le seul moyen thérapeutique
pour le type | et Il. D’autres proposent une intervention chirurgicale lorsque les patients
présentent une déviation radiale marquée au repos. Takagi, Matsuno et coll. ont traité les mains
botes radiales type | et Il par allongement radiale, les résultats étaient satisfaisants avec un
maintien de la correction lors du suivie.(24)(40)

Il existe une unanimité dans la littérature que le traitement des mains botes radiales type
lll et IV est chirurgicale.(5)(7)(16)(22)(40)

La discussion consiste seulement sur le type de chirurgie et le temps idéal pour le faire.

Il n'y a pas de consensus sur I'age idéal pour l'intervention chirurgicale, mais en général,
la centralisation ou la radialisation du poignet est souvent réalisée entre 6 et 18 mois. La
chirurgie est effectuée dans le but que le nourrisson ait un poignet stable pour les activités
bimanuelles ainsi que pour faciliter la marche précoce. Bayne a noté que 50% des résultats bons
a excellents ont été observés chez des enfants traités avant I'dge de 3 ans.

Apres l'age de 8 ans, la centralisation devient plus difficile et les enfants courent un
risque plus élevé de suppression de la croissance ulnaire aprés l'intervention.

Des procédures supplémentaires pour la correction du pouce hypoplasique sont
généralement effectuées avant que I'enfant n'entre a I'école maternelle a I'age de 2 a 5 ans.

Le traitement de la main botte radiale avec transfert articulaire microvasculaire est

généralement réalisé entre 2,5 et 4 ans.(24)

XV. Contre-indications au traitement chirurgicale:

Elles peuvent étre résumées dans les points suivant:
@ Enfants présentant des anomalies associées séveres avec espérance de vie limitée;
e Enfants dgés de moins de 6 mois. Toute chirurgie doit étre précédée d’un bilan

complet et d’un traitement orthopédique préalable.
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® Mobilité du coude limitée. Le réalignement ne doit pas entraver les possibilités des
mouvements de mise de la main a la bouche
® Formes de type | et Il pour lesquelles le traitement conservateur donne des résultats

satisfaisants. (31)

XVI. Complications:

Les complications per opératoires sont les suivantes :
® étirement nerveux (nerf médian), facteur limitant de la correction de la déformation;
® étirement des structures vasculaires ;

@ fracture de I'ulna et des métacarpiens lors du brochage ;

lésion de la plaque de croissance épiphysaire ulnaire.

Les complications post opératoires immédiates sont les suivantes :
@ souffrance et nécrose cutanée, favorisées par des décollements importants ;
® un syndrome de loge ;

® migration ou fracture des broches ;

Infection sur pointe de broche.
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Le tableau suivant montre les complications postopératoires dans quelques séries

(M@ 9N 4)

Tableau XlI: Complications du traitement chirurgical dans les différentes séries

Les séries Nombre de patients T(?chnl.que Complications
chirurgicale
- arthrodeése (2 -un cas de syndrome
patients) de loge
Notre série 6
-centralisation (4 - pas de complication
patients) notée
-centralisation (7 -un cas d’infection de
patients) broche
Prasad 14
-radialisation (7 -un cas de nécrose
patients) cutanée
-radialisation (7 -un cas de syndrome
Bhat 14 .
patients) de loge
-2 cas d’infection de
-centralisation (6 broche
patients) -un cas de fracture de
Taghinia 7 broche
-radialisation (1
patient) -pas de complication
notée
L -centralisation (6 -pas de complication
Kémirci 6

patients)

notée

Les complications a long terme sont les suivantes :

® Résultats incomplets et récidive de la déformation ;

® Incurvation de l'ulna ;

Instabilité du carpe ;

@ Fermeture prématurée du cartilage de croissance ulnaire distal.
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La main bote radiale est une malformation congénitale rare qui peut étre isolée ou

s’inscrire dans le cadre d’un syndrome poly malformatif dont le pronostic est parfois séveére.

Le diagnostic est facile, suspecté cliniquement et confirmé par une radiographie standard

de I'avant bras.

La prise en charge est pluridisciplinaire et inclut un traitement conservateur ou un
traitement chirurgical en fonction des indications. Le but du traitement est de réaxer la main

sous I'avant-bras afin d’améliorer la fonction et I'aspect cosmétique du membre.

Le traitement conservateur est toujours indiqué quel que soit le type de la main bote

radiale.

Le traitement chirurgical est indiqué principalement pour les mains botes radiales type |l

et IV.

Plusieurs techniques chirurgicales ont été décrites et leur indication dépend du type de la

main bote radiale, des anomalies associées et des préférences de I’équipe chirurgicale.

