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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHY AOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique
Pr. DAFIRI Rachida Radiologie




Décembre 1989

Pr
Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

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

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

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

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr
Pr
Pr
Pr

Pr
Pr

. BENJAAFAR Noureddine
. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmyjid

. EL AMRANI Sabah
. EL BARDOUNI Ahmed

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

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

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

FMPA
Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie




Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha
Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI Ilham

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*
Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997
Pr. ALAMI Mohamed Hassan

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique



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

BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal
YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie

ORL



Décembre 2001

Pr.
. BENABDELIJLIL Maria
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. LAMRANI Moulay Omar
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr

BALKHI Hicham*

BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*

LEKEHAL Brahim

MAHASSIN Fattouma*

MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*

MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. BERNOUSSI Zakiya
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia

BICHRA Mohamed Zakariya*

CHOHO Abdelkrim *

CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

FILALI ADIB Abdelhai

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique



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

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

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

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZI17Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie
Rhumatologie

Pédiatrie
Cardiologie li

Ophtalmologie :

L
o g
—

Biophysique
Microbiologie
Cardiologie

(mise en disponibilité)



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. HESSISSEN Leila

. JIDAL Mohamed*

. LAAROUSSI Mohamed
. LYAGOUBI Mohammed
. NIAMANE Radouane*

. RAGALA Abdelhak

. SBIHI Souad

. ZERAIDI Najia

Décembre 2005

Pr

. CHANI Mohamed

Avril 2006

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.

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHYA Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*

SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

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

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAIJJI Larbi*
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale

Pneumo phtisiologie

Chirurgie générale

Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie




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.
Pr.

BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tarig*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr

. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr
Pr

ZOUBIR Mohamed*
TAHIRI My El Hassan*

ars 2009

M
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABOUZAHIR Ali*

. AGDR Aomar*

. AIT ALI Abdelmounaim*

. AIT BENHADDOU EIl hachmia
. AKHADDAR Ali*

. ALLALI Nazik

Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne e
T fi /
Pédiatre et 5 ™/

Chirurgie Générale T
Neurologie “i
Neuro-chirurgie g
L

Radiologie e



Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*
Pr. BELAGUID Abdelaziz
Pr. BOUAITY Brahim*
Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*

Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie plastique et réparatrice
Urologie

Gastro entérologie
Anatomie pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie générale
Hématologie

Anatomie pathologique



Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil*

Pr. BELAIZI Mohamed*

Pr. BENCHEBBA Driss*

Pr. DRISSI Mohamed*
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Le mot syndactylie vient du grec (Sun) traduit par « ensemble » et

(dactylos) qui signifient doigt.

En 1829 Cuvier [1] dans ses études d’anatomie comparative, introduit le

terme de « syndactylie » pour désigner un sous-groupe des oiseaux.

En 1865 Foersters [2] introduit le terme de syndactylie dans la littérature

médicale pour définir I’accolement de deux ou plusieurs doigts.

La syndactylie, 'une des plus fréquentes malformations de la main de
constations évidente dés la naissance ce qui conduit souvent la famille a

s’inquiéter sur I’avenir de leurs enfants portant cette malformations.

La chirurgie de la syndactylie peut paraitre techniquement simple, mais il
est certain que s’adressant a des enfants opérés avant la fin de leur croissance

I’état post opératoire n’est pas définitif.

Aujourd’ hui les syndactylies sont synonymes d’intérét scientifiques, les
problémes soulevés concernent principalement la génétique la forme du lambeau
commissural et les nouvelles techniques de comblement des pertes de substance

latérales.

Notre travail s’inscrit dans la perspective d’améliorer notre connaissance
sur la syndactylie dans différents aspects : épidémiologique, génétique,
cliniques, thérapeutiques et leurs évolution.

A la lumiere de ces données, nous présentons 21 cas, pris en charge au

niveau du service d’orthopédie pédiatrique du CHU Avicenne de Rabat, durant 6

ans de ’année 2011 a 2017.
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Notre travail est basé sur une étude rétrospective, allant de ’année 2011 a
2017, portant sur 21 patients atteints de la syndactylie pris en charge au service

de chirurgie orthopédique pédiatrique du CHU Avicenne de Rabat.

