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Mai et Novembre 1982

3. Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie
4. Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie

5. Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
6. Pr. LAHBABI Naima ép. AMRANI Physiologie

Novembre 1983
7. Pr. BELLAKHDAR Fouad
8. Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI

Décembre 1984
9. Pr. BOUCETTA Mohamed*

10.  Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil

Neurochirurgie
Rhumatologie

Neurochirurgie
Radiothérapie



11. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

12. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

13.  Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

14. Pr. BENJELLOUN Halima

15. Pr. BENSAID Younes

16. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa
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18. Pr. AJANA Ali

19. Pr.
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22. Pr. EL YAACOUBI Moradh

23. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
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25. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

26. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
27. Pr. DAFIRI Rachida

28. Pr. HERMAS Mohamed
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Février Avril Juillet et Décembre 1991
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41. Pr. AZZOUZI Abderrahim

42. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
43. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

44, Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Neurologie
Pneumo-phtisiologie

Radiologie

CHAHED OUAZZANI Houria ép.TAOBANE Gastro-Entédogie

Pneumo-phtsipe
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatuig)
Radiologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie
Chirurgie Générale
Hématologie



45.
46.
47.
48.
49.
50.
51.
52.
53.
54.
55.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOQUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar

JANATI Idrissi Mohamed*
KHATTAB Mohamed

SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH

TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

56. Pr. AHALLAT Mohamed

57. Pr. BENSOUDA Adil

58. Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

59. Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
60. Pr. CHRAIBI Chafiq

61. Pr. DAOUDI Rajae

62. Pr. DEHAYNI Mohamed*

63. Pr. EL OUAHABI Abdessamad

64. Pr. FELLAT Rokaya

65. Pr. GHAFIR Driss*

66. Pr. JIDDANE Mohamed

67. Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
68. Pr. TAGHY Ahmed

69. Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

70. Pr. AGNAOU Lahcen

71. Pr. BENCHERIFA Fatiha

72. Pr. BENJAAFAR Noureddine

73. Pr. BENJELLOUN Samir

74.  Pr. BEN RAIS Nozha

75.  Pr. CAOUI Malika

76. Pr. CHRAIBI Abdelmjid

77. Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
78. Pr. EL AOUAD Rajae

79. Pr. ELBARDOUNI Ahmed

80. Pr. EL HASSANI My Rachid

81. Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
82. Pr. ERROUGANI Abdelkader

83. Pr. ESSAKALI Malika

Chirurgie Gérzde
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Gynécolog®bstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale
Biophysique
Biophysique
Endocrinologie et Maladi®détaboliques
Gynécologie Obsique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie
Médecine Imie
Chirurgie Générale
Immunologie



84. Pr. ETTAYEBI Fouad

85. Pr. HADRI Larbi*

86. Pr. HASSAM Badredine

87. Pr. IFRINE Lahssan

88. Pr. JELTHI Ahmed

89. Pr. MAHFOUD Mustapha

90. Pr. MOUDENE Ahmed*

91. Pr. OULBACHA Said

92. Pr. RHRAB Brahim

93. Pr. SENOUCI Karima ép. BELKHADIR
Mars 1994

94. Pr. ABBAR Mohamed*

95. Pr. ABDELHAK M’barek

96. Pr. BELAIDI Halima

97. Pr. BRAHMI Rida Slimane

98. Pr. BENTAHILA Abdelali

99. Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
100. Pr. BERRADA Mohamed Saleh
101. Pr. CHAMI llham

102. Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
103. Pr. EL ABBADI Najia

104. Pr. HANINE Ahmed*

105. Pr. JALIL Abdelouahed

106. Pr. LAKHDAR Amina

107. Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

108. Pr. ABOUQUAL Redouane

109. Pr. AMRAOUI Mohamed

110. Pr. BAIDADA Abdelaziz

111. Pr. BARGACH Samir

112. Pr. BEDDOUCHE Amoqgrane*
113. Pr. CHAARI Jilali*

114. Pr. DIMOU M’barek*

115. Pr. DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
116. Pr. EL MESNAOQOUI Abbes

117. Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
118. Pr. FERHATI Driss

119. Pr. HASSOUNI Fadil

120. Pr. HDA Abdelhamid*

121. Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie
Gynécologie — Obstétuig
Traumatologie — Ortluipé
Radiologie
Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique

Urologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie &émation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngoliey
Gynécologie Obstétrique
Médecine Préventive, Sanibligue

et Hygiene
Cardiologie
Urologie



122.
123.
124.
125.
126.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. IBRAHIMY Wafaa

. MANSOURI Aziz

. OUAZZANI CHAHDI Bahia
. SEFIANI Abdelaziz

. ZEGGWAGH Amine Al

Décembre 1996

127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
158.
154.
155.
156.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima

FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
NAZI| M’barek*

OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

157.

Pr

. AFIFI RAJAA

158. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Gérsde
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie
Neurologie
Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie
Cardiologie
Radiologie
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Cardiologie
Neurologie
Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie



159. Pr. ALOUANE Mohammed*
160. Pr. BENOMAR ALI

161. Pr. BOUGTAB Abdesslam
162. Pr. ER RIHANI Hassan

163. Pr. EZZAITOUNI Fatima

164. Pr. LAZRAK Khalid *
Novembre 1998

165. Pr. BENKIRANE Majid*

166. Pr. KHATOURI ALI*

167. Pr. LABRAIMI Ahmed*
Janvier 2000

168. Pr. ABID Ahmed*

169. Pr. AIT OUMAR Hassan

170. Pr. BENCHERIF My Zahid
171. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
172. Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
173. Pr. CHAOUI Zineb

174. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
175. Pr. ECHARRAB EI Mahjoub
176. Pr. EL FTOUH Mustapha

177. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
178. Pr. EL OTMANY Azzedine
179. Pr. HAMMANI Lahcen

180. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
181. Pr. ISMAILI Hassane*

182. Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
183. Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
184. Pr. TACHINANTE Rajae

185. Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novembre 2000

186. Pr. AIDI Saadia

187. Pr. AIT OURHROUI Mohamed
188. Pr. AJANA Fatima Zohra

189. Pr. BENAMR Said

190. Pr. BENCHEKROUN Nabiha
191. Pr. CHERTI Mohammed

192. Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
193. Pr. EL HASSANI Amine

194. Pr. EL IDGHIRI Hassan

195. Pr. EL KHADER Khalid

Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie
Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Géntza
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réartiomm
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie



196. Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
197. Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
198. Pr. HSSAIDA Rachid*

199. Pr. LAHLOU Abdou

200. Pr. MAFTAH Mohamed*

201. Pr. MAHASSINI Najat

202. Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
203. Pr. NASSIH Mohamed*

204. Pr. ROUIMI Abdelhadi
Décembre 2001

205. Pr. ABABOU Adil

206. Pr. BALKHI Hicham*

207. Pr. BELMEKKI Mohammed
208. Pr. BENABDELJLIL Maria
209. Pr. BENAMAR Loubna

210. Pr. BENAMOR Jouda

211. Pr. BENELBARHDADI Imane
212. Pr. BENNANI Rajae

213. Pr. BENOUACHANE Thami
214. Pr. BENYOUSSEF Khalil

215. Pr. BERRADA Rachid

216. Pr. BEZZA Ahmed*

217. Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
218. Pr. BOUHOUCH Rachida
219. Pr. BOUMDIN El Hassane*
220. Pr. CHAT Latifa

221. Pr. CHELLAOUI Mounia

222. Pr. DAALI Mustapha*

223. Pr. DRISSI Sidi Mourad*

224. Pr. EL HAJOUI Ghziel Samira
225. Pr. EL HIURI Ahmed

226. Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
227. Pr. EL MADHI Tarik

228. Pr. EL MOUSSAIF Hamid
229. Pr. EL OUNANI Mohamed
230. Pr. EL QUESSAR Abdeljlil
231. Pr. ETTAIR Said

232. Pr. GAZZAZ Miloudi*

233. Pr. GOURINDA Hassan

234. Pr. HRORA Abdelmalek

235. Pr. KABBAJ Saad

236. Pr. KABIRI EL Hassane*

Rhumatologie

Endocrinologie etddees Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgiexla-Faciale

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie
Pédiatrie
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie
Cardiologie
Radiologie
Radiologie
Radiologie
Chirurgie Générale
Radiologie
Gynécologie Obstétdaq
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique



237.
238.
239.
240.
241.
242.
243.
244,
245.
246.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

LAMRANI Moulay Omar

LEKEHAL Brahim

MAHASSIN Fattouma*

MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*

MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENBOUAZZA Karima
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia*
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL ALJ Haj Ahmed

EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOULE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
MOUSTAINE My Rachid

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périplugre
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Pérndnge

Pédiatrie

Anatomie Pathologegu
Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Malkesl Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Chirurgie Pétrique
Urologie
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrig
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie



278. Pr. NAITLHO Abdelhamid*
279. Pr. OUJILAL Abdelilah

280. Pr. RACHID Khalid *

281. Pr. RAISS Mohamed

282. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
283. Pr. RHOU Hakima

284. Pr. SIAH Samir *

285. Pr. THIMOU Amal

286. Pr. ZENTAR Aziz*
PROFESSEURS AGREGES::
Janvier 2004

287. Pr. ABDELLAH El Hassan
288. Pr. AMRANI Mariam

289. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
290. Pr. BENKIRANE Ahmed*
291. Pr. BOUGHALEM Mohamed*
292. Pr. BOULAADAS Malik

293. Pr. BOURAZZA Ahmed*
294. Pr. CHAGAR Belkacem*
295. Pr. CHERRADI Nadia

296. Pr. EL FENNI Jamal*

297. Pr. ELHANCHI ZAKI

298. Pr. EL KHORASSANI Mohamed
299. Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
300. Pr. HACHI Hafid

301. Pr. JABOUIRIK Fatima

302. Pr. KARMANE Abdelouahed
303. Pr. KHABOUZE Samira

304. Pr. KHARMAZ Mohamed
305. Pr. LEZREK Mohammed*
306. Pr. MOUGHIL Said

307. Pr. SASSENOU ISMAIL*
308. Pr. TARIB Abdelilah*

309. Pr. TIJAMI Fouad

310. Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

311. Pr. ABBASSI Abdellah

312. Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
313. Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
314. Pr. ALLALI Fadoua

315. Pr. AMAZOUZI Abdellah

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisigi®
Néphrologie

Anesthésie Réanimation

Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngobgi
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et ChirurgieaMillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie
Cardiologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice eaflique
Chirurgie Générale
Microbiologie
Rhumatologie
Ophtalmologie



316. Pr. AZIZ Noureddine*

317. Pr. BAHIRI Rachid

318. Pr. BARKAT Amina

319. Pr. BENHALIMA Hanane
320. Pr. BENHARBIT Mohamed
321. Pr. BENYASS Aatif

322. Pr. BERNOUSSI Abdelghani
323. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
324. Pr. DOUDOUH Abderrahim*
325. Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina
326. Pr. HAJJI Leila

327. Pr. HESSISSEN Leila

328. Pr. JIDAL Mohamed*

329. Pr. KARIM Abdelouahed
330. Pr. KENDOUSSI Mohamed*
331. Pr. LAAROUSSI Mohamed
332. Pr. LYAGOUBI Mohammed
333. Pr. NIAMANE Radouane*
334. Pr. RAGALA Abdelhak

335. Pr. SBIHI Souad

336. Pr. TNACHERI OUAZZANI Btissam
337. Pr. ZERAIDI Najia

Avril 2006

423. Pr. ACHEMLAL Lahsen*
425. Pr. AKJOUJ Said*

427. Pr. BELMEKKI Abdelkader*
428. Pr. BENCHEIKH Razika

429

430.
431.
432.
433.
434.
435.
436.
437.
438.
439.
440.
441

442.
443.

Pr. BIYI Abdelhamid*
Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHEIKHAOUI Younes
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal
Pr. ESSAMRI Wafaa
Pr. FELLAT Ibtissam
Pr. FAROUDY Mamoun
Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*

Pr. IDRISS LAHLOU Amine
Pr. JROUNDI Laila
Pr. KARMOUNI Tariq

Radiologie
Rhumatologie
Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgieklllo Faciale

Ophtalmologie
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
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Introduction



La maladie exostosante est une pathologie osseuse caractérisée par le
développement de multiples excroissances ostéo-cartilagineuses touchant le plus
souvent les métaphyses des os longs et apparaissant essentiellement durant la
période de croissance osseuse [1,2].

C’est une pathologie autosomique dominante, dont la prévalence est estimée
a au moins 1/50 000 [3].

Les excroissances peuvent étre a l'origine d’'une inégalité de longueur des
membres, d'une petite taille et de déformations du squelette. D’autres complications
sont liées a la compression des structures adjacentes par les exostoses, mais la plus
grave reste la transformation maligne des exostoses, possible a I'age adulte [4,5].

Nous avons réalisé une étude rétrospective, effectuée sur 25 patients pris en
charge pour maladie exostosante par le Service de Traumato-orthopédie Pédiatrique
de I'Hopital d’Enfants de Rabat, sur une période de 17 ans, allant de 1995 a 2011.

Les buts de cette étude sont :

- Discuter le profil de cette pathologie dans notre contexte.

- Rapporter I'expérience du service dans la prise en charge de la maladie

exostosante.

- Evaluer les résultats obtenus par les traitements utilisés a la lumiére de la

littérature.



L

II.

Définition-Rappel nosologique

La maladie exostosante ou maladie des exostoses multiples (MEM) est une
pathologie osseuse caractéerisée par le développement de multiples excroissances
ostéo-cartilagineuses bénignes touchant le plus souvent les os longs (fémur, tibia,
humérus), plus rarement les os des pieds, de la main ou les cétes. Ces exostoses se
développent aux dépens des métaphyses et apparaissent essentiellement durant la
période de croissance osseuse [1,2].

Les premieres descriptions datent du début du XIXéme siecle [6,7] mais c’est
Virchow en 1876 [8] qui donne le nom d’exostoses multiples. Bessel-Hagen décrit a
son tour la maladie en 1891 [9], laissant son éponyme pour cette maladie. C’est Jaffe
en 1943 [10] qui caractérise histologiqguement les exostoses et différencie la maladie
exostosante de I'enchondromatose.

La maladie exostosante a connu de nombreuses dénominations : maladie
ostéogénique, ostéochondromatose, aclasie diaphysaire, dyschondroplasie,
chondrodysplasie déformante, maladie de Bessel-Hagen ou maladie des exostoses
multiples (MEM). Actuellement, la dénomination internationale est Multiple Hereditary
Exostosis.