La centralisation est I’intervention de choix dans notre série et a permis d’obtenir des

résultats satisfaisants.

Enfin, il serait intéressant de suivre ces patients et revoir le résultat du traitement de ces

déformations sur un long terme.
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Annexe 1:

Fiche d’exploitation

*Cas N°:

*N° du dossier:

*Nom du patient:

*Date de la a 1ére consultation :

*Age:

*Sexe: MO FO
*QOrigine: Urbain(O) RuralQ)
*Antécédents:

> Personnels:

—Prise de médicaments au cours de la grossesse:

- Prise de drogue au cours de la grossesse:
—Cas similaire dans la famille:
> Familiaux:
*Motif de consultation:
*Coté atteint: Droit O Gauche O
*Examen de la main:
*Examen du poignet:
*Examen du coude:
*Syndrome malformatif associé:
< Vacterl
% Sd Holt Oram
< Anémie de Fanconi
< Sd TAR
< Autre:

O00O0

*Radio de |'avant bras:
% Classification de Bayne:

> Type | O
> Type ll O
> Type Il O

> Type IV O

% Classification de Goldfarb:
> Type N
> Type 0
> Type 1
> Type 2
> Type 3
> Type 4

OO00000O

oui O Non O
Ooui O Non O
Ooui O Non O

Forme bilatérale O
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> Type 5 O
*Traitement:
< Orthopédique:

0,
0’0

Chirurgical:

0,
0’0

Complication:

% Résultat:

@ Esthétique:

e Fonctionnel:

@ Radiologique: Index de Manske préopératoire:

Index de Manske postopératoire:
< Recul:
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Annexe 2:

Score du quick dash

Veuillez évaluer vos possibilités d'effectuer les activités suivantes au cours des 7 derniers jours en entourant le
chiffre placé sous la réponse appropriée

Aucune Difficults Difficulté Difficults Impossible
difficulte légére moyenne importante
1. Dévisser un couvercle serré ou neuf 1 2 3 4 5

Effectuer des taches meénagéres
2. lourdes 1 2 3 4 &
(nettoyage des sols ou des murs)
Porter des sacs de provisions ou une

3. mallette 1 2 3 4 5
4. Se laver le dos 1 2 3 4 5
5. Couper la nourriture avec un couteau 1 2 3 4 5
Activités de loisir nécessitant une
certaine force ou avec des chocs au
6. niveau de I'épaule du bras ou de la 1 2 3 4 5
main.
(bricolage, tennis, golf, etc..)
Pas du tout Legérement  Moyennement Beaucoup Extrémement
Pendant les 7 derniers jours, a quel
point votre epaule, votre bras ou votre
main vous a-t-elle géné dans vos
LE relations avec votre famille, vos amis 1 2 3 4 5
ou vos voisins ? (entourez une seule
réponse)
Pas du tout Légérement  Moyennement Trés limité  Incapable
limité limité limité

Avez-vous éte limité dans votre travail
ou une de vos activités quotidiennes

8. habituelles en raison de problémes a 1 2 3 4 5
votre épaule, votre bras ou votre main?

Veuillez évaluer la sévérité des symptémes Aucune Légeére Moyenne Importante Extréme
suivants durant les 7 derniers jours.
(entourez une réponse sur chacune des

lignes)
9. %;l#‘eur de I'épaule, du bras ou de la 1 2 3 4 5
Picotements ou fourmillements
10.  douloureux de I'¢paule, du bras ou de 1 2 & 4 5
la main
Pas du tout Un peu Moyennement  Trés perturbé Tellement
perturbé perturbé perturbe perturbé que
je ne peux
pas dormir
Pendant les 7 derniers jours, votre
sommeil a-t-il été perturbé par une
11.  douleur de votre épaule, de votre bras 1 2 3 4 5
ou de votre main ? (entourez une seule
réponse)

Le score QuickDASH n'est pas valable s'il y a plus d'une réponse manguante.

Calcul du score du QuickDASH = ( [somme des n réponses ]- 1 ) X 25, ou n est égal au nombre de réponses.
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Questionnaire QUICK DASH: Résultats

Le score final est compris entre 0 et 100, avec 0 correspondant a une fonction normale,
et 100 a une fonction quasi-nulle.