Cette ¢étude est basée sur I’exploitation des dossiers cliniques en recueillant

les données suivantes :
- Les données épidémiologiques.
- Les données cliniques.
- Les données para cliniques.
- Les données thérapeutiques.
- Les données évolutives.

Pour étre plus explicite, nous résumons les différentes observations sous

forme de tableaux et les comparer a celle de la littérature.



Patient

Age

Sexe

ATCDs

Syndactylie des mains

Syndactylie des pieds

Malformations associés

Bilan

Age d interventions

Type de lambeau

Nombre de commissure opérée

P
Greffe de peau
E
C Chirurgie osseuse

Délai de cicatrisation

Complication post opératoire / Evolution

Eventuelle reprise chirurgicale

Tableau I : Mode¢le de tableau synoptique.
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I. TABLEAUX SYNOPTIQUES :

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4
Age 5 ans 3ans bans 2ans
Sexe Gargon Gargon Gargon Fille
ATCDs -- - - --
Syndactylie Bilatérale, Bilatérale Unilatérale Bilatérale
des mains Complexe et Simple et Simple et Complexe et
Complete compléte Compléte Compléte
Syndactylie
des pieds Oui Non Non Non

Pathologie ou malformation
associée

Aplasie centrale

Ostéogenése imparfaite

Epidermolyse

Bilan

Radio de la main

Radio de la main

Radio de la main

Radio de la main

Age d interventions

5ans

18 mois

4 ans

2 ans

Type de lambeau

Lambeau dorsale en
Omega et incision
Palmaire en Ancre

Lambeau dorsale en
omeéga et incision
palmaire en ancre

Lambeau dorsale en
omeéga et incision
palmaire en ancre

lambeau dorsal en
omeéga et incision
palmaire en ancre

De marine. de marine. de marine. de marine.
p
Nombre de commissure 1 2 1 3
Greffe de peau Greffe de peau Greffe de peau Cicatrisation
totale prélevée totale prélevée totale prélevée dirigée
E
delaface interne |de laface interne de la face interne
Greffe de peau du bras. du bras. du bras
C
Chirurgie osseuse
Délai de cicatrisation 3 semaines 4 semaines 3 semaines 6 semaines

Complication post
opératoires/ Evolution

Bride rétractile

Eventuelle reprise

Chirurgicale

Tableau II : Tableau synoptique des cas de syndactylie non associé¢e
a un syndrome malformatifs, numéro 1.




Patient 5 Patient 6 Patient 7 Patient 8
Age 2 ans lan 1an 2ans
Sexe Gargon Fille Fille Gargon
ATCDs
Syndactylie Bilatérale, Bilatérale Bilatérale Unilatérale
des mains Simple et Simple et Complexe et Simple et
compléte Compléte Compléte Compléte
Syndactylie
des pieds Non Non Non Non
Pathologie ou malformation
associés
Bilan Rx de la main Rx de la main Rx de la main Rx de la main
Age d interventions 2 ans 12 mois lan 2 ans

Type de lambeau

Lambeau dorsale en
Trilobé

Lambeau dorsale en
trilobé

Lambeau dorsale en

oméga et incision
palmaire en ancre
de marine

lambeau dorsal en
oméga et incision
palmaire en ancre
de marine

P |Nombre de commissure

Greffe de peau
totale prélevée

Greffe de peau
totale prélevée

Greffe de peau
totale prélevée

Greffe de peau
totale

de | éminence du pli inguinal. du pliinguinal. du prépuce.
E | Greffe de peau. hypothénar.
Ostéotomie du
C | Chirurgie osseuse. 3 éme phalange.
Délai de cicatrisation 3 semaines 3 semaines 4 semaines 3 semaines
Complication post Synéchie d’'une Clinodactylie d’'un Greffe
Opératoires/Evolution commissure seul doigt hyper pigmentée

Eventuelle reprise
Chirurgicale

Tableau III : Tableau synoptique des cas de syndactylie

non associée a un syndrome malformatifs, numéro 2.