Une expression tumorale unitaire caractérisée par un double contingent
osseux et cartilagineux, évolutif tout au long de la croissance est le point commun de
I'exostose solitaire et de la MEM. Par contre, la présentation clinique, les aspects
évolutifs et les principes thérapeutiques sont bien différents [11].

Epidémiologie

La prévalence de la MEM est estimée de facon variable entre 1/50 000 selon
Schmale et al [3] et 1/10 000 selon P.Wicart [3, 12,13]. Elle représenterait 10% des
exostoses [14].



Selon la littérature, la prédominance masculine est de regle dans la maladie

exostosante. En effet le sexe ratio est de 2 [14,15].

III. Etiopathogénie

La maladie exostosante est une affection génétigue a transmission
autosomique dominante. Un antécédent familial de la maladie est retrouvé dans 2/3
des cas, 1/3 des patients est donc porteur d’une mutation de novo. C’est une
affection d’'une grande hétérogénéité allant de formes bénignes aux formes de
grande gravité. Il existe le plus souvent une homogénéité intrafamiliale dans la
seévérité de l'atteinte.

La pénétrance est variable, de I'ordre de 96% [3,16], 4% des sujets seraient
donc atteints sans signes cliniques de la maladie

1) Les génes responsables : [17]
Depuis 1993, 3 locus différents ont été identifiés :

L'anomalie EXT1 est située sur le chromosome 8 et est de type 8qg24.1, cette formule
signifiant :

e banden®°24.1;
* dubraslong(q);
e du chromosome 8.

L'anomalie EXT2 est située sur le chromosome 11 et est de type 11pl11-pl3, ce qui
signifie :

« banden?1al3;
« du bras court (p) ;
e du chromosome 11.



L'anomalie EXT3 siége sur le bras p du chromosome 19. Son site exact reste
imprécis a ce jour.

EXT 1 et EXT 2 ont été clonés, leur homologie de ségquence a été constatée et
leur appartenance a une nouvelle famille multigénique a activité suppresseur de
tumeur a été évoquée. L’hypothése de la fonction suppresseur de tumeur des genes
EXT 1 et EXT 2 est renforcée par la mise en évidence d’'une association entre la

perte d’hétérozygotie pour les marqueurs liés a EXT et les chondrosarcomes.

2) Biologie moléculaire et cellulaire: [11]

Les genes EXT codent pour une glycosyltransférase aux activités catalytiques
impliquées dans la régulation de la synthése de protéoglycanes, le cell surface
heparan sulfate proteoglycanes (HSPG). Dans la plaque de croissance existe un
systeme de régulation de la prolifération et de la différenciation des chondrocytes en
ostéoblastes ou interviennent les HSPG. La mutation des genes EXT entraine un
défaut de biosynthése des HSPG et par voie de conséquence une dérégulation de la
prolifération et de la maturation des chondrocytes se traduisant par une

différenciation prématurée en ostéoblastes.

IV. ANATOMOPATHOLOGIE [18]

1) Aspects macroscopiques
L'exostose se développe en zone métaphysaire a la surface corticale sur
laquelle elle est reliée par une base d'implantation large (forme sessile), ou par un
pédicule osseux (forme pédiculée). Dans cette derniere forme, I'exostose s’incline

vers le centre de la diaphyse et s’éloigne de la plague de croissance d’origine. Les



masses ont une forme globalement arrondie, multilobée et sont de taille variable,
parfois plusieurs dizaines de centimétres.

Ces exostoses sont disséminées, bilatérales. Elles se développent au niveau
des os a croissance enchondrale et peuvent atteindre tous les os longs, ainsi que le
pelvis, la scapula, les cotes et le rachis. Leur développement s’effectue dans les
zones métaphysaires avec une prédominance au niveau des physes les plus actives:
genoux, hanches, poignets et épaules.

L’exostose est constituée d’'un centre osseux creusé d'une cavité médullaire
en continuité avec celle de I'os et d'une coiffe cartilagineuse périphérique. Il se
développe souvent une bourse séreuse au contact de la coiffe cartilagineuse. Celle-
ci donne une coloration bleutée a I'exostose. Elle est d’autant plus épaisse que
I'exostose est immature : atteignant jusqu’a 30 millimétres chez I'enfant, elle diminue

de taille pour ne mesurer qu’'un millimetre a 'adge adulte.

2) Aspects microscopiques

Il existe 3 zones histologiques :

« La base diimplantation, constituée d'une part d’'un os compact en
continuité avec la corticale

% La zone centrale, constituée d’'os spongieux de structure normale en
continuité avec I'os métaphysaire.

« La coiffe cartilagineuse est recouverte d’'un périchondre en continuité
avec le périoste. Elle est constituée de structures cartilagineuses
lobulées, pauvres en cellules, avec des colonnes -cartilagineuses
désorganisées, dans une substance chondroide homogene. On note a

ce niveau un remodelage osseux tres accéleré.

Au niveau du cartilage de croissance, on retrouve une structure normale dans

sa partie centrale. Cependant en périphérie, au voisinage de I'exostose, les colonnes

6



de chondrocytes sont désorientées, obliques, avec une déformation de I'encoche
d’ossification dans la métaphyse anormale.

Les hypotheses de physiopathologie du développement des exostoses
portaient sur une anomalie initiale au niveau de la plaque conjugale. Une étude
assez récente a montré que la lésion initiale est un microchondrome développé dans
le périoste adjacent a la plaque de croissance, au niveau du nceud de Ranvier [18].

Figure n’lL_:  Aspect macroscopique (A) et microscopique (B) d’'une exostose [1']
Les trois zones histologiques sont identifiées :

1.Tissu osseux spongieux ; 2.Cartilage hyalin ; 3.Tissu fibreux.



V. Présentation radio-clinique:

1) Circonstances de découverte : [11]

En dehors de cas sporadiques liés a une mutation, le diagnostic est posé
précocement chez I'enfant en raison des antécédents familiaux. La MEM se traduit
de maniére variable par des tumeéfactions para-osseuses et des anomalies de
croissance entrainant inégalité et déformation des membres. Ainsi, les formes peu
séveres ne sont dépistées que tardivement chez le grand enfant ou I'adolescent issu
d’'une famille atteinte et a fortiori en cas de mutation de novo. Dans les familles
porteuses et/ou conductrices, il N’y a pas forcément de parallélisme entre I'atteinte
des parents et celle de la fratrie. De maniére trés variable en fonction de la sévérité
de la diffusion des exostoses, le diagnostic est évoqué sur la découverte d'une
tuméfaction squelettique d’'un os plat ou superficiel (scapula, bassin, cotes, humérus
proximal), d’'une déformation du genou, de la cheville ou du poignet et plus rarement
d’'une atteinte compressive vasculo-nerveuse.

La localisation de certaines exostoses et les troubles de la croissance
induits par la MEM dans ses formes graves et séveres sont générateurs de
déformations articulaires caractéristiques et eévidentes : main botte ulnaire et

incurvation anté-brachiale, genou valgum, valgus de la cheville,...etc.

2) FORMES CLINIQUES
Il existe deux formes cliniques particuliéres, associant d'autres signes a la
maladie exostosante. Ces formes cliniques sont dues a la délétion d’'un bras de

chromosome contenant un gene EXT.



a) Syndrome de Langer- Giedion [19 ]

Le syndrome de Langer-Giedion ou acrodysplasie avec exostoses associe la
maladie exostosante, un syndrome trichorhinophalangien de type 2, une dysmorphie
du visage et un retard intellectuel. Ce syndrome est di a la délétion du bras long du

chromosome 8 contenant le géne EXT1 [20]. Il est plus fréquent chez le garcon.

La dysmorphie faciale associe un nez globuleux, un philtrum long et des cheveux
clairsemés. Les mains présentent des clinodactylies des phalanges distales et un
élargissement des doigts, responsables d’'un aspect fusiforme des doigts. Il existe
eégalement un aspect en cone de I'épiphyse des deuxiemes phalanges.

Les atteintes liées a la maladie exostosante sont classiques. Il peut s’y associer
une atteinte de la téte fémorale avec des foyers de nécrose et une téte aplatie,
fragmentée.

La gravité de ce syndrome est liée au retard intellectuel et a I'évolution des

exostoses.

b) Syndrome de Potocki-Shaffer

Ce syndrome est secondaire a la délétion du bras court du chromosome 11
contenant le géne EXT2. Il est exceptionnel. Il associe le développement
d’exostoses, un retard mental, une dysmorphie faciale mineure et un foramen
bipariétal [21].



VI.

IMAGERIE

Les exostoses sont des tumeurs condensantes a développement extra-osseux
en zone meétaphysaire ou métaphyso-diaphysaire. Leur sémiologie en radiographie
conventionnelle et leurs localisations sont la plupart du temps suffisantes pour porter

le diagnostic.

1) Radiologie conventionnelle

Les radiographies standards de face et de profil sont en général suffisantes,
parfois complétées par des incidences obliqgues afin de mieux délimiter la base
d’'implantation d’'une exostose. L’exostose est une excroissance osseuse avec une
base pédiculée ou sessile perpendiculaire a la métaphyse. Elle fuit I'articulation
adjacente et s'oriente vers la zone médio-diaphysaire.

L’exostose est de densité et de structure osseuse identique a la corticale et a
'os spongieux avec lesquels elle est en continuité. Cette continuité est un signe
important pour le diagnostic. Elle est surmontée d’'une coiffe cartilagineuse plus ou
moins calcifiée avec des contours bien limités. Une exostose sessile peut parfois

prendre I'aspect d’'une lacune contenant des inclusions floconneuses calcifiées.
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Figure n2 : Radiographie du genou d'un patient porteur d’'une maladie exostosante
associant exostose sessile et pédiculée, déviation en valgus et

raccourcissement de la fibula [1]

2) Tomodensitométrie

La sémiologie tomodensitométrique est la méme qu’'avec la radiographie
conventionnelle. Les différentes coupes permettent de mettre en évidence la
continuité osseuse entre la corticale métaphysaire et la trame osseuse de I'exostose.
Les travées spongieuses de I'exostose sont aussi en continuité avec I'os spongieux
de la métaphyse. Elles sont de structure normale avec une moelle de densité
graisseuse. La coiffe cartilagineuse est de densité intermédiaire avec des
calcifications plus denses. Elle est cependant mal étudiée par le scanner [22] 47. Le
scanner montre bien la séparation entre la coiffe cartilagineuse et les parties molles
adjacentes.

Cet examen n’est pas utile au diagnostic lorsque la sémiologie radiographique
est caracteristique. En revanche, il est tres utile pour étudier les rapports
anatomiques avant un geste chirurgical [23] et est indispensable pour I'étude des
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exostoses profondes (pelvis) ou pour des localisations dangereuses (vertébres, base
du créne).

Le PET-scan pourrait avoir un intérét pour la détection des formes
malignes[24].

3) Echographie

L’échographie permet de préciser I'épaisseur de la coiffe cartilagineuse [25].
Celle-ci apparait comme une bande hypo-échogéne homogéne, contrastant avec
I'échostructure hétérogene des parties molles adjacentes et avec la partie osseuse
de l'exostose. Elle permet également de préciser l'importance d'une bursite
inflammatoire réactionnelle. Elle apparait alors comme une collection hypo- ou
anéchogene avec renforcement postérieur des échos.

L’échographie n'a pas d'intérét chez l'enfant. En revanche, elle a une
importance dans le bilan d’une exostose suspecte de transformation maligne chez

I'adulte car I'épaisseur de la coiffe est alors augmentée.

4) Scintigraphie [26]

Les exostoses captent de facon nette le Technétium en période de croissance
et en cas de dégénérescence maligne. Toute hyperfixation aprés I'adolescence est
donc suspecte. La scintigraphie est indiquée en cas de doute sur une transformation
maligne de I'exostose.

Cependant, I'hyperfixation scintigraphique n’est pas pathognomonique de la
dégénérescence maligne. L'absence d’hyperfixation n’est donc pas forcément signe
de bénignité. De plus, les exostoses conservent un certain pouvoir de captation a

I'age adulte et il existe des faux positifs.
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5) IRM

L'IRM montre la continuité exostose-cavité médullaire par un signal de type
graisseux identique dans la tumeur et l'os porteur. C'est un signal intense en
pondération T1, intermédiaire en T2, et faible en séquence avec saturation de la
graisse. Elle permet de bien différencier la coiffe cartilagineuse : celle-ci apparait
avec un signal intense en T2, contrastant avec le signal faible ou intermédiaire des
tissus adjacents.

Chez l'enfant, I''RM n’a d’intérét que pour étudier les rapports anatomiques
d’'une exostose destinée a étre réséquée. Chez I'adulte, I''RM a une indication dans
I'étude d’exostoses suspectes de transformation maligne [27]. C’est I'aspect de la
coiffe cartilagineuse bien individualisée par I'lRM qui est intéressant : une coiffe de

plus de deux centimétres, floue et irréguliére est évocatrice de chondrosarcome.

VII. Complications locales des exostoses

En fonction de la localisation de I'exostose, I'effet de masse peut entrainer des
complications diverses.

Elles peuvent par leur volume créer des limitations de I'amplitude articulaire de
l'articulation adjacente, ce qui peut avoir des conséquences fonctionnelles
importantes dans la vie courante. Elles peuvent également étre a l'origine de
blocages articulaires.

Proches de structures nerveuses, elles peuvent entrainer des troubles
neurologiques par compression de ces structures. C'est le cas par exemple des
exostoses au niveau de la téte fibulaire qui peuvent comprimer ou dilacérer le nerf
fibulaire commun.

Proches de structures vasculaires, les exostoses peuvent engendrer une

ischémie de membre. Ainsi, une exostose a développement postérieur autour du
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genou peut créer une ischémie de jambe [28]. Elles peuvent parfois étre
responsables de pseudo-anévrysmes [29].

Proches de structures musculaires, les exostoses créent des conflits musculo-
tendineux. Par exemple, une exostose développée au niveau de la face interne de la
métaphyse tibiale supérieure peut géner la course tendineuse des tendons de la
patte d’oie et engendrer des douleurs a l'effort.