Score de 11 & 55 Converti sur 100
11 0
12 2,27
13 4,55
14 6,82
15 9,09
16 11,36
17 13,64
18 15,91
19 18,18
20 20,45
21 22,73
22 25
23 27,27
24 29,55
25 31,82
26 34,00
27 36,36
28 38,64
29 40,91
30 43,18
31 45,45
32 47,73
33 50
34 52,27
35 54,55
36 56,82
37 59,09
38 61,36
9 63,64
40 65,91
41 68,18
42 70,45
a3 72,73
44 75
45 77,27
46 79,55
47 B1,82
48 84,09
EL] 86,36
50 88,64
51 90,91
52 93,18
53 95,45
54 97,73
55 100
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Annexe 3:

Observations

. Observation 1:

1. Identité:

Patient agé de 14 mois de sexe masculin, originaire et résident a Marrakech, premier
enfant, issu d’un mariage non consanguin, mutualiste.

2. Motif de consultation:

Malformation congénitale des deux membres supérieurs isolé.

3. Antécédents personnels:

-Grossesse bien suivie, menée a terme
-Pas de notion de cardiopathie ni de néphropathie
-Pas de notion de traumatisme

4. Antécédents familiaux:

-Pas de cas similaire dans la famille.

5. Histoire de la maladie:

Le début de la symptomatologie remonte a la naissance par la découverte a la salle
d’accouchement d’une malformation des deux membres supérieurs a la naissance.

6. Examen clinique:

6.1. Examen générale:
Patient conscient a I'admission, en bonne état hémodynamique et respiratoire, bien
orienté SG=15/15, conjonctive normo colorée.

6.2. Examen de I’appareil locomoteur:
L’examen clinique retrouve:
@ un raccourcissement de I’avant bras gauche
® une raideur importante du poignet gauche
® une raideur du coude droit
® une hypoplasie du pouce gauche
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une camptodactylie du 4éme doigt gauche

un raccourcissement de I’avant bras droit

une raideur du poignet droit

la mobilité du coude droit est acceptable

absence d’anomalie vertébrale « spina bifida »

absence d’anomalie des membres inférieurs notamment absence d’une luxation
congénitale de la hanche.(pas de limitation d’abduction)

Le reste de I’examen est normale notamment aucune autres anomalies malformatives
évidentes

6.3. Examen cardiovasculaire:
— B1 et B2 bien percus
— Pas de souffle ni de de frottement
— Pas de turgescence des veines jugulaire.
— Pas de cyanose

6.4. Examen pleuro pulmonaire:

— Thorax symétrique
— vibrations vocales bilatérales et symétriques
— murmure vésiculaire bien percu

6.5. Examen abdominal:
— Abdomen souple
— Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie
— Absence d’ascite.

6.6. Examen du périnée:
— Absence d’une malformation ano rectale notamment absence d’une
imperforation anale.

Le reste de ’examen clinique est normal.

7. Examen paraclinique:

Des radiographies face et profil de 'avant bras droit et gauche ont été réalisé, et ont
montré:

7.1. Coté droit :
® une aplasie partielle du radius a droite: main bote radiale type Ill selon la classification
de Bayne avec un index de Manske préopératoire de 85°. (Figure 31)
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Figure 31: main bote radiale droite type Ill selon la classification de Bayne avec un index de
Manske préopératoire(A) de 85°

7.2. Coté gauche :
® une aplasie complete du radius a gauche: main bote radiale type IV selon la

classification de Bayne avec un index de Manske préopératoire de 105°.( Figure 32)

Figure 32: main bote radiale gauche type IV selon la classification de Bayne avec un index de
Manske préopératoire(A) de 105°

NB. Echocoeur et une radio du rachis ont été faite a la recherche d’anomalies
non évidentes et aucune anomalie n’a été retrouvée.
Bilan préopératoire : NFS, TP, TCK, groupage
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8. Traitement:

8.1. Traitement orthopédigue:
Le patient n’a pas bénéficié d’'un traitement orthopédique, notamment pas de
manipulations qui étirent les parties molles rétractées ni d’attelle.

8.2. Traitement chirurgical:

a. Coté gauche:
Le patient a bénéficié a I'dge de 14 mois d’une réaxation du poignet gauche avec
arthrodése cubito carpienne. L’'index de Manske postopératoire du poignet gauche est de
45°.(image 3)

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
—Absence de tuméfaction ou d’cedeme
—Absence de la douleur
—Sensibilité et motricité des mains conservées.

b. Coté droit:
A l'dge de 21 mois, il a bénéficié d’une réaxation du poignet droit par centralisation:

- Une incision du poignet en S italique a été réalisée partant du coté externe au coté
interne

- Dissection sous cutanée

- Dissection et libérations des extenseurs associés au carpe

- Dissection de la région de la concavité avec exérése d’une bande fibreuse,
dissection du nerf médial déplacé, libérations d'adhérences du coté de la convexité,
ouverture de I'articulation cubito carpienne, passage d’une broche par le troisiéme
métacarpien qui sera introduite dans le carpe et adaptation de la téte cubitale
introduite dans cette loge.