Patient 9 Patient 10 Patient 11 Patient 12
Age 1an 2ans dans 1an
Sexe Fille Fille Gargon Fille
ATCDs Mére porteuse
de syndactylie.
Syndactylie Unilatérale, Bilatérale Bilatérale Unilatérale
des mains Complexe et Simple et Complexe et Simple et
Complete Compléte Compléte Compléte
Syndactylie
des pieds Non Non Non Non
Pathologie ou malformation | Arthrogrypose
associée. avec pied bot
Bilan Rx de la main Rx de la main Rx de la main Rx de la main
Age d interventions 1an 12 mois 4 ans lan
Type de lambeau Lambeau dorsale en |Lambeau dorsale er] Lambeau dorsale en Lambeau dorsal en
trilobé trilobé omeéga et incision trilobé
palmaire en ancre
de marine
p
Nombre de commissure| 1 2
E
Greffe de peau Greffe de peau Greffe de peau Greffe de peau
totale prélevée mince prélevée totale prélevée mince prélevée
C
du pli inguinal d éminence de la face interne du d éminence
Greffe de peau hypothénar. bras. hypothénar.
Chirurgie osseuse
Délai de cicatrisation 3 semaines 4 semaines 4 semaines 3 semaines
Complication post Greffe Synéchie dans Cicatrice
Opératoire/ Evolution hyper pigmentée |une commissure instable
Eventuelle reprise
Chirurgicale

Tableau IV : Tableau synoptique des cas de syndactylie

non associée a un syndrome malformatifs, numéro 3.



Patient 13 patient 14 patient 15

Age 5 ans 4 ans 8 ans
Sexe Fille Fille Fille
ATCDs

Syndactylie Bilatérale, Bilatérale Bilatérale
des mains Complexe et Simple et Complexe et

Complete. Compléte sans Compléte.
Anomalie du pouce.
Syndactylie
des pieds Oui Oui Oui

Syndrome malformatif
associg

Syndrome d apert

Syndrome d apert

Syndrome d apert

Bilan

Rx de la main

Rx de la main

Rx de la main

Age d interventions

5 ans

4 ans

8 ans

Type de lambeau

Lambeau dorsale en
omega et incision

palmaire en Ancre
de marine.

+ plastie en trident

Lambeau dorsale en
omeéga et incision
palmaire en ancre
de marine.

Lambeau dorsale en
omeéga et incision
palmaire en ancre
de marine

+ plastie en trident

=3
Nombre de commissure
Greffe de peau Greffe de peau Greffe de peau
E totale prélevée totale prélevée totale prélevée
de la face interne de la face interne de la face interne
Greffe de peau du bras. du bras. du bras.
C

Chirurgie osseuse

Ostéotomie du
Pouce sans greffe
osseuse.

Délai de cicatrisation

3 semaines

4 semaines

3 semaines

Complication post
Opératoires / Evolution

Souffrance vasculaire
d un seul doigt.
Flexion de | inter
Phalange limitée.

Flexion de I'inter

phalange.

Nécrose du lambeau
commissural.

Eventuelle reprise
Chirurgicale

Tableau V : Tableau synoptique des cas de syndactylies associ¢e
a un syndrome malformatifs, numéro 1
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Patient 16 patient 17 patient 18
Age 3 ans 5 ans 3 ans
Sexe Fille Fille Gargon
ATCDs
Syndactylie Bilatérale, Bilatérale Bilatérale
des mains Complexe et Complexe et a gauche :
Simple et Compléte
Complete Compléte a droite :
Simple et Incompléte
Sans anomalie du pouce
Syndactylie
des pieds Oui Oui Qui
Syndrome Malformatif

Associé

Syndrome d apert

Syndrome d apert

Syndrome d apert

Bilan

Rx de la main

Rx de la main

Rx de la main

Age d interventions

6 ans

5ans

3 ans

Type de lambeau

Lambeau dorsale e
omega et incision
palmaire en Ancre
de marine .

+ plastie en trident

n
oméga et incision
palmaire en ancre
de marine

+ plastie en trident

Lambeau dorsale en

Lambeau dorsale en
oméga et incision
palmaire en ancre
de marine.