La douleur est un probleme important dans la maladie exostosante. Les
patients les plus algiques sont ceux ayant subi des interventions chirurgicales ou
présentant des complications de la maladie [30]. Ces exostoses peuvent étre
douloureuses pour diverses raisons : compressions vasculaires ou nerveuses,
conflits musculaires ou tendineux...Les douleurs peuvent également étre la
conséquence d'une fracture de l'exostose ou de chocs directs car son volume
'expose a des chocs répétés. Ces douleurs peuvent également étre secondaires a
une inflammation de la bourse séreuse entourant I'exostose. Enfin, chez 'adulte ces
douleurs peuvent étre la conséquence de la transformation maligne de I'exostose.
D’autres localisations plus particuliéres peuvent engendrer des complications parfois
graves: compression médullaire pour des exostoses rachidiennes, hémothorax pour
des exostoses costales...

Enfin, la présence des exostoses peut étre trés disgracieuse et générer une
géne esthétique importante.

VIII. Evolution naturelle :

La maladie exostosante multiple évolue durant toute la croissance osseuse
puisque ses manifestations sont liées a la présence de cartilage de croissance. Les
exostoses vont augmenter en nombre jusqu'a l'arrét de l'activité des cartilages
conjugaux. Elles augmentent de volume jusqu’a stérilisation fonctionnelle de leur

coiffe cartilagineuse. Leur nombre et leurs localisations sont variables. Elles vont
14



entrainer des troubles de la croissance osseuse avec un asynchronisme de
croissance sur les segments de membre comportant deux os (avant-bras et jambes),
des inégalités de longueur des membres, des déformations axiales et des
complications locales dues a leur localisation et a leur volume. A I'age adulte, elles
cessent de grossir et deviennent quiescentes. Elles sont exceptionnellement
spontanément régressives [4, 5].

Le risque évolutif est alors la transformation maligne en chondrosarcome.
C'est la complication majeure a l'dge adulte. Cette transformation maligne est
exceptionnelle chez I'enfant et rare apres 50 ans. Chez I'adulte, elle est de 'ordre de
0,5 a 1%.

Il s’agit essentiellement de chondrosarcomes de grade 1. Les sites les plus
fréquents sont les ceintures scapulaires et pelviennes, mais toutes les localisations
peuvent étre touchées. Une fois la croissance terminée, une exostose reste
quiescente et ne grossit plus a 'age adulte. Certains signes cliniques doivent alors
faire suspecter une évolution maligne aprés la fin de la croissance : une
augmentation de volume, I'apparition de douleurs, des compressions vasculaires ou
nerveuses.

Le bilan d’imagerie permet d’apporter des €léments en faveur d’'une évolution
maligne d’une exostose. Les radiographies standard retrouvent des modifications de
I'exostose par rapport aux clichés antérieurs. Le scanner ne donne pas d’image
spécifique de cette complication. La scintigraphie osseuse montre une hyperfixation
de I'exostose qui n'est pas pathognomonique. L’échographie permet d’étudier la
coiffe cartilagineuse qui est de taille augmentée lors d’'une transformation maligne.
L'examen le plus intéressant est I'IRM. Elle permet d’étudier plus précisément la
coiffe cartilagineuse. Une coiffe de plus de deux centimétres d’épaisseur, floue et
irréguliere est en faveur d’une transformation maligne.

Bien que [limagerie n'apporte que des arguments en faveur de la

transformation maligne et non un diagnostic de certitude, une biopsie n’est pas
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indiquée. En raison de I'hétérogénéité des lésions, le résultat peut étre faussement
rassurant par prélevement dans un ilot bénin.

Par conséquent, toute exostose devenant douloureuse ou augmentant de
volume a l'age adulte doit étre réséquée totalement selon les regles de chirurgie

carcinologique [31].
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MATERIEL
ET METHODES



Il s’agit d’'une étude rétrospective, effectuée sur 25 patients pris en charge
pour maladie exostosante par le Service de Traumato-orthopédie Pédiatrique de

I'Hbpital d’Enfants de Rabat, sur une période de 17 ans, allant de 1995 a 2011.

Nous avons déterminé les criteres de sélection suivants :
» Critéres d’inclusion :

* Les patients avant fermeture du cartilage de croissance des
membres.

* Les dossiers complets avec diagnostic de certitude de
maladie exostosante.

* Les enfants pris en charge complétement par I'équipe du
service.

* Recul minimum de 18 mois.

» Criteres d’exclusion :

* Les patients présentant une exostose solitaire.

* Les lésions osseuses bénignes ressemblant a la maladie
exostosante, notamment la maladie d’Ollier, les séquelles
d’épiphysiodése ou d’infection ostéo-articulaire et la maladie
de TREVOR.

* Recul insuffisant.

Pour chaque patient, nous avons recueilli les paramétres suivants (voir fiche
d’exploitation) :
- Epidémiologie : age, sexe, origine géographique.
- Clinique :
v Motif de consultation: douleur, tuméfaction, géne
fonctionnelle, déformation osseuse, signes de compression

vasculo-nerveuse, signes de compression meédullaire.
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Délai de consultation aprés début des symptémes.
Antécédents personnels et familiaux de maladie exostosante.
Sémiologie des exostoses : nombre de masses, sensibilité,
taille, consistance, mobilité, signes inflammatoires.

Geéne articulaire.

Déformation articulaire.

Déformation des membres.

- Radiologie :

v" Moyen diagnostic : radiologie standard, TDM, IRM.

v' Sémiologie radiologique :

= Nombre total des exostoses.

= Caractéristiques des exostoses sur le squelette : Os
concernés, nombre de masses, taille, morphologie
(sessile, pédiculée).

» Localisation sur les os longs : Métaphysaire (proximale
ou distale), diaphysaire, métaphyso-diaphysaire.

- Traitement : nombre de masse (s) opérée (es), indication (s), geste

(es) opératoire (es), suites opératoires et complication (s).

- Recul.

- Résultat final.

Le délai de consultation a été précisé depuis I'apparition de la premiere

masse.

Le diagnostic de maladie exostosante a été posé radio-cliniqguement devant la

présence sur le squelette d’au moins 2 ostéochondromes de siege métaphysaire ou

meétaphyso-diaphysaire.

Les radiographies ont été réalisées en fonction des signes d’appel et de

I'examen physique. Par ailleurs, les mensurations radiologiques ont été faites par
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l'auteur sur la radiographie standard ou en rapportant les chiffres du compte rendu
de TDM si réalisée.

L'analyse des différentes techniques opératoires a été faite en se basant sur
les comptes rendu opératoires.

Le résultat final a été apprécié comme bon, moyen ou mauvais selon les
criteres suivants :

- Bon si: disparition de la douleur, pas de récidive, pas de
déformation du membre et pas de complication postopératoire
majeure.

- Moyen si: retard de consolidation apres ostéotomie, discrete
limitation des mouvements articulaires ou amélioration incompléte
de l'aspect esthétique.

- Mauvais si : récidive de la masse ou reprise des symptdomes, aspect
esthétigue non amélioré ou complication postopératoire majeure :

pseudarthrose, cal vicieux génant, infection profonde.
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Fiche d’exploitation

0,

% Sexe:
0 Masculin O Féminin O
% Age (ans):
% Origine géographique :
0 Motifs de consultation :
Douleur
Tuméfaction
Geéne fonctionnelle
Déformation osseuse
Signes de compression vasculo-nerveuse
o Signes de compression médullaire
% Délai de consultation :
« ATCDs:
o Personnels:
o Familiaux :
% Examen physique :
0 Sémiologie des exostoses :

O O 0O o o

X/

Nb de

Cubitus

Siege masses | Sensibilité | Consistance | Mobilité

Taille
(cm)

Signes
inflamma-
toires

Fémur

Péroné
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o0 Gene articulaire : oui O non O
o Déformation articulaire :  oui O laquelle: non O
o Déformation des membres : ouico laquelle: non O
% Radiologie :
0 Moyen diagnostic : Rx standard O , TDMO , IRMO
0 Sémiologie radiologique :
Nombre
total des Caractéristiques des exostoses
exostoses
Os Nombre | Taille Morphologie
(cm) . T
Sessile | Pédiculée
Surle
squelette
Métaphyse | Proximale
Distale
Surl'os | Diaphysaire
Métaphyso-
diaphysaire
% Traitement :
Nombre Masses Geste(s) Suites
total des opérées | Indication Opératoire opératoires | Complication
exostoses (s) (s) (s)
Nbr ' %
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<+ Recul :

+ Résultat final :
o Bon
o Moyen
o Mauvais
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RESULTATS



Aprés analyse des dossiers, 25 patients ont répondu a nos critéres de sélection.

Nous exposons ci-dessous le résumé de I'ensemble de nos observations :

Tableau | : profil épidémio-clinigue de nos observa tions

N° A Age | Sexe | Origine ATCD Motif Délai
ob (ans) géog P F Consultation | Consul-
(ME) tation
1 |32255| 11 |F Salé _ _ -Douleur _
-Tuméfaction
2 33114 | 6 M Zhiliga _ Sceur | Tuméfaction _
Mere
3 |33774 | 13 |F Zhiliga _ Frére | Douleur _
Mere
4 | 32618 9 F Azilal _ _ Déformation 6 ans
du membre
sup G
5 32599 | 11 | M Rabat _ _ - Douleur _
-Tuméfaction
6 | 21566 11 |M Rabat _ _ Tuméfaction 1lan
7 24454 | 15 |M Rabat _ _ - Douleur 3 ans
-Tuméfaction
8 122369 | 5 M Rabat _ Pére | Tuméfaction 2 ans
9 |27725| 14 |F Salé _ _ Douleur 6 mois
10 (21723 15 |F Rabat _ Sceur | Tuméfaction _
11 (27644 | 12 |F Kser ~ _ |GF 5 ans
lekbir
12 120100, 11 M Rabat _ _ - Douleur 2ans
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-Tuméfaction

13 | 26868 12 |M Rabat _ _ - Douleur 2 mois
-Tuméfaction
14 27644 | 12 | F Kser _ _ -Tuméfaction 5 ans
lekbir -GF
15 28001, 13 |F Témara _ Pére | Douleur _
Frere
16 128961 14 | F Souk _ _ - Douleur 1an
Labraa -Tuméfaction
17 135429 | 6 M Rabat _ _ Tuméfaction _
18 128619 14 M Rabat _ _ Douleur 1an
19 |31641| 7 |F Salé B _ |GF _
20 26047 | 12 | F Tétouan _ _ -Douleur, GF 3 ans
21 | 29138 13 |F Kser _ _ Tuméfaction 1lan
Lekbir
22 127970, 10 | F QOuazan _ Frere | Tuméfaction 1an
23 | 27281 11 |F Salé Fracture _ -Douleur _
sur une GF
exostose -Déformation
humérale osseuse
D
24 | 31972 8 M Boulman _ _ -Douleur _
-Déformation
osseuse
25 126372 13 | M Khnifra _ 2 cas | -Douleur, GF 2 ans
-Déformation
osseuse
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A : Numéro d’archivage
M : masculin

D : droit

G : gauche

F : féminin

27

Ob : observation
Géog : géographique
ME : maladie exostosante

GF : géne fonctionnelle



Tableau |l : Tableau radiologigue, traitement et ré

sultat final chez nos patients

Radiologie
N° A des exostoses Traitement Cx Résultat Recul
Ob Nbr | Localisation final
total et tableau
orthopédique
1 | 32255 8 | Fibula D, Exostosectomie _ Bon 18 mois
Tibia D, Fibula D
Radius D,
Ulna D.
2 | 33114 8 | Humérus G, | Exostosectomie _ Bon 18 mois
Radius D, Humérus G
Fibula G,
Tibia D.
3 | 33774 5 | Fémur G, Exostosectomie _ Bon 18 mois
Fibula G, Fémur G
Fémur D.
4 | 32618 3 | -UlnagG, Exostosectomie | Syndrome Bon 19 mois
Tibia D, ulnaire G + de loge
Fémur D. ostéotomie post-
- Main botte radiale opératoire
ulnaire G, métaphysaire de l'avant-
Ulna varus G. | inférieure de bras
réaxation + G
allongent de
'ulna
5 | 32599 8 |-FémurD, Exostosectomie _ Bon 3 ans
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Tibia D,
Humeérus D,
Ulna D.

- Main botte
ulnaire D

et incurvation

Fémur D
Exostosectomie
Tibia D

du radius
droit.
21566 .1*"phalange | Exostosectomie Bon 18 mois
4° doigt G 1 ére phalange
. 1*" phalange | 4° doigt
5° doigt G
. 2° phalange
5° doigt G
. 5°
métacarpien
G
24454 Tibia D et G, | Exostosectomie Bon 3 ans
Humérus G, | Tibia sup
5° cote post Exostosectomie
G, omoplate | Fémur G
G, clavicule
G, Radius G,
Fémur G
22369 Humérus D et | Abstention 8 ans

G, Arc ant
des 4° et 5°
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cOte,

Omoplate D,
Fémur D,
Tibia G
9 | 27725 Tibia D et G, | Exostosectomie _ Bon 4 ans
Fibula G Tibia G et Tibia
D (face int des
ext sup)
10 @ 21723 - Humérus D, | -UlnaD': latrogéne : | Mauvais 3 ans
Ulna D et G, | Exostosectomie, hyper- (perte de
Fémur G, réaxation allonge- la
Ulna D. radiale, ment mobilité
- Main botte | allongement ulnaire du
ulnaire D, ulnaire poignet
incurvation - Humérus D : D)
du radius D. | Exostosectomie
11 | 27644 - Ulna D, Allongement _ Bon 18 mois
Fémur D, Ulna D
Fibula D. +stérilisation de
- Main botte 'ext inf du
ulnaire. Radius
D+résection de
la partie
saillante de
I'exostose
12 | 20100 Fémur G, Exostosectomie _ Bon 2 ans
Radius G, Fémur G
Tibia G, Ulna | Résection de la Bon 18 mois
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D 1er

partie saillante

Phalange du | de I'exostose de
3° doigt D, I'ulna, Radius,
Arc antde 7° | Tibia G
cote D,
Omoplate G
13 | 26868 Humérus D Exostosectomie récidive Mauvais 2 ans
etG Humérus D
14 | 27644 - Fémur D, Résection de la _ Bon 3 ans
Tibia D, partie saillante
Fibula D, de I'exo cubitale
Ulna D. D+stérilisation
- Main botte | de I'ext inf
ulnaire D. radius D
+allongement
ulnaire
15 | 28001 Tibia D, Exostosectomie _ Bon 5ans
Fémur D ext in Fémur D
16 | 28961 - Ulna G, Ostéotomie _ Bon 3 ans
Fémur D et ulnaire G +
G, Tibia G, ostéotomie de
Fibula G. raccourcisse-
- Main botte ment et de
ulnaire G. redressement
- Incurvation | radial G+
du radius G allongement
Ulna G
17 | 35429 Ulna G, Exostosectomie Bon 3 ans
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Radius D, Ulna G +Tibia D
Humérus D et
G, Omoplate
D, Tibia D, 3°
Métatarsien
D,
Calcanéum D
18 | 28619 3° Exostosectomie Bon 18 mois
Métatarsien | 3° Métatarsien
DetG DetG
19 | 31641 - Humérus D, | Ostéotomie de Bon 3 ans
Ulna D, raccourcisse-
Radius D, ment et de
Fémur G, redressement
Fibula D. radiale D puis
- Main botte | allongement
ulnaire D, Ulna D
incurvation
Radius D
20 | 26047 Humérus D, Exostosectomie Bon 4 ans
Clavicule D, | Tibia G, Tibia D,
TibiaD et G, | Fémur G
Fémur G
21 | 29138 Omoplate D, | Exostosectomie Bon 2ans
Tibia D, Omoplate droit,
Fibula D, Tibia D
Fémur D
22 | 27970 Ulna G, Exostosectomie Bon 18 mois
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Fémur D et Fémur D
G, Tibia D,
Fibula D
23 | 27281 7 | -Humérus D, | allongement _ Bon 6 ans
Ulna D, ulnaire D
Fibula D, G. | (Wagner)
- Main botte
ulnaire D
24 | 31972 9 | Humérus G, Exostosectomie _ Bon 18 mois
Ulna D, Fibula G+ ext inf
Fibula G, Ulna D et
Radius D, Radius D+ face
Omoplate D, | ant Radius D+
Fémur D, Omoplate D
TibiaD et G
25 | 26372 | 10 | -Humérus D | Résection de _ Bon 24 mois
et G, Radius | I'exostose tibiale
D, Fémur D G inf +
et G, TibiaD | ostéotomie de
et G, Fibula racourcisse-
G. Varus ment fibulaire
jambe G