- Fermeture plan par plan apres confection d’un lambeau en Z du coté de la
concavité, et exérese d'exces de peau du coté de la convexité

- Pansement et attelle.

L'index de Manske postopératoire du poignet droit est de 30°.

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
—Absence de tuméfaction ou d’cedéme
—Absence de la douleur
—Sensibilité et motricité des mains conservées.

Il a bénéficié a I'dge de 3 ans d’une libération du 4éme doigt gauche.
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Figure 33: Réaxation du poignet gauche avec arthrodése cubito carpienne. L’index de Manske
postopératoire (A) est de 50°

Avec un recul de 3 ans:
® L’'index de Manske est de 60° du c6té gauche
® L’index de Manske est de 40° du coOté droit

Score quick dash est de 59.09%

Il. Observation 2:

1. Identité:

Patient agé de 2 ans de sexe masculin, originaire et résident a Agadir, benjamin d'une
fratrie de trois, issu d’un mariage non consanguin, mutualiste.

2. Motif de consultation:

Malformation congénitale isolée du membre supérieur gauche.

3. Antécédents personnels:

—Grossesse bien suivie, menée a terme
—Pas de notion de cardiopathie ni de néphropathie
—Pas de notion de traumatisme
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4. Antécédents familiaux:

—Pas de cas similaire dans la famille.

5. Histoire de la maladie:

Le début de la symptomatologie remonte a la naissance par la découverte a la salle
d’accouchement d’une malformation des deux membres supérieurs a la naissance.

6. Examen clinique:

6.1. Examen générale:
Patient conscient a I'admission, en bonne état hémodynamique et respiratoire, bien
orienté SG=15/15, conjonctive normo colorée.

6.2. Examen de I’appareil locomoteur:

L’examen clinique retrouve:
@ un avant bras raccourci en flexion et en pronation avec déviation radiale de la main
une raideur du poignet gauche
une mobilité du coude acceptable
une hypoplasie du pouce gauche.
absence d’anomalie vertébrale « spina bifida »
absence d’anomalie des membres inférieurs notamment absence d’une luxation
congénitale de la hanche.(pas de limitation d’abduction)

Le reste de I'’examen est normale

6.3. Examen cardiovasculaire:
—B1 et B2 bien percus
—Pas de souffle ni de de frottement
—Pas de turgescence des veines jugulaire.
—Pas de cyanose

6.4. Examen pleuro pulmonaire:

—Thorax symétrique
—vibrations vocales bilatérales et symétriques
—murmure vésiculaire bien percu

6.5. Examen abdominal:
—Abdomen souple
—Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie
—Absence d’ascite.
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6.6. Examen du périnée:
—Absence d’'une malformation ano rectale notamment absence d’une
imperforation anale.

Le reste de Il'examen clinique est normal notamment aucune autres anomalies
malformatives évidentes.

7. Examen paraclinique:

Des radiographies de I'avant bras gauche ont été réalisées, et ont montré une main bote
radiale classée en premier type IV selon la classification de Bayne puis ultérieurement type Ill vu
I’apparition tardive du moignon radial avec un index de Manske préopératoire de 90°. (Figure
34,36)

Figure 34: Main bote radiale gauche type |V selon la classification de Bayne avec un index de

Manske préopératoire de 90°

Bilan préopératoire :
NFS, TP, TCK, groupage
Aucun autre examen n’a été réalisé.
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8. Traitement:

8.1. Traitement orthopédigue:
Le patient n’a pas bénéficié d’'un traitement orthopédique, notamment pas de
manipulations qui étirent les parties molles rétractées ni d’attelle.

8.2. Traitement chirurgical:
Le patient a bénéficié a I'dage de 2 ans d’une centralisation fixée par une broche de
kirschner. L’'index de Manske postopératoire est de 10°. (Figure 35)

Figure 35: Réaxation du poignet gauche par centralisation. L’index

de Manske postopératoire (A) est de 10°.

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
—Absence de tuméfaction ou d’oedéme
—Absence de la douleur
—Sensibilité et motricité des mains conservées.

Il a bénéficié a I'dge de 6 ans d’ une pollicisation avec un résultat satisfaisant: prise
digitale +.

Avec un recul de 4 ans:
@ L’index de Manske est de 20°.( Figure 36)
® Score quick dash est de 36.36%.
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g
Figure 36: Radiographie du membre supérieur gauche avec un recul de 4 ans.