Nombre de commissure

E | Greffe de peau

Greffe de peau
totale prélevée

de la face interne
du bras.

Greffe de peau
totale prélevée

de la face interne
du bras.

Greffe de peau
totale prélevée

de | éminence
hypothénar.

Chirurgie osseuse

Osteotomie inter

phalangienne

Délai de cicatrisation

3 semaines

4 semaines

3 semaines

Complication post
Opératoires/ Evolution

Rétraction des
2 doigts

Eventuelle reprise
Chirurgicale.

Plastie en Z

Tableau VI : Tableau synoptique des cas de syndactylies

associée a un syndrome malformatifs numéro 2
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Patient 19 patient 20 patient 21
Age 2 ans 5 ans 3 ans
Sexe Garcon Garcon Gargon
ATCDs
Syndactylie Bilatérale, Unilatérale Unilatérale
des mains Complexe et Simple et Complexe et
Complete Partielle Compléte
Syndactylie
des pieds Qui Qui Non

Syndrome Malformatif
Associé

Syndrome d apert

Syndrome de poland

Syndrome de bride
amniotique

Bilan

Rx de la main

Rx de la main

Rx de la main

Age d interventions

2 ans

5 ans

3 ans

Type de lambeau

Lambeau dorsale en

Lambeau dorsale en

Lambeau dorsale en

omega et incision trilobé oméga et incision
palmaire en ancre palmaire en ancre
de marine. de marine
+ Plastie en trident
Nombre de commissure 2 2

E Greffe de peau

Greffe de peau
totale prélevée

de | éminence
hypothénar

Greffe de peau
totale prélevée

de la face interne
du bras

Greffe de peau
totale prélevée

de la face interne
du bras.

Chirurgie osseuse

Ostéotomie inter

phalangienne

Délai de cicatrisation

3semaines

4 semaines

3 semaines

Complication
Post opératoires/Evolution

Clinodactylie de
| index droit.

Infection + nécrose
du greffe a droite.

Eventuelle reprise

Chirurgicale

Plastie en Z.

Reprise a droite.

Tableau VII : Tableau synoptique des cas de syndactylies

associée a un syndrome malformatifs, numéro 3
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II. ANALYSE :
A.Epidémiologie :
1. Le sexe :
Les 21 malades se répartissent en 11 filles et 10 gargons.
On note une légere prédominance féminine avec un sexe ratio (F/G) de 1.1.

Le graphique suivant montre la répartition des malades selon le sexe.

Nombre

mfille 52,4%

m garcon 47,6%

Figure 1 : Répartition des malades selon le sexe.
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2. L’age :
- La moyenne d’age de nos malades était de 4.5 ans.

- Le plus jeune était d 1 an, et le plus agé était de 8 ans.

Age Nombre Pourcentage
1 an 4 19,04%

2 ans 5 24%

3 ans 4 19,04%

4 ans 2 9,50%

5 ans 4 19,02%

6 ans 1 4,70%

7 ans 0 0%

8 ans 1 4,70%

Tableau VIII : L’age des malades.
3. Les Antécédents :

Meére porteuse de la syndactylie notée dans les antécédents chez un cas de

notre série.

L’identification du reste des antécédents était impossible par manque

d’informations enregistrées sur les dossiers.
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B. Etude clinique :

1. Examen clinique

1.1. syndactylies non associées a un syndrome malformatifs :
12 patients présentaient des syndactylies non associées a un syndrome

malformatifs
1.1.1 Répartition des maladies selon le type de la syndactylie :
» Unilatérale ou bilatérale :
Dans notre série :
4 patients présentaient des syndactylies unilatérales soit 33.4%.

8 patients présentaient des syndactylies bilatérales soit 66.6 %.

M Unilatérale 33,4%.
i Bilaterale 66,6%.

Figure 2 : Répartition des malades selon le type de syndactylie unilatérale ou bilatérale
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» Simple ou complexe :
Dans notre série :
7 enfants ont une syndactylie simple soit 58.4 %.