A : Numéro d'archivage
D : droit

G : gauche

Inf : inférieur

Int : interne

Ob : observation
Nbr : nombre
Sup : supérieur

Ant : antérieur
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Les principaux résultats étaient les suivants :

I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

I.1. Age

L’age moyen de survenue de la maladie a été de 11 ans, avec deux
extrémités d’age de 5 et 15 ans. 18 patients (72%) avaient un age compris entre 10
et 15 ans, 7 enfants (28%) étaient agés entre 5 et 10 ans (figure n°3). Aucun patient

n'a été agé de moins de 5 ans.

18 -

16 -

14 -

12 A

Nombre 10 A
de cas

5-10 ans 10-15 ans

Age (ans)
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1.2. Sexe

Les patients se répartissaient en 14 malades de sexe féminin (56%) et 11
malades de sexe masculin (44%), soit un sexe ratio H/F de 0,8 (figure n4).

L’age moyen des filles était de 11,8 ans (extrémes de 7 et 15 ans), celui des
garcons était de 10 ans (extréme de 5 et 15 ans).

Dans la tranche d’age 10-15 ans, 11 patients étaient des filles (61 %) et 7
patients étaient des garcons (39 %).

W Masculin
B Féminin

Figure n°4 : Répartition des malades selon le sexe
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I.3. Origine géographique

La maladie exostosante est répandue dans tout le Maroc avec une
prédominance de la région Rabat-Salé-Zemmour-Zaér, avec 68% des malades
(Tableau nill).

Tableau lll: Répartition des malades en fonction de I'origine géographique

Nombre de cas Pourcentage (%)

Rabat-Salé-Zemmour-
Zaér

Grand Atlas

Moyen Atlas

Région Tanger-Tetouan

36



I.4. Antécédents :

1.4.1. Personnels

Nous avons trouvé la notion de traumatisme : une fracture survenant sur une

exostose humeérale droite.

1.4.2. Familiaux

Dans notre étude, 7 patients ont présenté des antécédents familiaux de
maladie exostosante, soit 28%, dont 4 filles et 3 garcons, répartis de la maniere
suivante :

> 3 malades ont eu 2 cas similaires, un parent 1*" degré et un cas dans la
fratrie.

» 2 malades avec un cas similaire dans la fratrie.

A\

Un malade avec un cas similaire parent 1° degré.

» Un malade avec 2 cas similaires, non préciseés.
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II. ETUDE CLINIQUE :

I11.1. Délai de consultation

Le délai de consultation a été déterminé chez 15 patients, il était variable, sa

moyenne était de 2,2 ans, avec des extrémes de 2 mois et 6 ans.

11.2. Motifs de consultation

11.2.1. Douleur

Dans notre série, la douleur a constitué le premier motif de consultation. On a
eu 16 malades qui ont consulté pour douleur au niveau d'une ou plusieurs

localisations, soit un taux de 64%.

11.2.2. Tuméfaction

Elle est venue au second rang aprés la douleur. 14 malades ont consulté pour
une tuméfaction augmentant progressivement de volume, soit un taux de 56%.

L’association douleur-tuméfaction a été retrouvée chez 8 enfants, soit un taux
de 32%.

11.2.3. Géne fonctionnelle

Elle a été constatée chez 10 patients, soit un taux de 40%, sous forme de

conflit musculaire et/ou de géne aux mouvements articulaires.
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I1.2.4. Déformation des membres

Une main botte ulnaire a été présente chez 8 patients, soit un taux de 32%

et un varus de jambe chez un cas (4%).

I1.2.5. Signes de compression vasculo-nerveuse

Un malade a présenté une hypoesthésie du bras en regard d’'une exostose
humérale de grande taille (cas n°L3).

I1.3. Données de 'examen physique

I1.3.1. Sémiologie des exostoses

» Consistance : dure, dans 100% des cas,

A\

Sensibilité : 23 exostoses ont été sensibles a 'examen,

» Mobilité : 100% des exostoses étaient mobiles par rapport au plan superficiel,
et adhéraient au plan osseux sous-jacent,

» Signes inflammatoires : aucune exostose n’a présenté de signe inflammatoire

des parties molles en regard.

I1.3.2. Géne articulaire

La géne articulaire a été constatée chez 10 patients et a été représentée
essentiellement par :
» Limitation de la prono-supination de I'avant-bras : 8 cas,
» Limitation des mouvements des deux hanches : 1 cas,
» Géne articulaire du genou: 1 cas.
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I1.8.3. Déformation des membres

Elle a été représentée par une main botte ulnaire chez 8 patients, soit un taux

de 32%.

ITI. DONNEES RADIOLOGIQUES :

III.1. Moyen diagnostique

Le moyen diagnostique radiologique était la radiographie standard chez 100%

des malades.

II1.2. Nombre des masses

Le nombre total des exostoses était de 163. Le nombre moyen était de 6,5

exostose/patient avec des extrémes de 2 et 11.

II1.3. Localisation sur le squelette

» Os touchés :

* 13 localisations ont été notées (Tableau IV).

e 142 masses (87%) ont intéressé les os longs, 8 masses (5%) ont été
situées sur la ceinture scapulaire (clavicule et omoplate), 8 masses (5%)
au niveau des petits os des mains et des pieds, 4 masses (2,4%) ont
intéressé les cotes et une masse (0,6%) a été localisée au niveau du

calcanéum (Figure n%).
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Tableau 1V : Fréquence des localisations des exosto  ses au niveau du squelette

L __

Tibia

N

I = S
I =
I O
I S
I O

Métacarpiens

Total

41



0,60%
2,40%

M Os longs

M ceinture scapulaire
M Petits os main/pied
M Cotes

M Calcanéum

Figure n°5 : Répartition des exostoses sur le squelette
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» Membres supérieurs / Membres inférieurs :
52 exostoses (32%) étaient situées sur le membre supérieur et 90 exostoses
étaient localisées sur les membres inférieurs (55%) (Figure n®).

100

90

80

70

60

50

40

30

20

10

0 T T T 1

Membres supérieurs Membres inférieurs
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» Parmi les os longs :

Les 3 localisations principales étaient : (Figure n°7)
v Le fémur : 35 exostoses (24,6%).
v Le tibia : 35 exostoses (24,6%).
v' L'ulna: 22 exostoses (15,5%).

Nombre des
exostoses

o1

30 ~

25 A

20 A

15 -

10 A

i

Fémur

Tibia Ulna Humérus Fibula

igu . Ré iti S ex u
Figure n°7 : Répartition des exostoses a
niveau des os long
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Sur 25 cas, il y a eu atteinte du fémur dans 17 cas (68%), du tibia dans 16
cas (64%) et de I'ulna dans 13 cas (52%) (Figure n° 8).

Nombre

de cas

18 -

16 A

14 -

12 A

10 A

Fémur Tibia Ulna

> Atteinte du segment anté-brachial :
Le segment a été touché chez 11 enfants (44%). Parmi ces patients, 8 cas

(72,7%) ont présenté une main botte ulnaire.
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II1.4. Atteinte métaphyso-diaphysaire

Dans notre étude, la localisation métaphysaire était prédominante : (Figure 9)
» Région métaphysaire : 79 exostoses, soit un taux de 55,6%. 34
exostoses se situaient dans la métaphyse proximale, et 45 dans la
métaphyse distale.
» Région métaphyso-diaphysaire : 53 exostoses, soit un taux de 37,3%.

» Région diaphysaire : 10 exostoses, soit un taux de 7,1%.

H Métaphyse
H Diaphyso-métaphyse
i Diaphyse
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II1.5. Taille des exostoses

La taille était trés variable, sa moyenne était de 2,6/1,2 cm, avec des extrémes
de 11/7,5 et 0,5/0,3 cm.

I11.6. Forme

La forme était sessile dans 104 exostoses, soit un taux de 73,2%, et pédiculée

dans 38 exostoses, soit un taux de 26,8% (figure n°10).

[ Sessile

M Pédiculée

Figure n°10 : Fréquence des formes
exostoses
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IV. TRAITEMENT :

IV.1. Nombre de masses opérées

Le nombre de masses opérées était de 42 parmi 163 exostoses, soit un taux
de 26%. Le reste a été respecté.

24 patients ont été exostosectomisés entre 1 et 5 emplacements.

IV.2. Indications

Les indications opératoires étaient (Figure n°11) :

» Douleur concernant 23 exostoses (54,7%), chez 14 patients.

» Retentissement fonctionnel concernant 10 exostoses (23,8%), chez 8
patients.

» Géne esthétique concernant 5 exostoses (12%), chez 3 patients.

» Déformation des membres concernant 8 exostoses (19%), chez 4
patients.

» Compression nerveuse (hypoesthésie) pour une exostose (2%), chez

un patient.
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20 -
Nombre 15 1
des
exostoses 10 A
§ i I
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Douleur Retentissement Déformation des Géne esthétique Compression
fonctionnel membres nerveuse

Figure n°11 : Fréquence des indications
opératoires

IV.3. Compte-rendu opératoire

IV.3.1. Type de résection

L’exostosectomie était compléte pour 32 exostoses, soit un taux de 76% de
I'ensemble des masses opérées.

Elle était incompléte pour 10 exostoses, soit un taux de 24%.
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I1.8.2. Gestes associés

Les gestes associés pratiqués au cours des opérations étaient les suivants :
» Ostéotomie radiale métaphysaire inférieure de réaxation avec
allongement du l'ulna : 2 cas,
» Réaxation radiale avec allongement ulnaire : un cas,
» Allongement de l'ulna avec stérilisation de I'extrémité inférieure du
radius : 2 cas,
» Allongement ulnaire : 3 cas,

» Ostéotomie de raccourcissement fibulaire : un cas.

IV.4. Suites opératoires

Les suites opératoires immédiates étaient simples chez tous les patients a
I'exception d’'un cas de syndrome de loge postopératoire de l'avant-bras. Celui-ci a

bien évolué apres ablation du platre et mise en suspension du membre.

IV.5. Complications

Deux complications ont été notées :
> latrogéne : hyper-allongement ulnaire chez un cas,

> Récidive d’'une exostose humérale chez un cas.

V. RECUL:

Le recul moyen était de 2,8 années, avec des extrémes de 18 mois et 8 ans.

50



VI. RESULTAT FINAL:

Le résultat final était : (Figure 12)

> Bon dans 22 cas, soit un taux de 91,6%.

» Mauvais dans 2 cas, soit un taux de 8,4%, en raison de la perte de la
mobilité du poignet a cause d'un hyper-allongement ulnaire dans un
cas, et d'une récidive de I'exostose dans l'autre cas.

M Bon résultat

= Mauvais résultat

Figure n°12 : Résultat final
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Figure n°13 : radiographies de face de I'avant-bras droit (A) et de la jambe droite (B)
montrant des exostoses multiples chez une fille de 11 ans (cas n°l), siégeant au niveau de

I'ulna et radius droits, fibula et tibia droits
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Figure n°14 : radiographie de la main gauche de face, chez un garcon de 11 ans (cas n%),
montrant de multiples exostoses au niveau des phalanges proximales des 4° et 5° doigts, 2°

phalange du 5° doigt et du 5° métacarpien
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A B

C D

Radiographies de la jambe gauche de face (C) et de profil (D)

Figure n°15 : maladie exostosante chez un garcon de 13 ans (cas n°25)
A et B : exostose sessile a droite et pédiculée a gauche
C et D : exostoses tibio-fibulaires
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Figure n°16 : Radiographies de I'avant-bras gauche A (face et profil) chez une fille de 9 ans
(cas n°4), montrant une main botte ulnaire avec in curvation du radius, ayant bénéficié (B)
d'une ostéotomie ulnaire, ostéotomie radiale métaphysaire inférieure de réaxation et

allongement de l'ulna
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Figure n° 1 7: Radiographies de

lavant-bras gauche A (face et
profil) chez une fille de 14 ans (cas
n° 16), montrant une main botte
ulnaire avec incurvation du radius,
ayant  bénéficié (B) d'une
ostéotomie ulnaire, ostéotomie de
raccourcissement et de
redressement radial, allongement
de l'ulna, aspect aprés un an de
recul (C)
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DISCUSSION



La maladie exostosante est une pathologie autosomique dominante, dont la
prévalence est estimée a au moins 1/50 000 [3]. Elle est caractérisée par le
développement de multiples excroissances ostéo-cartilagineuses touchant le plus
souvent les métaphyses des os longs et apparaissant essentiellement durant la
période de croissance osseuse [1,2].

Chez l'enfant, cette maladie peut étre a l'origine d’une inégalité de longueur
des membres, d'une petite taille et de déformations du squelette. D’autres
complications sont liées a la compression des structures adjacentes par les
exostoses, mais la plus grave reste la transformation maligne des exostoses,
possible a I'age adulte [4,5].