NB. apparition tardive du moignon radiale

lll. Observation 3:

1. Identité:

Patiente agée de 14 mois de sexe féminin, originaire et résident a Rhamna, troisiéme
d'une fratrie de quatre, issu d’'un mariage non consanguin, ramediste.

2. Motif de consultation:

Malformation congénitale isolée du membre supérieur gauche.

3. Antécédents personnels:

—Grossesse bien suivie, menée a terme

—Bon développement psychomoteur

—Pas de notion de cardiopathie ni de néphropathie
—Pas de notion de traumatisme

4. Antécédents familiaux:

—Pas de cas similaire dans la famille.
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5. Histoire de la maladie:

Le début de la symptomatologie remonte a la naissance par la découverte a la salle
d’accouchement d’une malformation des deux membres supérieurs a la naissance.

6. Examen clinique:

6.1. Examen générale:
Patient conscient a I'admission, en bonne état hémodynamique et respiratoire, bien
orienté SG=15/15, conjonctive normo colorée.

6.2. Examen de I’appareil locomoteur:

L’examen clinique retrouve:
un avant bras raccourci en flexion et en pronation avec déviation radiale de la main
une raideur du poignet et du coude gauche

une camptodactylie du 3éme et 4éme doigt gauche
absence d’anomalie vertébrale « spina bifida »
absence d’anomalie des membres inférieurs notamment absence d’une luxation
congénitale de la hanche.(pas de limitation d’abduction)

Le reste de I’examen est normale notamment aucune autres anomalies malformatives

évidentes

6.3.

6.4.

6.5.

6.6.

Examen cardiovasculaire:

—B1 et B2 bien percus

—Pas de souffle ni de frottement

—Pas de turgescence des veines jugulaire.
—Pas de cyanose

Examen pleuro pulmonaire:

—Thorax symétrique

—vibrations vocales bilatérales et symétriques
—murmure vésiculaire bien percu

Examen abdominal:

—Abdomen souple

—Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie
—Absence d’ascite.

Examen du périnée:
—Absence d’une malformation ano rectale notamment
imperforation anale.

absence d’une
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Le reste de I’examen clinique est normal.

7. Examen paraclinique:

Des radiographies de I'avant bras gauche ont été réalisées, et ont montré une main bote
radiale type IV selon la classification de Bayne avec un index de Manske préopératoire de 60°.
(Figure 37)

Figure 37: Main bote radiale gauche type |V selon la classification de Bayne avec un index de
Manske préopératoire de 60°

Bilan préopératoire :
NFS, TP, TCK, groupage
Aucun autre examen n’a été réalisé.

8. Traitement:

8.1. Traitement orthopédique:
La patiente n’a pas bénéficié d’un traitement orthopédique, notamment pas de
manipulations qui étirent les parties molles rétractées ni d’attelle.

8.2. Traitement chirurgical:
La patiente a bénéficié a I'age de 14 mois d’une ostéotomie du cubitus avec une
centralisation fixée par broche de kirschner. L’'index de Manske postopératoire est de 15°.

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
—Absence de tuméfaction ou d’cedéme
—Absence de la douleur
—Sensibilité et motricité des mains conservées.

Avec un recul de 2 ans:
® L'index de Manske est de 30°.
® Score quick dash est de 38.64%
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IV. Observation 4:

1. Identité:

Patient agé de 18 mois de sexe masculin, originaire et résident a Inzguan, fils unique,
issu d’'un mariage non consanguin, ramediste.

2. Motif de consultation:

Malformation congénitale isolée du membre supérieur droit.

3. Antécédents personnels:

—Grossesse bien suivie, menée a terme
—Pas de notion de cardiopathie ni de néphropathie
—Pas de notion de traumatisme

4. Antécédents familiaux:

—Pas de cas similaire dans la famille.

5. Histoire de la maladie:

Le début de la symptomatologie remonte a la naissance par la découverte a la salle
d’accouchement d’une malformation des deux membres supérieurs a la naissance.

6. Examen clinique:

6.1. Examen générale:
Patient conscient a I'admission, en bonne état hémodynamique et respiratoire, bien
orienté SG=15/15, conjonctive normo colorée.

6.2. Examen de I’appareil locomoteur:
L’examen clinique retrouve:
® un avant bras droit raccourci en flexion et en pronation avec déviation radiale de la

main

une raideur du poignet droit

une mobilité du coude droit acceptable

membre supérieur gauche normal

absence d’anomalie vertébrale « spina bifida »

absence d’anomalie des membres inférieurs notamment absence d’une luxation
congénitale de la hanche.(pas de limitation d’abduction)
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Le reste de I'’examen est normal notamment aucunes autres anomalies malformatives

évidentes.