5 enfants ont une syndactylie complexe (avec anomalies osseuses) soit

41.6%.

m simple 58,4 %

W complexe 41,6%

Figure 3 : Répartition des malades selon le type de syndactylie Simple ou Complexe.
> Partielle ou compléte :
Tous nos patients présentaient une syndactylie compléte.
1.1.2. Malformations ou pathologies associées :
e Syndactylies des orteils : un cas soit 8.3%
e Aplasie centrale : un cas soit 8.3%
e Ostéogenese imparfaite : un cas soit 8.3%
e Epidermolyse : un cas soit 8.3%

e Arthrogrypose avec pied bot : un cas soit 8.3%
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1.2. Syndactylies associées a un syndrome malformatifs :

Dans notre série, 9 patients présentaient des syndactylies associées a un

syndrome malformatifs :
- 7 patients dans le cadre du syndrome d’apert.
- 1 patient dans le cadre du syndrome de Poland.
- 1 patient dans le cadre du syndrome de bride amniotique.
1.2.1 Syndrome d apert :
» Examen clinique des mains :

Dans notre série, 5 patients présentaient des syndactylies bilatérales

ou tous les doigts sont fusionnés, soit type III d’Upton.

-2 Patients présentaient des syndactylies bilatérales des 4 doigts, sans

anomalies du pouce, soit type I d’Upton.
» Examens des pieds :

Tous nos patients du syndrome d’apert présentaient une syndactylie

bilatérale des pieds.
> Le reste de I’examen clinique trouve :

6 Patients ont le facies typique du syndrome d’Apert avec

Hypertélorisme et exophtalmie.
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1.2.2 Syndrome de Poland :
» Examen clinique des mains :

Dans notre série, le malade présentait une Syndactylie partielle simple du 3

éme et 4 ¢éme commissure avec une brachymesophalangie de la main gauche.
» L’examen cardiovasculaire trouve :

- L’inspection : une dépression infra claviculaire et une absence de

pilier axillaire antérieur causée par une agénésie du muscle grand

pectoral du coté gauche.

- L’auscultation : une déviation des bruits du coeur vers le coté droit

en faveur d’une dextrocardie.
» Le reste de I’examen est sans particularité.
1.2.3 Syndrome de bride amniotique :
eExamen clinique des mains :

Trouve une acrosyndactylie des 2 éme et 3 éme commissures de la main
gauche associée a des sillons circonférentiels perpendiculaires a 1’axe du

membre au niveau des 3eme et 4eme doigts de la main controlatérale.
> Le reste de 1 examen est sans particularité.
2. Examen para clinique :
2.1Radiographie des extrémités :

Les Rx standards de la main ont été réalisés chez tous nos patients.
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C. Traitement chirurgical :

Dans notre série, tous les malades ont bénéficié d’un traitement chirurgical

a des ages différents.

1. Age d’intervention :

e 0—1an : 00 cas

e 1-2ans : Dix cas soit 47.61%.
e 3-S5ans : Neuf cas soit 42.85%.
e 06 - 8ans : Deux cas 9.52%.

Aucun patient n’a été opéré avant l dge de 1 an.

La grande partie de nos malades ont été traités avant I’dge de cing ans
soit 90.46 %.

2. Type de lambeau :
Les lambeaux locaux utilisés étaient dorsaux en oméga et en trilobé.

Le lambeau local dorsal en oméga a été pratiqué chez 15 de nos patients,
soit un taux de 71.43%.

Le lambeau local dorsal trilobé a été pratiqué chez 6 de nos patients, soit un
taux de 28.57%.

o lambeau dorsal en
omega 71,43%

M lambeau dorsal trilobé
28.57%.

Figure 4: Les lambeaux locaux utilisés.
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5 cas avec atteinte de la 1 ére commissure ont bénéficié d une plastie en

trident.

-

Figure 5 : Iconographie correction de la syndactylie de la main : aspect en fin d’intervention.
(Lambeau dorsal en oméga et incision palmaire en ancre de marine) .
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3. Greffe de peau :

Dans notre série, 18 patients ont bénéfici¢ d’une greffe de la peau totale,
prélevée de la face interne du bras chez 11 patients , de I’éminence hypothénar

chez 3 patients, du pli inguinale chez 3 patients et du prépuce chez un seul

patient.