Notre série comporte 25 cas de maladie exostosante, avec un recul moyen de
2,8 ans. L’age moyen de nos patients était de 11 ans, 56% des cas étaient de sexe
féminin. L'antécédent familial de maladie exostosante était retrouvé chez 7 patients
(28%). Le premier motif de consultation était la douleur (56%). Le nombre moyen des
exostoses était de 6,5 exostoses/patient. Ces exostoses intéressaient les os longs
(87%), dont les 3 localisations principales étaient le Fémur (24,6%), chez 17 patients
(68%), le Tibia (24,6%), chez 16 cas (64%) et I'UIna (15,5%), chez 13 cas (52%).
L’atteinte métaphysaire était préedominante (55,6%). Nous avons enregistré une main
botte ulnaire chez 8 cas (32%).

26% des masses ont été opérées. Des gestes de correction orthopédiques
étaient pratiqués chez 9 patients. L’indication principale était la douleur dans 54,7%,
suivie du retentissement fonctionnel dans 24%. Deux complications ont été notées,
un hyper-allongement ulnaire chez un cas et une récidive d’'une exostose humérale
chez l'autre cas. Le résultat final était bon dans 91,6%.

Les points forts de notre série semblent étre la taille assez importante de
I'échantillon étudié. Nous avons colligé 25 cas en 17 ans. Les lésions se

répartissaient sur la majorité des os du squelette. Notre étude a permis également de
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mettre en valeur la localisation anté-brachiale qui pose un certain nombre de
problemes spécifiques a I'enfant.

La principale limite de notre étude est tres probablement sa nature
rétrospective, expliquant le manque de certaines données et I'aspect assez figé de

certains résultats thérapeutiques.

A. Profil de la maladie exostosante

I. EPIDEMIOLOGIE:

I.1. Age et fréquence

Pierz [32] avait publié une série de 43 patients en 2002, 'age était compris
entre la naissance et 13 ans et 3 mois avec une moyenne de 5 ans et 9 mois.

Saglik [33], avait publié une série de 69 patients en 2006 (tout age confondu),
I'age était compris entre 3 et 69 ans. La moyenne d’age était 21,3 ans.

Schmale [3], avait publié une série de 113 patients en 1994, 'age moyen était
de 3 ans avec des extrémes de la naissance a 12 ans.

Ameziane [34], avait publié une série de 50 patients (y compris I'exostose
solitaire et pour tout age confondu) en 1995, 'age moyen de survenue de la maladie
exostosante était de 14 ans.

Dans notre série, 'age moyen de survenue de la maladie a été de 11 ans,
avec deux extrémités d’age de 5 et 15 ans.

L’age moyen est bien entendu plus élevé dans les séries incluant adultes et

enfants.

60



TABLEAU V : Comparaison de I'age de survenue de la maladie entre les

différentes séries

0-13 ans, 3mois 5 ans, 9 mois
3-69 ans 21,3 ans
0-12 ans 3 ans

_ 14 ans
5-15 ans 11 ans

La taille de notre échantillon parait assez représentative lorsqu’on prend en
considération la durée de I'étude (17 ans). Notre échantillon est plus petit que celui
des séries pédiatriques de Pierz [32] et de Schmale [3] (respectivement 43 et 113),
mais la durée d’étude de ces séries était largement supérieure a la notre.

Par ailleurs, la MEM constitue, en association avec |'ostéochondrome la

premiéere tumeur osseuse bénigne de I'enfant dans notre structure hospitaliére.

I.2. Sexe

Dans la série de Pierz [32], il y avait une prédominance masculine de 23
patients (53,4%), contre 20 de sexe féminin (46,5%) et un sexe ratio

hommes/femmes (H/F) de 1,1.
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Dans la série de Saglik [33], 49 patients étaient de sexe masculin et 20 de
sexe féminin, avec un sexe ratio H/F de 2,4.

Dans la série de Schmale [3], 67 patients (59%) étaient de sexe masculin et
46 (41%) étaient de sexe féminin, soit un sexe ratio de 1,4.

Ntsib [35] avait publie en 2002 une série des 4 premiers cas congolais
porteurs de MEM (agés entre 14 et 21 ans). 3 patientes étaient de sexe féminin
(75%) et 1 patient de sexe masculin (25%).

Vanhoenacker [36] avait publié en 2001 une série de 31 patients (tout age
confondu). La population étudiée était a prédominance légerement féminine de 16
patientes (52%), contre 15 patients de sexe masculin (48%), soit un sexe ratio H/F
de 0,9.

Dans notre étude, la prédominance était légérement féminine : 14 malades

(56%) contre 11 malades de sexe masculin (44%), soit un sexe ratio H/F de 0,8.

TABLEAU VI : Comparaison de la répartition du sexe entre les différentes

séries
Nombre % Nombre %

23 53,4 20 46,5 1,1
49 71 20 29 2.4
67 59 46 41 1,4

1 25 3 75 0,3
15 48 16 52 0,9
11 44 14 56 0,8
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1.3. Antécédents de MEM

Dans la série de Pierz [32], 20 patients avaient des antécédents familiaux de
MEM, soit 46,5%. Par ailleurs, Pierz [32] avait noté un antécédent personnel de
fracture pathologique du radius a travers des exostoses.

Saglik [33] avait enregistré des antécédents familiaux chez 43 patients, soit
62,3%.

Schmale [3] avait noté des antécédents familiaux chez 90% des patients.

Dans notre série, 7 patients (28%) avaient des antécédents familiaux. Par
ailleurs, on a noté un antécédent d'une fracture survenant sur une exostose

humérale.

TABLEAU VIl : Antécédents personnels et familiaux d ans les différentes

séries

46,5% Fracture sur une exostose radiale
62,3% _

90% _

28% Fracture sur une exostose humeérale

En ce qui concerne la notion de fracture sur exostose, il semble que ce risque
augmente avec le nombre de masse notamment chez I'enfant porteur de MEM, en
pleine croissance et surtout turbulent et actif.

La notion de MEM comme antécédent familial est trés importante. D’une part,

sa présence conforte le diagnostic dés I'étape clinique et constitue un des facteurs
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poussant les parents a amener leur enfant en consultation. D’autre part, la
découverte chez la famille de I'enfant porteur d'une MEM, des mémes symptomes,
permet au praticien de sensibiliser les membres de la famille, notamment sur les
signes de dégénérescence maligne de I'une des exostoses.

Oudyi [37] dans son observation publiée en 2011, a effectué larbre
géneéalogique (figure n°18) d'un enfant de 9 ans atteint d’hémothorax compliquant
une MEM.

Dans le cadre d'un diagnostic anténatal, le dépistage génétique n'a pas
d’indication car la MEM n’est pas une indication d’interruption thérapeutique de
grossesse. Le diagnostic moléculaire n’est effectué que dans certaines anomalies
génétiques multiples entrainant des formes cliniques sévéres. Le risque de
transformation maligne et de forme sévere de la maladie est plus important lorsque

I'atteinte génétique porte sur EXT1, ce qui pourrait modifier I'attitude thérapeutique et

®
e Ol

Exostose humérale Exostose costo vertébrale
avec hemorragie avec hemothorax

le suivi des patients [38].

Figure n%8 : Arbre généalogique : propositus (fleche) avec 3 générations de personnes
atteintes de maladie exostosante (la mére était porteuse asymptomatique et I'une des sceurs

avait présenté une complication hémorragique gravissime sur exostose humeérale [2']
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I.4. Origine géographique

Notre service constituait le seul centre qui prenait en charge cette pathologie
chez I'enfant dans la moitié nord du royaume et ce jusqu’a 'année 2008. 68% de
nos patients provenaient de la région Rabat-Salé-Zemmour-Zaér. Cependant, la taille
de I'échantillon ne permet pas de conclure sur la répartition géographique de cette
pathologie. Une étude nationale multicentrique pourrait éventuellement préciser cette
répartition.

II. ASPECTS CLINIQUES:

I1.1. Motif et délai de consultation

Dans la série de Saglik [33], le motif de consultation le plus fréquent était la
tuméfaction (100%), suivi de la douleur (87%), puis des déformations (81%).

Dans notre série, la douleur venait en premier rang (64%), suivie de la
tuméfaction (56%) puis de la géne fonctionnelle (40%).

TABLEAU VIl : Motifs de consultation

Tumeéfaction | Douleur | Déformation Géne
Fonctionnelle

Sagllk [33 ] 100% 87% 81% 78%

56% 64% 32% 40%

Dans la série de Schmale [3], sur 84 patients, 33 patients (39%) avaient une

déformation de I'avant-bras. 8 patients (10%) avaient une inégalité de la longueur
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des membres. 7 patients (8%) une déformation angulaire du genou et 2 (2%) patients

avaient une déformation de la cheville.

Le délai de consultation, noté chez 15 enfants de notre série était de 2,2 ans
(extrémes : 2 mois- 6ans). Le délai parait excessif et pourrait étre expliqué d’'une part
par la discrétion des symptbmes au debut de I'évolution des lésions (douleur
discréte, taille petite des masses) et d’autre part par le contexte socio-économique
et culturel de nos patients.

II.2. Localisations principales

Dans la série de Schmale [3], les localisations principales étaient: fémur
distal chez 69 cas (71%), tibia proximal chez 60 patients (70%), et fibula proximal
chez 23 cas (27%).

Dans la série de Saglik [33], la combinaison fémur distal, tibia proximal et
fibula proximale était présente chez 37 patients (53,6%). L'association tibia distal et
fibula distal était présente chez 24 cas (34,7%) et celle du radius distal et ulna distal
était présente chez 12 patients (17,3%).

Dans la série de Pierz [32], Les principales localisations étaient le fémur chez
37 patients (86%), le radius chez 34 patients (79%), le tibia proximal chez 34 patients
(79%), le fibula proximal chez 32 patients (74%) et I'ulna chez 27 cas (68%).

Dans notre série, les localisations principales étaient le fémur, le tibia et 'ulna.
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Selon la littérature, la présentation radio-clinique des exostoses siégeant au

niveau des membres est la suivante :

% Membre supérieur
i.  Scapula
Une exostose superficielle peut se traduire par des douleurs a l'appui sur la
saillie. Une exostose a développement antérieur dans [larticulation scapulo-
thoracique entraine des accrochages sur le grill costal. Des exostoses sous-
acromiales peuvent étre responsables d’un conflit avec la coiffe des rotateurs [39].
L’extrémité supérieure de 'humérus est frequemment atteinte (36 a 98%). Les

exostoses sont le plus souvent médiales et sous-deltoidiennes.

ii.  Avant-bras

Les exostoses siegent préférentiellement au niveau de la métaphyse distale
de l'ulna et a un moindre degré du radius. Le tableau clinique typique est la main
bote ulnaire. La déformation associe une incurvation du radius et un
accourcissement relatif de I'ulna par rapport au radius [40]. L’articulation radio-ulnaire
distale est altérée avec une ascension de la téte ulnaire et une surface articulaire
distale du radius déviée en dedans. Ces altérations entrainent une diminution de la
force du poignet et une limitation de la prono-supination [41]. La conséquence a long
terme de ces atteintes peut étre une luxation de la téte radiale (16 a 33%). Celle-ci
survient lorsque le raccourcissement relatif de I'ulna est de plus de 8% ou de plus de
2 centimetres. Cependant, une exostose au niveau de la partie proximale de I'espace
interosseux peut favoriser la survenue de la luxation de téte radiale.

Les déformations de I'avant-bras sont en général bien tolérées, car les enfants
ont des capacités d’adaptation importantes pour des anomalies d’installation
progressive. Bien que les phénomenes douloureux soient rares, ces déformations

entrainent une limitation des mobilités du poignet et de la prono-supination ainsi
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gu'une diminution de la force de préhension. A contrario, une luxation de la téte
radiale est mal tolérée car elle entraine des douleurs, des accrochages dans les
mouvements de prono-supination qui deviennent limités. Enfin, des cas d’arthrose
précoce ont été décrits au niveau des articulations radio-ulnaire et radio-carpienne.
Les exostoses entrainent une perturbation de la croissance au niveau des
physes adjacentes. Le cartilage de croissance distal de l'ulna est le plus actif, ce qui

explique le raccourcissement de l'ulna [42].

Figure n°19 : Radiographie de I'avant-bras associant déviation du poignet, raccourcissement ulnaire
et incurvation radiale [1]

iii.  Main
Les exostoses sont localisées au niveau des métacarpes et des phalanges,
exceptionnellement sur les os du carpe [42].
La localisation la plus fréquente est sur la premiére phalange. L’exostose entraine
alors des troubles axiaux et/ou de rotation [43]. Les métacarpes sont aussi

frequemment atteints, surtout les rayons internes. La physe distale est parfois le
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siege d’'une fermeture prématurée ce qui entraine une brachymétacarpie [44]. On
retrouve également des clinodactylies, parfois sans exostose. Le pouce et les
phalanges distales sont moins atteints. Malgré leur faible volume, les exostoses
peuvent limiter les amplitudes articulaires inter-phalangiennes, créer des défauts
d’axe [45] et des déformations unguéales qui justifient parfois un geste chirurgical.

% Membre inférieur

i. Hanche

La hanche est tres souvent le siége d’exostoses. Celles-ci se développent sur le
fémur proximal, au niveau de la partie médiale de la métaphyse. Les déformations en
résultant [46] sont une coxa valga dans 25% des cas associée a une augmentation
de lI'antéversion [47] et une extrémité supérieure en forme de massue. Il existe un
élargissement du col fémoral. La présence d’exostoses meétaphysaires internes
entrainant un effet “came” et le valgus cervical favorisent I'excentration progressive
de la téte fémorale [48,49].

L’acetabulum peut aussi étre le siege d’exostoses et étre dysplasique [50]. Cette
dysplasie est secondaire a la présence d’exostoses mais également a I'excentration
de la téte fémorale.

Le défaut de congruence peut également étre la conséquence de la présence
d’'une exostose dans le fond du cotyle.

Les atteintes au niveau de la hanche n’ont en général pas de conséquences
fonctionnelles chez I'enfant. Parfois, les exostoses entrainent des phénomenes de

blocages douloureux.
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Figure n20 : Radiographie de bassin montrant & droite, coxa valga et insuffisance acétabulaire

aggravée par une inégalité de longueur [1']

ii. Genou

Les exostoses autour du genou sont tres fréquentes : sur le fémur distal dans 70
a 98% des cas et sur le tibia proximal dans 30 a 97% des cas. Un genu valgum est
présent dans 8 a 33% des cas. On ne retrouve pas de genu varum dans la littérature.
Le valgus est attribué a la déformation métaphysaire tibiale [51] et selon certains
auteurs également a celle de la métaphyse fémorale. Si le valgus est au niveau du
tibia, l'interligne est dans ce cas oblique en bas et en dedans. Si le valgus est
fémoral, I'interligne n’est pas oblique. La téte fibulaire est également fréquemment le
siege d’exostoses.