6.3.

6.4.

6.5.

6.6.

Examen cardiovasculaire:

—B1 et B2 bien percus

—Pas de souffle ni de frottement

—Pas de turgescence des veines jugulaire.
—Pas de cyanose

Examen pleuro pulmonaire:

—Thorax symétrique

—vibrations vocales bilatérales et symétriques
—murmure vésiculaire bien percu

Examen abdominal:
—Abdomen souple
—Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie

—Absence d’ascite.

Examen du périnée:
—Absence d’'une malformation ano rectale notamment absence
imperforation anale.

Le reste de ’examen clinique est normal.

6.7.

6.8.

6.9.

Examen cardiovasculaire:
—B1 et B2 bien percus
—Pas de souffle ni de frottement

—Pas de turgescence des veines jugulaire.
—Pas de cyanose

Examen pleuro pulmonaire:

—Thorax symétrique

—vibrations vocales bilatérales et symétriques
—murmure vésiculaire bien percu

Examen abdominal:

—Abdomen souple

—Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie
—Absence d’ascite.

d’une
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6.10. Examen du périnée:

—Absence d’'une malformation ano rectale notamment absence d’une
imperforation anale.

Le reste de Il'examen clinique est normal notamment aucune autres anomalies
malformatives évidentes.

7. Examen paraclinique:

Des radiographies de I’avant bras droit ont été réalisées, et ont montré une main bote
radiale droite type IV selon la classification de Bayne avec un index de Manske préopératoire de
90°. (Figure 38)

Figure 38: une main bote radiale droite type IV selon la classification de Bayne avec un index de
Manske préopératoire (A) de 90°

Bilan préopératoire :
NFS, TP, TCK, groupage
Aucun autre examen n’a été réalisé.

8. Traitement:

8.1. Traitement orthopédigue:
Le patient n’a pas bénéficié d’'un traitement orthopédique, notamment pas de
manipulations qui étirent les parties molles rétractées ni d’attelle.

8.2. Traitement chirurgical:
Le patient a bénéficié a I'dge de 18 mois d’une réaxation du poignet droit maintenue par
une broche de Kirchner cubito carpienne. L'index de Manske postopératoire est de 20°. (Figure
39)
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Figure 39: réaxation du poignet droit maintenue par une broche de Kirchner cubito carpienne
avec un index de Manske postopératoire(A) est de 20°.

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
— Absence de tuméfaction ou d’cedéme
— Absence de la douleur
— Sensibilité et motricité des mains conservées.

Avec un recul de 1 an:
@ L’index de Manske est de 40°. (Figure 40)
® Score quick dash est de 20.45

Figure 40: radiographie du membre supérieur droit avec un recul de 1 an.
L’'index de Manske est de 40°
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V. Observation 5:

1. Identité:

Patient agé de 18 mois de sexe masculin, cadet d’une fratrie de deux, issu d’'un mariage
non consanguin, originaire et résident a Ouarzazate, ramediste.

2. Motif de consultation:

Le patient se présente pour un syndrome poly malformatif.

3. Antécédents personnels:

—Grossesse bien suivie, menée a terme

—Prise de fenugrec par la mére au cours de la grossesse
—Pas de notion de cardiopathie ni de néphropathie
—Pas de notion de traumatisme

4. Antécédents familiaux:

—Pas de cas similaire dans la famille.

5. Histoire de la maladie:

Le début de la symptomatologie remonte a la naissance par la découverte de
malformations des deux membres supérieurs et et du membre inférieur gauche.

6. Examen clinique:

6.1. Examen générale:
Patient conscient a lI'admission, en bonne état hémodynamique et respiratoire, bien
orienté SG=15/15, conjonctive normo colorée.

6.2. Examen de I’appareil locomoteur:

L’examen clinique retrouve:

® un avant bras raccourci en flexion et en pronation avec déviation radiale de la main
droite
une raideur du poignet et du coude droit
une hypoplasie du pouce droit
une agénésie du membre supérieur gauche
une agénésie du membre inférieur gauche
absence d’anomalie vertébrale « spina bifida »
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Le reste de I’examen est normale notamment aucune autres anomalies malformatives

évidentes

6.3.

6.4.

6.5.

6.6.

Examen cardiovasculaire:

—B1 et B2 bien percus

—Pas de souffle ni de frottement

—Pas de turgescence des veines jugulaire.
—Pas de cyanose

Examen pleuro pulmonaire:

—Thorax symétrique
—vibrations vocales bilatérales et symétriques
—murmure vésiculaire bien percu

Examen abdominal:

—Abdomen souple

—Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie
—Absence d’ascite.