2 patients ont bénéficié d’une greffe de la peau mince, prélevée de

I’éminence hypothénar.

Et un patient a été laissé a la cicatrisation dirigée.

Figure 6 : Iconographie d’une greffe de peau totale prélevée

de la face interne du bras.

4. Chirurgie osseuse :

4 ostéotomies de réaxation ont été pratiquées, dont une ostéotomie du
pouce faite dans le méme temps opératoire que la séparation des doigts, 2

ostéotomies inter phalangiennes et une ostéotomie du 3 éme phalange.

Libération du pied avec ostéotomie métatarsienne a été pratiquée chez

2 patients.
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5. Le délai de cicatrisation :

Il est compris entre 3 semaines en saison froide et 6 semaines en saison

chaude.
6. Suivie post opératoire :

Les suites opératoires ont ¢ét¢ simples chez la majorité de nos
malades avec 1 cas de bride amniotique qui avait une souffrance vasculaire
d’un seul doigt , 1 cas de nécrose d’un lambeau commissural et 1 cas de

nécrose de greffe suite a une infection .

Le suivi post opératoire : 1 er pansement fait a J3 en saison chaude et a J6

en saison froide.
D.Evolution :
Est jugée favorable dans la majorité des cas, avec :
- Un cas de brides rétractile repris pour plastie en z.
- Un cas de récidive dans 2 commissures.
- Deux cas de synéchies d’une commissure repris par lambeau oméga.
- Un cas de clinodactylie d un seul doigt.
- Deux greffes hyper pigmentée.
- Un cas de cicatrice instable.
- Deux cas de limitation de la flexion de I’inter phalange.
- Un cas de rétraction des 2 doigts repris pour plastie en z.

- Un cas de bride avec clinodactylie de I’index droit repris pour plastie

cn z.
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ITI. ILLUSTRATION ICONOGRAPHIQUES DES CAS :
A. Syndactylies non associée a un syndrome malformatifs :
» Syndactylie simple partielle :

Syndactylie simple partielle de la 2 eme et 3 eme commissure.

m

Figure 7 : Iconographie d’une syndactylie membraneuse.
A : Face palmaire B : Face dorsale.

Figure 8 : Iconographie montrant le résultat aprés la libération

de la syndactylie membraneuse. A : Face palmaire B : Face dorsale
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» Syndactylie associée a une aplasie centrale :

Figure 9 : Iconographie d’une syndactylie bilatérale de la 1 ére commissure

associée a une aplasie centrale. A : Face palmaire B : Face dorsale
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Figure 10 : Iconographie montrant le résultat aprés la libération

de la 1 ére commissure de la main gauche.
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B.Syndactylie syndromique :

» Syndrome d apert :
CAS1:

= Aspect clinique :

- Tous les doigts sont fusionnés avec un seul ongle commun soit

(type III d’Upton)

Figure 11 : Iconographie de syndactylie dans le cadre du syndrome
d’Apert (Type 111 d’Upton).
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= Evolution :

Figure 12 : Iconographie montrant le résultat apres la libération
de la 1 ére commissure pour lui donner une pince.
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CAS2:

* Je pouce est libre mais la premiére commissure est bréve soit

(type I d’Upton)

Figure 13 : Iconographie de syndactylie dans le cadre du syndrome
d’Apert. A : Face palmaire B : Face dorsale.
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Figure 14 : Iconographie de syndactylie bilatérale
du pied dans le cadre du syndrome d’ Apert.

Figure 15 : Iconographies montrant le facies typique

du syndrome d’ Apert. Hypertélorisme et exophtalmie.
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» Syndrome de bride amniotique :
= Aspect clinique :

- Acrosyndactylie de la 2 éme et 3 éme commissures de la main

gauche.

Figure 16 : Iconographie de syndactylie dans le cadre du syndrome de bride amniotique.
A : Face palmaire B : Face dorsale.

= Evolution :

e 3
Y

N
B
Al

Figure 17 : Iconographie montrant le résultat aprés la libération de la 1 ® commissure.
A : Face palmaire B : Face dorsale
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- Sillons de constriction du 3eme et 4eme doigt de la main droite.