Les exostoses fémorales peuvent entrainer des conflits musculo-tendineux.
Lorsqu’elles sont postérieures, elles peuvent limiter la flexion du genou et entrainer
des complications vasculaires [52].

Au niveau de I'extrémité distale du fémur, la présence d’exostoses au niveau du

tubercule des adducteurs est fréquente et responsable de douleurs.
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Les exostoses tibiales internes sont les plus ennuyeuses car elles entrainent des
conflits avec les tendons de la patte doie, sont inesthétiques et sont
fonctionnellement génantes.

Les exostoses de la téte fibulaire peuvent comprimer ou créer une élongation du

nerf fibulaire commun [53]. Elles sont saillantes et inesthétiques.

Figure n21 : MEM déformant le membre inférieur droit [3]

Figure n22 : Radiographie de face du genou montrant des exostoses multiples sur le fémur,
le tibia et le fibula [47]
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ii.  Cheville [54]

La déformation de la cheville se fait en valgus dans 45 a 54% des cas. On ne
retrouve pas de déformation en varus. Ce valgus est proportionnel au
raccourcissement de la fibula. Il existe une asymétrie de croissance entre les deux 0s
de la jambe avec un raccourcissement relatif de la fibula par rapport au tibia.

L'anatomie de l'articulation tibio-talienne est anormale. L’interligne articulaire est
oblique en bas et en dedans. L'épiphyse distale tibiale est cunéiforme.

Ce valgus est souvent bien toléré chez I'enfant.

Figure n23 : Radiographie de la cheville d'un patient porteur d'une maladie exostosante. Déviation
épiphysaire en valgus, anomalie de la plaque épiphysaire, exostose développée dans l'espace
intertibio-fibulaire [17]

iv.  Pied [55]

Les exostoses se développent sur les métatarses et les phalanges, rarement sur
le tarse ou le calcanéus. Il peut exister une raideur sous-talienne en varus
compensant le valgus de cheville.

On peut retrouver une brachymétacarpie surtout au niveau du troisieme rayon.
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% Autres localisations
I.  Rachis

L’atteinte du rachis est difficile a évaluer car les exostoses sont souvent
asymptomatiques [56]. Elle serait de 3 a 9%. La localisation est plus fréquente au
niveau du rachis cervical (57%) et plus particulierement la deuxiéeme vertebre
cervicale. Sur les vertébres, les exostoses sont principalement sur I'arc postérieur
(88%).

Ces exostoses peuvent entrainer des complications neurologiques par
compression meédullaire [57-59] par une exostose vertébrale ou costo-transversaire.
D’autres signes peuvent étre révélateurs de la présence d'une exostose vertébrale :
douleur, palpation d’'une masse, dysphagie [60], compression médiastinale, troubles
de la statique... La présence d’exostoses au niveau du rachis doit étre recherchée
systématiquement chez I'enfant par 'examen clinique et les radiographies. En effet
celles qui compriment la moelle épiniére et/ou les racines nerveuses doivent étre

retirées précocement.

i. Cotes
Les coOtes peuvent également étre le siege d’exostoses. Elles peuvent parfois
entrainer de graves complications : hémothorax [61,62], compression médullaire par

une exostose costo-transversaire.

iii. Bassin [54]
Les exostoses au niveau du bassin sont difficiles a mettre en évidence car
souvent asymptomatiques. Cependant elles sont un des sieges préférentiels de
transformation maligne.

Au moindre doute, un bilan scannographique doit étre réalisé.
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I1.3. Atteinte du segment anté-brachial

La déformation anté-brachiale intéresse aussi bien le coude que le poignet ;
elle est complexe et secondaire a une dysharmonie de croissance entre ulna et
radius mais aussi a la désorientation de I'épiphyse distale radiale [63].

En effet au niveau de l'avant-bras, les exostoses et avec elles le défaut de
croissance touchent surtout I'extrémité distale. Or, le cartilage conjugal inférieur
radial participe pour 70% a la croissance résiduelle de I'os et le cartilage ulnaire pour
plus de 80%. Le défaut de croissance qui coincide avec la présence des exostoses a
donc une évidence importante a l'avant-bras. Lorsque ce défaut de croissance
touche plus l'ulna que le radius, et c’'est habituel, I'avant-bras se déforme. La
diminution de longueur de l'ulna par rapport au radius a plusieurs effets possibles :

*= Incurver le radius, désorienter l'articulation radio-carpienne et créer
ainsi une main botte ulnaire,

» Luxer la téte radiale hors de son appui condylien [64].
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Figure n24 : Mécanisme de déformation de I'avant-bras

A, B : Perte de croissance distale de I'ulna conduit & des restrictions sur la croissance radiale distale.
C : Avec le temps, le radius s’incline. D : La surface articulaire radiale s'incline en réponse a l'effet
d'attache du cubitus distal. E : La poursuite de la croissance radiale disproportionnée conduit a la
dislocation de la téte radiale. F : A présent disloqué, le radius est libre de s'allonger plus

normalement.[5']

Gottschalk [65] a publié en 2012 une série de 146 patients atteints de MEM.
Le but de I'étude était de décrire I'histoire naturelle de la déformation de I'avant-bras
chez les patients présentant une MEM, avec une attention particuliere a ceux qui
développent une luxation de la téte radiale, et de déterminer les facteurs prédictifs de
déformation. 102 patients (70%) ont eu une atteinte de [l'avant-bras. Les
radiographies de face et de profil appropriés étaient disponibles chez 48 patients (76
avant-bras). L'age moyen a [I'évaluation radiographique initial était de 12 ans
(extrémes: 2-18 ans). La durée moyenne de suivi était de 7 ans (extrémes 1-19 ans).
La luxation de la téte radiale a été notée dans 34% (12/35 avant-bras). L'auteur a

démontré que les avant-bras avec exostoses isolées de l'ulna distal sont les plus
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susceptibles de développer une luxation de la téte radiale. Parce que la croissance
de l'ulna est disproportionnée par rapport a la croissance radiale, les tissus mous
peuvent agir comme une attache, reliant la partie distale du radius et de l'ulna, et
conduire a la dislocation de la téte radiale.

Dans la série de Pierz [32], l'atteinte du segment anté-brachial était
enregistrée chez 12 patients (28%).

Dans la série de Schmale [3], cette atteinte était retrouvée chez 33 patients
(39%).

Dans la série de Saglik [33], cette atteinte était présente chez 12 cas (17,3%).

Dans notre série, elle a été présente chez 11 patients (44%).
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Figure n°2 5 : Atteinte du segment anté -
brachial
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III.

ASPECTS RADIOLOGIQUES:

La radiographie standard est 'examen clé du diagnostic de la MEM [14]. Elle
permet également I'étude des complications orthopédiques des exostoses. En effet,
dans la série de Litzelmann [66], les mesures radiologiques en pré et post-
opératoire des avant-bras, a c6té de la clinique, ont aidé l'auteur a mieux clarifier les
indications opératoires des déformations de I'avant-bras en constatant que dans la
majorité des cas, la tolérance fonctionnelle est bonne malgré une déformation
clinique importante. Dans le méme cadre, dans son étude portant sur la déformation
de l'avant-bras, Gottschalk [65] a montré que les changements dans les mesures
radiologiques (radiographies de face et de profil) peuvent prédire les membres a
risque de luxation de la téte radiale.

La tomodensitométrie montre ce qui n'est pas apparent sur les radiographies
standards : I'exostose est coiffée de cartilage, largement ou sur son sommet
seulement. C’est un cartilage conjugal, ce qui explique 'augmentation du volume de
I'exostose pendant toute la croissance [64]. Non indispensable pour les exostoses
périphériques, le scanner est en revanche irremplacable pour les localisations
vertébrales, celles de la base du crane, du pelvis ou de la scapula. Par ailleurs, les
reconstructions tridimensionnelles offrent une vision anatomique souvent
spectaculaire : elles sont utiles a I'opérateur pour anticiper les rapports anatomiques
et planifier la voie d’abord [14].

Quand a la scintigraphie, les exostoses captent de facon nette le Technétium en
période de croissance. Cet examen chez I'enfant ou l'adolescent n’a donc pour
intérét que de faire une cartographie des exostoses. Aprés maturation du squelette,
la présence d’'une fixation scintigraphique sur une exostose est un signe péjoratif,
mais pas pathognomonique, de dégénérescence sarcomateuse. En effet, pour
Lange et al [67], cette fixation traduit une activité scintigraphique d’ostéogenese
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enchondrale et non de prolifération cartilagineuse. Une fracture du pied de
I'exostose, une bursite inflammatoire peuvent alors étre a I'origine de cette activité.

A Tinverse, une exostose quiescente scintigraphiquement n’exclut pas une évolution
sarcomateuse [14].

Pour I'IRM, elle n'a dintérét chez I'enfant que pour étudier les rapports
anatomiques d’'une exostose destinée a étre réséquéee. Chez l'adulte, 'IRM a une
indication dans I'étude d’exostoses suspectes de transformation maligne [54]. Dans
la série de Vanhoenacker [36] (tout age confondu), 7 patients ont bénéficié d’'une

IRM pour lésions symptomatiques.

Dans la série de Saglik [33], les exostoses étaient sessiles dans 76% et

pédiculées dans 24%.

Dans la série de Black [68], publiée en 1993 et portant sur 266 patients (149
adultes et 117 enfants), la forme sessile représentait 64%.

Dans la série de Vanhoenacker [36], La forme sessile était présente dans 84% des
exostoses, tandis que la forme pédiculée était présente dans 15%.

Dans notre série, les exostoses étaient sessiles dans 73,2% et pédiculées dans
26,8%.

TABLEAU IX : Formes des exostoses

Auteur Forme sessile Forme pédiculée
Saglik [33] 76% 24%
Black [68 ] 64% 36%

Vanhoenacker 84% 15%
[36]
Notre série 73,2% 26,8%
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Carroll et al [69] avait constaté une corrélation entre le pourcentage de forme
sessile des exostoses et le degré de déformation. Les déformations angulaires

étaient plus graves lorsque plus de 90% des exostoses étaient sessiles.
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B.ASPECTS DIAGNOSTIQUES

I. DIAGNOSTIC POSITIF-

Le diagnostic de MEM est radio-clinique et repose sur le contexte familial, les
déformations des membres, la présence de tumeurs multiples et leur aspect
radiographique. La sémiologie de chaque unité tumorale est univoque: excroissances
osseuses de surface, en continuité avec la corticale porteuse et recouvertes d’'une
coiffe cartilagineuse. Se rajoutent des anomalies architecturales [11].

Taniguchi [70] propose trois niveaux de gravité différents donnant une idée
de l'importance de la maladie et de son futur retentissement sur la croissance. La
forme bénigne comporte une dizaine d’exostoses, se diagnostique en moyenne a
'age de 10 ans ; le retentissement final sur la croissance est de —0,5 dérivations
standards (DS) = 1,5. Dans la forme moyenne, le nombre de tumeurs oscille entre 15
et 40 ; son diagnostic est posé en moyenne a l'age de 5 ans, le genou est
frequemment porteur d’exostoses ; la taille finale est de —3 DS £ 1,5. Enfin, la forme
sévere comporte plus de 45 exostoses et son diagnostic est posé en moyenne a 3
ans ; le genou est constamment atteint, la cheville et le poignet déviés ; la taille finale
est-3,5DS +0,7.

Il n’existe pas de consensus sur le nombre d’exostose a partir duquel la MEM
est évoquée. Dans notre série, un seul patient avait au moins 10 masses et le
nombre moyen de masses diagnostiquées était de 6. A notre avis, les criteres de
Taniguchi [70] devraient étre nuancés dans la mesure ou seules les masses
palpées cliniguement sont radiographiées. En plus, certaines masses profondes
asymptomatiques ou de petite taille peuvent étre méconnues. Nous avons noté dans
notre série certaines MEM avec seulement 2 ou 3 masses. Ces dernieres
correspondaient aux lésions accessibles a I'examen clinique et donc pouvant étre

bilantées par une radiographie standard. Chez I'enfant et du fait de la présence d’'une
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coiffe cartilagineuse d’importance variable, la scintigraphie osseuse pourrait étre le
meilleur moyen de dépistage des différentes localisations de la MEM, permettant
ainsi de dresser une cartographie compléte chez I'enfant. Dans la littérature, la
réalisation de cet examen n’est pas systématique chez I'enfant car de toute facon la

transformation maligne n’est presque jamais décrite dans la population pédiatrique.

II. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL : [11]

Chez l'enfant et I'adolescent, le syndrome tumoral osseux multifocal peut faire

discuter trois diagnostics différentiels.

a) L’enchondromatose

L’enchondromatose ou maladie d’Ollier est caractérisée par le développement de
chondromes métaphysaires. Elle atteint les os longs, les ceintures et les extrémités.
Elle est a prédominance hémicorporelle. Elle entraine des troubles de la croissance
et des déformations beaucoup plus sévéres que dans la maladie exostosante. Les

troubles axiaux et les raccourcissements de membre sont en général unilatéraux.

Radiographiquement, I'aspect est tres différent de la maladie exostosante. Il
présente des plages claires a limites nettes et de forme ovalaire ou polycyclique.
Cette maladie n’est pas familiale. Ses conséquences fonctionnelles et son risque

oncologique sont beaucoup plus importants que dans la maladie exostosante.

b) La dysplasie épiphysaire hémimélique ou maladie de Trevor
Cette maladie est isolée et n'‘a pas de caractere familial. Comme son nom
'indique, l'atteinte est a point de départ épiphysaire. Elle est caractérisée par

l'atteinte d’'un seul membre inférieur, Il'atteinte du membre supérieur étant
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exceptionnelle. La prolifération ostéochondrale est hémiméligue, médiale et

épiphysaire, ce qui la distingue de la maladie exostosante.