Examen du périnée:
—Absence d’'une malformation ano rectale
imperforation anale.

Le reste de ’examen clinique est normal.

7. Examen

paraclinique:

Des radiographies face et profil de I'avant bras droit et gauche ont été réalisés, et ont

montré:

7.1. Coté droit :

® une aplasie totale du radius a droite: main bote radiale type IV selon la
classification de Bayne avec un index de Manske préopératoire de 115°.

(Figure 41)
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Figure 41: main bote radiale type IV selon la classification de Bayne avec un index de Manske
préopératoire de 115°

7.2. Coté gauche :
® une agénésie de I'avant bras gauche.( Figure 42)

Figure 42: agénésie de |'avant bras gauche

Une radiographie des membres inférieurs a été réalisée et a montré une agénésie du
membre inférieur gauche. (Figure 43)
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Figure 43: agénésie du membre inférieur gauche

NB. Echocoeur et une radio du rachis ont été faite a la recherche d’anomalies
non évidentes et aucune anomalie n’a été retrouvée.

Bilan préopératoire :

NFS, TP, TCK, groupage

8. Traitement:

8.1. Traitement orthopédigue:
Le patient a bénéficié d’un traitement orthopédique par orthése.

8.2. Traitement chirurgical:
Il a bénéficié a I'age de 18 mois d’une centralisation fixée par une broche de kirschner.
L’'index de Manske postopératoire du poignet droit est de 30°.

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
- Absence de tuméfaction ou d’cedeme
— Absence de la douleur
— Sensibilité et motricité des mains conservées.

A I'age de 2 ans et demi, il a bénéficié d’'une réaxation complémentaire vue la persistance
d’une déviation radiale.

Avec un recul de 7 ans:
® L’index de Manske est de 90°
® Score quick dash est de 59.09%
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Figure 44: enfant capable d’ouvrir de fermer une bouteille d’eau.

Figure 45: enfant capable de tenir un verre d’eau
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Figure 46: manipulation du stylo lors de la réalisation des devoirs

VI. Observation 6:

1. Identité:

Patient agé de 15 mois de sexe masculin, originaire et résident a Marrakech, fils unique,
issu d’'un mariage non consanguin, ramédiste.

2. Motif de consultation:

Malformation congénitale des deux membres supérieurs isolé.

3. Antécédents personnels:

—Grossesse bien suivie, menée a terme
—Pas de notion de néphropathie
—Pas de notion de traumatisme

4. Antécédents familiaux:

—Pas de cas similaire dans la famille

5. Histoire de la maladie:

Le début de la symptomatologie remonte a la naissance par la découverte a la salle
d’accouchement d’une malformation des deux membres supérieurs a la naissance.
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6. Examen clinique:

6.1. Examen générale:
Patient conscient a I'admission, en bonne état hémodynamique et respiratoire, bien
orienté SG=15/15, conjonctive normo colorée.

6.2. Examen de I’appareil locomoteur:

L’examen clinique retrouve:
® un avant bras raccourci en flexion et en pronation avec déviation radiale de la main
droite
une agénésie de I’avant bras gauche
une raideur des poignets et des coudes
une hypoplasie du pouce droit
une hypoplasie du pouce et de I'index gauche
absence d’anomalie vertébrale « spina bifida »
absence d’anomalie des membres inférieurs notamment absence d’une luxation
congénitale de la hanche. (pas de limitation d’abduction)

Le reste de I’examen est normale notamment aucune autres anomalies malformatives
évidentes.

6.3. Examen cardiovasculaire:
—Souffle cardiaque au niveau mitral et tricuspide
—Pas de turgescence des veines jugulaire.
—Pas de cyanose

6.4. Examen pleuro pulmonaire:
—Thorax symétrique
—vibrations vocales bilatérales et symétriques
—murmure vésiculaire bien percu

6.5. Examen abdominal:
—Abdomen souple
—Absence de splénomégalie et de I’hépatomégalie
—Absence d’ascite.

6.6. Examen du périnée:
—Absence d’une malformation ano rectale notamment absence d’une
imperforation anale.

Le reste de ’examen clinique est normal.

- 99 -



La main bote radiale

7. Examen paraclinique:

Des radiographies de I'avant bras droit ont été réalisées et ont montré une main bote
radiale droite type IV selon la classification de Bayne avec un index de Manske préopératoire de
95°. (Figure 47)

Figure 47: main bote radiale droite type IV selon la classification de Bayne avec un index de
Manske préopératoire de 95°.

Une échographie cardiaque a été réalisée et a montré une petite CIA ostium secundum de
4 mm.