Figure 18 : Iconographie des sillons de constriction

dans le cadre du syndrome de bride amniotique.

A : Face palmaire B : Face dorsale
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» Syndrome de Poland :
= Aspect clinique :
- Syndactylie partielle simple du 3 éme et 4 éme commissure

associée d’une brachymesophalangie de la main gauche.

Figure 19 : Iconographie de syndactylie dans le cadre du syndrome de Poland.

A : Face dorsale B : Face palmaire.
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La syndactylie est associée a une agénésie du muscle grand

pectoral du coté gauche.

Figure 20 : Iconographie du syndrome de Poland.
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Discussion
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I. EPIDEMIOLOGIE [3-6]

La syndactylie est une malformation congénitale de la main la plus

fréquente dans les pays occidentaux aprés 1 hexadactylie [3].
Son incidence est d’une naissance sur 2000 a 2500 [4].

Elle touche plus fréquemment les enfants de sexe masculin et d’origine

caucasienne.

L incidence réelle reste difficile a évaluer en raison des variations
rencontrées entre les différentes origines ethniques, des formes multiples

existantes et leur association possible avec d’autres malformations.
Une atteinte bilatérale est retrouvée dans la moitie des cas. [5]

Dans les syndactylies non associées a une malformation, la 3 éme
commissure est le plus souvent atteinte suivie par la 4 éme , la seconde et la

premiere.
Posch retrouve des fréquences respectives de 57 %, 27%, 14% et 3%. [6]

La faible atteinte de la 1 ére commissure est probablement expliquée par le
fait que le pouce et I’index se séparent avant que les autres commissures ne se

dessinent dans le développement embryonnaire.

eDans notre série des 21 cas, on note une légere prédominance de sexe

féminin : 11 filles et 10 Garcon avec un sexe ratio a 1.1.

35



II. CLASSIFICATION [7-8]

L'TFSSH (I’ International Fédération of Societies for Surgery of the Hand) a
proposé en 1976 une classification a 7 catégories basée sur la classification
proposée de Swanson et al. Cette classification a été basée sur qui a été pensé
dans les années soixante-dix, les voies étiopathogéniques [7].

Ces 7 groupes sont:

- Groupe 1 : L'échec de la formation; transversal (A), ou.
longitudinal(B).

- Groupe 2 : Défaillance de la différenciation.

- Groupe 3 : Polydactylie.

- Groupe 4 : Surpuissance.

- Groupe 5 : Sous-bois.

- Groupe 6 : Syndrome de la bande amniotique. (L’acrosyndactylie )

- Groupe 7 : Syndromes squelettiques généralisés.

La syndactylie est classée dans le Groupe 2 parmi les défauts de
différentiation.

Récemment, la Société japonaise de chirurgie de la main (JSSH) en 2000 a
proposé une extension de la modification de la classification IFSSH. Sur la base

de nouvelles connaissances en tératologie.

Une nouvelle Catégorie correspondant aux anomalies de I'induction des

rayons digitaux a été créée.

Cette catégorie regroupe les syndactylies, les mains en fourche, les
polydactylies et les triphalangies du pouce [8].

L’acrosyndactylie est classée a part, avec les autres manifestations du
syndrome des brides amniotiques, dans le groupe 7 pour la JSSH.

Cette classification proposée par le Japon est une réelle amélioration et la

plupart des cliniciens et chirurgiens ont tendance a l'utiliser a l'avenir.
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III. TERMINOLOGIE [9-10]

La syndactylie correspond a une fusion de deux ou plusieurs doigts
adjacents, pour lesquels la peau voire le squelette et les tissus mous peuvent étre
intéressés. Cela est la base de la terminologie, qui outre un aspect descriptif,
permet de définir les stratégies thérapeutiques. On distingue ainsi plusieurs types

de syndactylies.

Il faut différencier les syndactylies simples des syndactylies complexes et

les syndactylies partielles des syndactylies completes. [9]
» Les syndactylies simples :
Ils ne concernent que 1’enveloppe cutanée.