Cette affection est plus bénigne que la maladie exostosante du fait de son aspect
localisé et de I'absence de risque oncologigue. Cependant, le pronostic local est

parfois défavorable.

c) La métachondromatose

Cette maladie est rare et se transmet aussi sur un mode autosomique dominant.
Elle est beaucoup moins grave que la maladie exostosante. Elle atteint électivement
les pieds et les mains. Elle se traduit par des petites exostoses et des proliférations
calcifiées juxta-articulaires irrégulieres dont elles sont séparées par une zone claire
probablement cartilagineuse. Ces ossifications ont une évolution imprévisible. Parfois

elles involuent spontanément.
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C.Prise en charge thérapeutique de la maladie

exostosante chez I'enfant

I. BUTS ET PRINCIPES DU TRAITEMENT-

L’objectif n'est pas d’enlever toutes les exostoses, car elles sont tres nombreuses
et risquent de récidiver durant la croissance. En effet, méme avec une exérése
complete, I'exostose peut récidiver car les cartilages de croissance sont encore
ouverts. Une exérese incompléte laissant une partie de la coiffe cartilagineuse fertile
peut également entrainer la réapparition d’'une exostose.

Les déformations de la MEM et leurs conséquences articulaires retentissent de
maniere variable sur la vie sociale et scolaire de I'enfant [71]. L'information a la
famille, puis a I'enfant lui-méme arrivé a un age plus avance, est une des priorités
dans la prise en charge pour l'orthopédiste pédiatre. Les indications opératoires de
correction ou de prévention des déformations sont posées en fonction de la
symptomatologie fonctionnelle ou morphologique avec l'objectif de préserver la
fonction articulaire. Il existe un dilemme dans [Iétablissement du rapport
bénéfice/risque dans la prise en charge chirurgicale correctrice des déformations
articulaires présentes et potentielles [11].

Les indications sont dictées par leurs complications ou leur caractéere
symptomatique. Une lésion périphérique d'aspect « rassurant » cliniquement et sur
I'iconographie peut étre réséquée d'emblée, sans biopsie.

Toute modification clinique, radiographique ou scintigraphique d'une exostose, a
fortiori si elle est axiale et présente des signes suspects au scanner et a I'lRM, doit

faire pratiquer une biopsie chirurgicale avant son traitement.
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Cette attitude systématique doit cependant étre modulée : des lésions de petite
taille et de situation anatomique favorable peuvent étre réséquées d'emblée avec

des marges adéquates [14].

II. METHODES THERAPEUTIQUES:

I1.1. Face a I'exostose : exostosectomie

L’exostosectomie doit emporter la totalité de I'exostose, jusqu'a sa base
d’'implantation, et surtout toute la coiffe cartilagineuse, sous peine de s’exposer a une
récidive [14].

Par ailleurs, La résection d’exostoses repose sur des principes précis. Il ne faut
pas enlever trop d’exostoses dans le méme temps opératoire afin de minimiser les
pertes sanguines et les immobilisations post-opératoires inconfortables. Pour les
pertes sanguines, il convient dutiliser un garrot pneumatique et d’effectuer
I'hémostase au niveau de la tranche de section de l'exostose avec de la cire
hémostatique. Il ne faut pas léser les viroles périchondrales et les cartilages de
croissance. En post-opératoire, il faut souvent chez I'enfant immobiliser le membre a
visée antalgique et pour éviter les fractures secondaires a la fragilisation osseuse
créée par I'exostosectomie.

Les voies d’abord utilisées sont celles réalisées classiquement pour les régions
anatomiques. Une attention particuliére est donnée a certaines localisations comme
la métaphyse tibiale proximale interne (tendons de la patte d'oie), la fibula proximale
(proximité du nerf sciatique poplité externe), métaphyse fémorale distale interne

(risque de faux anévrysme de l'artere poplitée), ....etc.
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II1.1. Face au retentissement des masses sur
lappareil locomoteur

I1.1.1. Complications orthopédiques :

Face aux déviations ostéo-articulaires engendrées par les anomalies de
croissance et le développement des exostoses outre leur résection ponctuelle,
I'orthopédiste pédiatre peut bloquer sélectivement la croissance par épiphysiodése
et/ou corriger par ostéotomie angulaire métaphyso-épiphysaire ou en agissant sur la
longueur globale de la piéce osseuse concernée. Ces différents gestes font partie de
I'arsenal opératoire de cette spécialité et répondent a des techniques validées. En
matiere de MEM, le probleme le plus difficile est de poser l'indication opératoire tant
de sa technique que du moment opportun de sa réalisation. En effet, I'évolution
spontanée de la dysmorphie de croissance reste hypothétique, la tolérance et
'adaptation fonctionnelle sont habituelles, la pathogénie est complexe, faisant

participer le volume tumoral et les troubles de la croissance épiphysaire. [11].

+* Au niveau de I’'avant-bras :

A ce niveau, la chirurgie a pour but de rétablir un axe normal, des amplitudes
articulaires et une force de préhension correctes, l'indolence, et d’éviter I'évolution
vers la luxation de la téte radiale.

Il existe différentes techniques chirurgicales. L'intervention la plus classique
associe l'ablation des exostoses a une ostéotomie radiale de valgisation et de
raccourcissement, pouvant étre associées a un allongement de l'ulna [72]. Ceci
permet de corriger I'axe et la différence de longueur entre le radius et 'ulna [73]. On
peut également obtenir cet effet par une épiphysiodése latérale transitoire par

agrafes sur la physe distale du radius.
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D’autres chirurgies ont été proposées avec un allongement progressif de l'ulna
[74,75]. Dans ce cas il est préférable d’attendre la fin de I'allongement pour effectuer
'exérése des exostoses en raison du risque de fragilisation et de survenue de
fracture au niveau de la zone émondée. Cet allongement ulnaire permet de réaxer le
poignet et de limiter la dislocation radio-ulnaire. Cependant, il ne permet pas de
corriger l'incurvation du radius. On peut proposer pour cela une ostéotomie de

réaxation du radius en fin d’allongement.

Figure n26 : MEM de I'avant-bras d'un enfant de 11 ans. Noter 'amélioration des déformations aprés

redressement et allongement progressif de I'ulna [67]

En pratique [64] :
+» sila téte radiale est en place normale :
Le défaut d'origine est l'excessive brieveté de l'ulna. L’allongement
extemporané de l'ulna est possible mais ne permet guéere de gagner plus de 10 a 15

mm.
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Technique :
» Allongement momentané de l'ulna :

La diaphyse ulnaire est abordée par sa face cutanée en sous-périosté. Elle est
sectionnée transversalement et une petite plaque est vissée sur 'un des fragments.
L’écart est obtenu par une pince de Méary introduite dans le foyer. La plaque vissée
et un petit greffon, iliaque de préférence, radial en cas de raccourcissement de cet

0s, assurent un bon montage.

» L’allongement ulnaire peut également étre réalisé de maniére progressive
(Figure n?27) moyennant un fixateur externe de type orthofix. Dans ce cas,
I'ostéotomie ulnaire médiodiaphysaire est réalisée avec un écart de quelques mm
et renforcée par une broche (de Métaizeau de préférence) centromédullaire
rétrograde introduite a partir de I'olécrane. Ainsi, I'allongement de 1 a 2 mm par jour
permet de gagner 2 a 3 cm en 2 mois environ.

L'avantage de cette technique d’allongement progressif est sans doute le gain
assez important en longueur ulnaire et I'éviction de greffe secondaire. Cependant, le
risque infectieux devrait étre pris au seérieux et guetté de trés pres durant tout

I'allongement.

Figure n26 : Allongement progressif de I'ulna [7]
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» La déformation du radius doit étre corrigée a un ou deux niveaux :

v' Ostéotomie diaphysaire sur la convexité excessive de I'os. La correction de
cette courbure peut nécessiter un discret raccourcissement du radius.
L’'ostéosynthése est assurée par une petite plaque vissée.

v' Ostéotomie métaphysaire basse pour corriger linclinaison ulnaire de
I'épiphyse. Il faut faire une ostéotomie de résection, cunéiforme car elle
donne un discret raccourcissement et est facile a monter par une seule
petite agrafe de Blount. En conservant la charniere métaphysaire interne,
la stabilité de cette ostéosynthese légeére est bonne. Il est également
possible de réaliser chez I'enfant un montage par broches de Kirchner.

v' Lorsque l'orientation ulnaire de [l'articulation radio-carpienne n’est pas
suffisamment importante pour justifier une ostéotomie, on peut se
contenter d’une épiphysiodése latérale par une petite agrafe.

Ces interventions diaphysaire et métaphysaire sont facilement faites par un
seul abord externe du radius.

Autant les ostéotomies peuvent étre faites a tout age, autant
I'épiphysiodese est a réserver au grand enfant, aux alentours de 10-12 ans
(age osseux).

% sila téte radiale est luxée :

La téte radiale, luxée en haut et en dehors saille laidement sous la peau, de

plus en plus ave la croissance.

Chez 'enfant, il faut corriger le défaut premier, la brieveté ulnaire, et tenter de

reposer la téte radiale sous le condyle.

v' L'allongement de l'ulna est progressif lorsqu’on veut gagner plus de 10 a 15
mm. On peut gagner plusieurs centimetres en utilisant le petit appareil de
Wagner ou un Orthofix. Les vis de Schanz sont mises dans la créte ulnaire.
L’'ostéotomie est donc diaphysaire. Cet allongement est en général de

réalisation facile. Il faut, avant de les commencer, enlever, s’il y en a, la ou les
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grosses exostoses radiales ou ulnaire basses car la modification des rapports

entre les deux os, entre les deux exostoses, peut bloquer la prono-supination.

L’ablation trop tardive des exostoses en cours d’allongement ou a son terme,

ne permet pas toujours de restaurer une mobilité normale.

v' Logiguement, le seul allongement ulnaire devrait remettre la téte radiale en
place. Or, celle-ci descend au niveau de l'interligne articulaire, sa saillie sous-
cutanée disparait ou diminue mais la luxation persiste.

Il serait imprudent de tenter une reposition chirurgicale. Elle obligerait & une
ostéotomie haute du radius, a une plastie ligamentaire, et risquerait d’aboutir a une
raideur de la prono-supination, voire du coude.

Il faut donc se contenter d’'une réharmonisation des longueurs des deux 0s.

Si la croissance résiduelle du radius est importante, I'allongement de I'ulna est
a refaire quelques années plus tard lorsque la luxation radiale récidive.

Lorsqu’on est pres de la fin de croissance, lorsque I'avant-bras a une longueur
suffisante, une épiphysiodese radiale inférieure par agrafage latéral prévient cette
récidive.

Dans certains cas négligés avec téte radiale tres luxée et prono-supination

défectueuse, une résection de cette téte peut étre discutée.

< Au niveau du genou :
Au niveau du genou, un genou valgum important peut nécessiter une chirurgie
de correction axiale. On effectue chez I'enfant une ablation des exostoses associée a
une épiphysiodese médiale sur I'extrémité supérieure du tibia et/ou sur I'extrémité
inférieure du fémur. Cette épiphysiodese est idéalement réalisée aux alentours de 9-
10 ans. Si l'on attend la fin de la maturation osseuse, on effectue alors une

ostéotomie tibiale et/ou fémorale de varisation [76].
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Dans cette localisation de MEM, marquée par la possibilité de récidive de la
déformation axiale chez des patients a cartilage de croissance encore ouvert, il est
impératif de réaliser un montage rigide moyennant des vis spongieuses ou si 'age du

patient le permet, une lame plaque.

< Au niveau de la cheville et la jambe:

Au niveau de la cheville, I'attitude thérapeutique face a un valgus important est
discutée. L'exérese simple des exostoses est indiquée si elles sont volumineuses,
mal tolérées ou si elles entrainent un diastasis tibio-fibulaire. Un traitement préventif
peut étre une solution a envisager pour des valgus séveres afin d’éviter une
évolution arthrosique. Il repose sur une épiphysiodese malléolaire médiale [77]. Il faut
calculer selon les courbes de croissance le moment opportun pour les réaliser. On
peut aussi attendre la fin de la croissance et corriger le valgus par une ostéotomie
tibiale de soustraction médiale. On peut également proposer un allongement de la
fibula soit extemporané (10 a 20mm), soit progressif par fixateur externe [76], quand
la brieveté de la fibula est importante.

Les dysharmonies de croissance a la jambe aboutissent a un raccourcissement
de la malléole latérale avec inclinaison en valgus de l'interligne tibiotalien. Le geste
correcteur est possible sur 'un ou l'autre versant articulaire. Si le valgus progressif
de l'interligne est précoce et important, une épiphysiodése tibiale malléolaire médiale
par agrafage avant 'age de 10 ans est indiquée [77, 78]. L’allongement de la
malléole latérale associé a une épiphysiodese interne tibiale distale avec ostéotomie
tibiale distale de varisation est une autre option. Dans une atteinte sévére, une
épiphysiodese fibulaire percutanée et une ostéotomie de soustraction tibiale médiale
correctrice emportant le cartilage de croissance stoppe toute évolutivité mais au

détriment de la croissance globale de la jambe.
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< Au niveau de la hanche :

Une coxa valga subluxante associée a une dysplasie acétabulaire représente une
indication d’ostéotomie de varisation fémorale et de réorientation péri-acétabulaire
[79,80]. L’indication dépend de I'dge, du caractere évolutif du trouble de croissance
et de la morphologie acétabulaire. Ce geste est l'occasion d’'une résection des
exostoses péri-articulaires et/ou cervicales avec une grande prudence vis-a-vis de la

vascularisation épiphysaire.

I1.1.2. Autres Complications de la MEM :

Henni [81] a publié en 2010 un cas d’'un enfant de 9 ans, ayant présenté une
thrombose veineuse poplitée gauche ambulatoire et symptomatique. Un traitement
par héparine de bas poids moléculaire puis relais AVK et contention était institué.
Lors du contréle a deux mois et demi, I'échodoppler mettait en évidence un faux-
anévrisme du tiers distal de I'artére fémorale superficielle gauche. La radiographie
montrait une exostose de I'extrémité inférieure du fémur gauche. L'IRM précisait les
rapports entre le faux-anévrisme et I'exostose. Une résection du faux-anévrisme
associée a un pontage court termino-terminal fémoro-poplité gauche en greffon

veineux saphéene et une exostosectomie étaient effectuées dans le méme temps.

Oudyi [37] a publié en 2010 un cas d'un enfant de 9 ans présentant un
hémothorax lié a une exostose costale (8° cote) dans le cadre de la MEM. Il s’agit
d’'une complication rare, peu décrite chez l'enfant. La prise en charge initiale
consistait en un traitement symptomatique devant la bonne tolérance clinique et
I'absence de retentissement majeur hémodynamique et respiratoire (antalgiques et
oxygénothérapie). Dans un second temps, un drainage chirurgical de I'épanchement

et une exérese de I'arc moyen de la 8e cbte étaient effectués par thoracotomie.
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Figure n28 :Image peropératoire : apres résection de I'arc moyen de la 8e
cbte, on entrevoit la plaie dans la paroi thoracique créée par I'exostose costale

[5].