Une radio du rachis ont été faite a la recherche d’anomalies
non évidentes et aucune anomalie n’a été retrouvée.

Bilan préopératoire :

NFS, TP, TCK, groupage

8. Traitement:

8.1. Traitement orthopédique:
Le patient a bénéficié d’un traitement orthopédique par orthése.

8.2. Traitement chirurgical:
Il a bénéficié a I'age de 15 mois d’une réaxation du poignet droit et une arthrodése.
L’opération a été compliquée par un syndrome de loge avec phlycténe indiquant
I’ablation de la broche. L’évolution a été favorable.
A I'dge de 2 ans, il a bénéficié d’une réaxation du poignet droit maintenue par une broche
de kirschner avec un index de Manske postopératoire de 65°. (Figure 48)
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Figure 48: réaxation du poignet droit maintenue par une broche de kirschner avec un index de
Manske postopératoire de 65°

Lors du suivi post opératoire, on retrouve:
—Absence de tuméfaction ou d’cedeme
—Absence de la douleur
—Sensibilité et motricité des mains conservées

Avec un recul de 6 ans:
® L’index de Manske est de 78°. (Figure 49)
® Score quick dash est de 43.18%.

Figure 49: radiographie du membre supérieur droit avec un recul de 6 ans.
L'index de Manske est de 87°
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Figure 51; enfant capable de porter son cartable
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Résumé:

La main bote radiale est une malformation congénitale rare, au retentissement
fonctionnel sévére et regroupe des manifestations cliniques variées dont le point commun est
I’hypoplasie ou I’aplasie complete du radius.

Le but de notre étude est d’étudier et analyser les différentes techniques chirurgicales
pratiquées au niveau du service de traumato-orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed VI de
Marrakech, apprécier le devenir des membres opérés, ainsi de comparer les résultats a la lumiere
de la littérature.

Nous avons étudié rétrospectivement les mains botes radiales congénitales chez I’enfant,
sur une période de 12 ans, du Janvier 2009 a Janvier 2020.

6 patients (7 mains) ont été inclus dans notre étude dont 5 étaient des garcons.

Le diagnostic a été fait chez tous nos patients a I’dge de la naissance.

L’exploration radiologique faite de radiographies standards de I’'avant-bras prenant le coude et
le poignet face et de profil confirme le diagnostic et permet de classer les mains botes radiales.

On a trouvé 5 mains botes radiales de type IV (71.42%) et 2 mains botes radiales type Il
(28.58%) selon la classification de Bayne.

Des malformations associées ont été retrouvées chez 50% des patients.

On a constaté, dans notre étude, que la prise en charge de cette malformation nécessite un
long suivi thérapeutique. Le but ultime de cette prise en charge est a la fois esthétique et fonctionnelle.

Deux patients (33.33%) ont bénéficié d’'un traitement orthopédique par orthese.
6 patients (7 mains) (100%) ont bénéficié d’'une cure chirurgicale. La centralisation est la
technique chirurgicale la plus employée.

Le résultat global est satisfaisant. L'index de Mansek moyen est passé de 91° en
préopératoire a 30° en postopératoire.

Des complications postopératoires ont été retrouvées, notamment un syndrome de loge

avec phlycténe, chez un seul patient (16.66%).
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Abstract:

Radial club hands is a rare congenital malformation with severe functional repercussions
and includes various clinical manifestations, the common feature of which is hypoplasia or
complete aplasia of the radius.

The aim of our study is to study and analyze the different surgical techniques practiced at
the level of the pediatric trauma-orthopedics department of the Mohammed VI University
Hospital of Marrakech, to assess the future of the identified members, as well as to compare the
results in the light of the literature.

We retrospectively studied congenital radial club hand over a 12-year period from January
2009 to January 2020.

6 patients (7 hands) were included in our study of which 5 were boys.

All of our patients were diagnosed at the age of birth.

Frontal and lateral views X-Ray of the forearm confirm the diagnosis and allow
classification of radial club hands.

We found 5 radial club hands type IV (71.42%) and 2 radial club hands type Il (28.58%)
according to Bayne's classification.

Associated malformations were found in 50% of patients.

We observed, in our study, that the management of this malformation requires a long
therapeutic follow-up. The ultimate goal of the treatment is both aesthetic and functional.

Two patients (33.33%) received orthopedic treatment.

6 patients (7 hands) (100%) received surgical treatment. Centralization is the most widely
used surgical technique.

The overall result is satisfactory. The hand forearm angle went from 91 ° preoperatively to
30 ° postoperatively.

Postoperative complications were found, in particular compartment syndrome with

phlyctene, in a single patient (16.66%).
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