92



III. RESULTATS:

Dans la série de Pierz [32], 27 patients étaient opérés, soit un taux de 63%. Les
patients avaient subi une a 5 interventions, soit une moyenne de 1,4. 26 patients

étaient exostosectomisés entre un et 8 emplacements au moment du dernier recul.

Dans la série de Schmale [3] sur 85 patients, 63 patients (74%) étaient opéres

pour au moins une exostose. Le nombre moyen d’intervention était de 3.

Pour notre série, 24 patients ont été opérés, soit un taux de 96%. Les patients
avaient subi une a 2 interventions, soit une moyenne de 1,1. Ces patients étaient

exostosectomisés entre un et 5 emplacements au moment du dernier recul.

TABLEAU X : Premiers résultats du traitement

Nombre % Nombre Moyenne Patients Sites
27 63 1-5 1,4 26 1-8
24 96 1-2 1,1 24 1-5

» Au niveau de l'avant-bras :

Dans la série de Pierz [32], 14 patients avaient bénéficié d’'une chirurgie de
'avant-bras (15 avant-bras). lls avaient tous une excision d’au moins d’une exostose
sur la partie distale du radius ou de l'ulna. Aucun patient n’avait une luxation
complete de la téte radiale. 3 patients avaient bénéficié d’'une ostéotomie distale du
radius incurvé. 5 patients avaient bénéficié d’'un allongement ulnaire, alors qu’un
patient avait subit une résection ulnaire distale. Le résultat final était bon pour

'ensemble des patients.
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Zhong-wen Tang [82] a publié en 2012 une série de 14 patients agés entre 4
et 15 ans, ayant eu des déformations de 'avant-bras avec raccourcissement ulnaire
de plus de 15 mm, causé par la MEM. Le but de cette étude était de décrire le
résultat du traitement avec [utilisation combinée de [lallongement ulnaire et
I'exostosectomie. Tous les patients ont été opéres. Durant le suivi (moyenne de 43,1
mois), 4 patients ont eu une légere douleur et deux patients ont eu une légere
restriction des activités quotidiennes. La rotation de I'avant-bras et le mouvement du
poignet avaient augmenté, sauf dans le cas 3. Chez tous les patients, le

raccourcissement de l'ulna a été corrigé. Il y avait 10 résultats excellents et 4 bons.

Vogt [83] a publié en 2011 une série de 12 patients (3 garcons, 9 filles, age
moyen de 9,8 ans) avec raccourcissement ulnaire, ayant bénéficié d’'un allongement
ulnaire par fixateur. L'objectif était d’évaluer cliniquement et radiologiquement les
résultats de ce traitement. Aprés un recul de 24,6 mois, le raccourcissement ulnaire
moyen et I'angle articulaire radial ont été significativement améliorés, passant de
14,3 mm ou 38,7°en préopératoire a 1,7 mm ou 25,6° apres ablation du fixateur. Le
glissement carpien et la dislocation de la téte radiale sont restés inchangés. A

I'exception d’une abduction radiale, il n’a pas été noté d’amélioration fonctionnelle.

Dans notre série, 8 patients ont bénéficié d'une chirurgie de l'avant-bras (8
avant-bras). 2 patients ont bénéficié d’'une ostéotomie radiale métaphysaire inférieure
de réaxation avec allongement du l'ulna, un patient a bénéficié d’'une réaxation
radiale avec allongement ulnaire, 2 patients ont bénéficié d’un allongement de l'ulna
avec stérilisation de I'extrémité inférieure du radius et 3 patients ont bénéficié d’'un

allongement ulnaire. Le résultat a été bon dans 87%
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» Au niveau des membres inférieurs:

Dans la série de Schmale [3], 8 patients, ayant présenté une déformation
sévere des membres inférieurs, avaient bénéficié d'une eépiphysiodése pour la
correction d’'une inégalité de longueur des membres dépassant 2 cm.

Dans notre série, un patient a bénéficié d’'une ostéotomie de raccourcissement

fibulaire.
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IV. INDICATIONS THERAPEUTIQUES:

» Face aux exostoses :

Les indications notées dans la série de Pierz [32] étaient la douleur et la
déformation dans 63%.

Dans notre série, les indications ont été représentées par la douleur chez 14
patients (58%), la déformation chez 4 patients (16%), l'association douleur et
déformation chez 18 patients (75%), la géne fonctionnelle chez 9 patients (37,5%), la
géne esthétique chez 3 patients (12,5%) et la compression nerveuse chez 1 patient
(4%).

En pratique, les exostoses a réséquer sont celles :

v Douloureuses, volontiers superficielles et exposées aux traumatismes
(ex : Tibia).

v Responsables de géne fonctionnelle, surtout aux alentours des
articulations (ex : fémur distal).

v' A titre préventif dans certaines localisations lorsqu’il existe un risque

réel de complication orthopédique (ex : extrémité supérieure du fémur).

» Face aux déformations de I'avant-bras :

Aprés avoir analysé les résultats de son traitement, Vogt [83] a conclu que pour
empécher la progression de la déformation de l'avant-bras chez les patients
immatures, la chirurgie doit étre réalisée au début. Le moment optimal de la chirurgie
doit étre calculé précisément pour profiter du fort potentiel de remodelage et un
degré acceptable de déformation récurrente. L'allongement ulnaire est nécessaire,
mais I'hyper-correction est déconseillée en raison du syndrome d'impaction ulno-
carpienne possible. Comme les effets significatifs de remodelage sur le radius ont
été observés, des procédures de correction radiale simultanée ne sont pas
recommandées a priori.
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Arms [84] avait publié en 1997 une série de 97 patients atteints de MEM (tout
age confondu). 78 patients ont eu une ou plusieurs exostose (s) de I'un ou des deux
avant-bras. 53 opérations ont été effectuées, dont 41 étaient des excisions
d’exostoses symptomatiques ou des tétes radiales disloguées. Toutes les
radiographies standards des avant-bras, du poignet, du coude ont été examinées. 37
de ces 78 patients ont été contactés par un questionnaire téléphonique. Les résultats
indiquaient que les patients a squelette mature étaient bien sur une base
fonctionnelle et sont a l'aise avec leur apparence, en dépit de la déformation. Selon
'auteur, La chirurgie peut améliorer I'aspect esthétique et apporte un soulagement
de la douleur lorsqu'elle est effectuée avant ou aprés maturité du squelette. En
raison de ces résultats, l'auteur se disait étre moins agressif dans le traitement

précoce des déformations de l'avant-bras.

Litzelmann [66] a publié en 2011 une étude rétrospective avec un long recul
(recul moyen de 10 ans), sur une série de 18 enfants, parmi eux, 14 ont été opérés
pour l'avant-bras a l'age de 11,6 +3 ans. L’objectif était d’évaluer L’évolution
fonctionnelle et radiologique entre la période préopératoire et le dernier recul. L’age
moyen au dernier recul est de 17,6 (x 3,7 ans). Selon l'auteur, I'analyse des résultats
n'a pas montré d’amélioration significative de la fonction et des indices radiologiques
aprés la chirurgie. L'auteur a conclue que lindication chirurgicale devant des
déformations de I'avant-bras dans la maladie exostosante doit étre posée de maniére
raisonnable, en fonction de I'age, de la stabilité de la téte radiale, et de la demande
esthétique du patient en gardant a I'esprit que dans la majorité des cas, la tolérance

fonctionnelle est bonne malgré une déformation cliniqgue importante.
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V. COMPLICATIONS DU TRAITEMENT:"

» Complications de I'exostosectomie:
Dans la série de Schmale [3], les complications enregistrées étaient une
lacération de l'artere fémorale pour un patient, qui a été réparée immédiatement et

une récidive des exostoses fémorales chez deux patients.

Dans la série de Ameziane [34], 3 malades ont présenté une névralgie

résiduelle au niveau du membre opéré.

Dans notre série, un patient a présenté une récidive d’une exostose fémorale

trés probablement aprés résection incompléte.

» Complications des gestes orthopédiques:

Pierz [32] n’a pas noté de complication.

Vogt [83] a noté comme complication, un hyper-allongement ulnaire avec,
ultérieurement, un syndrome d’impaction ulno-carpienne, une consolidation
prématurée d’'un cal osseux et deux dislocations de fixateurs.

Litzelmann [66] a noté une récidive de la déformation de I'avant-bras chez 2
patients.

Dans notre série, un patient avait une complication latrogéne, un hyper-

allongement ulnaire.
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VI. RECOMMANDATIONS:

Dans la maladie exostosante, les exostoses sont trés nombreuses. Ne sont
enlevées que les tres grosses quelque soit leur siége, celles qui génent ou font
souffrir, celles qui se compliquent localement [64].

Face aux déviations ostéo-articulaires, le probléme le plus difficile est de
poser l'indication opératoire tant de sa technique que du moment opportun de sa
réalisation [11].

A lavant-bras, il faut surveiller radiologiqguement [I'asynchronisme de
croissance entre l'ulna et le radius. Le but est de prévenir l'apparition d’une
déformation majeure de l'avant-bras, surtout la constitution d’'une main bote ulnaire
et la luxation de la téte radiale. Il faut agir avant I'apparition de cette derniere car elle
devient rapidement invétérée et la chirurgie peut avoir de mauvais résultats [85].

Les inégalités de la longueur des membres inférieurs conduisent au plus, a
une épiphysiodese sauf si une ostéotomie de fémur ou de jambe, justifiée par une
déformation osseuse, permet a elle seule I'égalisation. L’age de I'opération dépend
des prévisions établies au fil des consultations.

Un genou valgum important ou asymétrique est traité par agrafage physaire
au voisinage du genou. Cet agrafage doit étre un peu plus précoce que pour un
enfant normal en raison du fonctionnement anormal du cartilage non agrafé.

Un valgus de la cheville est traité par agrafage tibial interne au-dela de dix
ans, par ostéotomie chez un enfant plus jeune ou en cas d’échec de I'épiphysiodese.

Une coxa valga doit étre corrigée par ostéotomie de varisation si elle
s’accompagne d’'une dysplasie cotyloidienne [64].

Un suivi régulier par la méme équipe chirurgicale et une bonne information
des parents sont nécessaires pour une meilleure prise en charge de la maladie

exostosante.
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Résumé

Titre : Maladie exostosante. Aspects diagnostiques et thérapeutiques a propos d’'une
série pédiatrique de 25 cas.

Mots-clés : Maladie exostosante. Diagnostic. Traitement. Enfant.

Auteur : BELLALI Hanane

La maladie exostosante est une pathologie autosomique dominante
caractérisée par le développement de multiples excroissances ostéo-cartilagineuses,
essentiellement durant la période de croissance. Nous avons réalisé une étude
rétrospective, effectuée sur 25 patients colligés au Service de Traumato-orthopédie
Pédiatrique de I'HO6pital d’Enfants de Rabat, sur une période de 17 ans, allant
de 1995 a 2011. L'objectif de notre travail est de discuter le profil de cette pathologie
dans notre contexte et d’évaluer les résultats des traitements instaures.

L'’age moyen de nos patients était de 11 ans, 56% étaient de sexe féminin.
L’antécédent familial de maladie exostosante était retrouvé chez 7 patients (28%).
Le premier motif de consultation était la douleur (56%). Le nombre moyen des
exostoses était de 6,5/patient. Ces exostoses intéressaient les os longs (87%), dont
les 3 localisations principales étaient le Fémur, le Tibia et I'UIna. L'atteinte
meétaphysaire était prédominante (55,6%). Nous avons enregistré une main botte
ulnaire chez 8 cas (32%). 26% des masses étaient opérées. Des gestes de
correction orthopédique étaient pratiqués chez 9 patients. L’indication principale était
la douleur dans 54,7%, suivie du retentissement fonctionnel dans 24%. Le recul
moyen était de 2,8 ans. Deux complications étaient notées, un hyper-allongement
ulnaire chez un cas et une récidive d’exostose humérale chez l'autre cas. Le résultat
final était bon dans 91,6%.

Etant donné le nombre important des exostoses, les indications opératoires
sont dictées par leurs complications ou leur caractere symptomatique. Face aux
déviations ostéo-articulaires, le probleme le plus difficile est de poser I'indication

opératoire tant de sa technique que du moment opportun de sa réalisation.
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Summary

Title : exostosante disease. Diagnostic and therapesgexts about a series of 25 pediatric
cases.

Keywords: Multiple hereditary exostosis. Diagnosis. Treat€hild.

Author:  Bellali Hanane

The exostosante disease is an autosomal domirsorddr characterized by the development
of multiple growths osteocartilaginous, mainly ahgrithe period of growth.

We realised a retrospective study for 25 patieoltected in the Department of Pediatric
orthopedics traumatology of the Children HospitRabat, over a period of 17 years from
1995 to 2011.

The objective of this study is to discuss the peodif this disease in our context and evaluate
the results of established treatments.

The average age of our patients was 11 years, 56% ¥emale. The family history of
exostosante disease was found in 7 patients (ZBB&)first reason for consultation was pain
(56%). The average number of exostoses was 6.5ehpaThese exostoses interested long
bones (87%), including three main locations wee fdmur, the tibia and ulna. Achieving
metaphyseal was predominant (55.6%). We recordroheh ulnar hand in 8 cases (32%).

26% of the masses were operated. 9 patients hadpadic corrective actions. The main
indication was pain in 54.7%, followed by functibrimpairment in 24%. The average
follow-up was 2.8 years. Two complications wereedigta hyper-ulnar lengthening in one
case and a humeral exostosis recurrence in bo#is.céle end result was good in 91.6%.

Given the large number of exostoses, indications dargery are dictated by their
complications or symptomatic character. Faced vagiteoarticular deviations, the most
difficult problem is to ask the surgical indicatiofn both his technique and the timing of its
achievement.
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Au moment d'ére admis a devenir membre de la profession médicale, je
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» Je traitera mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur
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mes malades sera mon premier but.
» Jenetrahirai pasles secrets qui me seront confiés.

» Je maintiendral par tous les moyens en mon pouvoir I'honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
» Lesmédecins seront mes freres.

» Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne sinterposera entre mon devoir et

mon patient.
» Jemaintiendral le respect de lavie humaine dés la conception.

» Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une fagon contraire aux lois de I'humanité.
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