Les structures neuro-vasculaires et tendineuse sont habituellement

conservées et indépendantes.
Les anomalies vasculaires dans les formes simples sont rares.
Il peut s’agir :
» A. Syndactylie partielle

Quand il s’agit d’une simple palmure cutanée
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Figure21 : Syndactylie simple : le défaut de séparation ne concerne

que le Revétement cutané Forme partielle. [10]

» B. Syndactylie compléte

Quand il s’agit d’un accolement des doigts sur toute leur longueur.

Figure22 : Syndactylie simple : le défaut de séparation ne concerne

que le Revétement cutané Forme complete [10]
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» Les syndactylies complexes :

Elles sont caractérisées par la présence d’une fusion squelettique située le

plus souvent a la partie distale des rayons.

La fréquence des variations anatomiques est trés importante, on peut ainsi
observer des tendons surnuméraires ou a I’inverse des aplasies tendineuses voir

encore des insertions anormales.

Au niveau des pédicules vasculo-nerveux il est possible de rencontrer une
division distale de I’artére digitale commun une artére unique ou l’absence

complete d’artéres dans la commissure atteinte.

On peut aussi retrouver des anomalies de 1’arcade palmaire en particulier
avec une arcade palmaire superficielle positionnée de manicere distale voire

méme 1’absence de cette structure.

Figure 23 :(A) : Syndactylie complexe. (B). Aspect radiographique.

I1 existe une fusion osseuse distale. [10]
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IV. FORMES SYNDROMIQUES :

Une syndactylie peut s’observer dans de nombreux syndromes
malformatifs, les plus fréquents étant le syndrome d’apert, le syndrome de

Poland et le syndrome de bride amniotique.
1. Syndrome d apert :
1.1. Epidémiologie :
Le syndrome d’Apert, décrit par Eugéne Apert en 1906, est la plus
fréquente des acrocéphalosyndactylies avec une incidence estimée entre

1/45 000 et 1/100 000 naissances. [11][12]

Selon la littérature, il n'existe pas de prédominance de sexe et la prévalence
est de 1 pour 100.000 naissances en France, 15 pour 100.000 naissances aux
USA. [13]

Il touche préférentiellement des sujets de race caucasienne, asiatique ou

afro-américaine. [14]

L’4ge parental avancé semble augmenter le risque de survenue du

syndrome d’apert.

Au Maroc, il n’existe pas encore d’études épidémiologiques locales sur la

question.
1.2. Génétique : [15]

Il existe une transmission autosomique dominante avec des mutations
sporadiques (transmission sporadique indique qu’une famille peut avoir un
enfant atteint du syndrome d’apert quand aucun membre de la famille ne soit
touch¢). Ce qui suggere le réle de néo-mutation génétique non héréditaire

favorisée par un age paternel avance.

40



Le gene incriminé dans le syndrome d’Apert est le géne FGFR?2
(Fibroblast Growth Factor Rreceptor 2), localis¢ sur le chromosome 10

(10q26).

Le FGF (Fibroblaste Growth Factor) est une famille de 9 polypeptides
impliqués dans de nombreux processus fondamentaux tels que la prolifération et
la différenciation cellulaire ; 1ils agissent par fixation des récepteurs

membranaires qui les activent.

Deux mutations de I’exon Illa, les mutations p.Ser252 Trp et p.Pro
253Arg représentent la trés grande majorité des mutations décrites (> 98 %).
Ces mutations sont localisées dans la région de jonction entre les loops Ig-like2

et 3 du récepteur considérée comme essentielle dans la liaison au ligand.

Ces mutations accroissent I’affinit¢ du R FGRF2 pour son ligand, cela
pourrait entrainer une activation inappropriée du FGRF2, conduisant a une

augmentation du métabolisme osseux et & un trouble dans la synthése osseuse.

L’association de malformation craniofaciales et des extrémités est
expliquée par le fait qu’ils ont des facteurs de développement communs ainsi

que leur développement synchrone.
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Figure 24 : localisation du géne responsable du syndrome d’ Apert [16].
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1.3. Diagnostic prénatale :

Un diagnostic prénatal est généralement réalis€ au cours du troisiéme

trimestre de grossesse, sauf s’il existe des cas familiaux. [17]

L’échographie Trans-vaginale constitue un élément trés performant pour
visualiser les anomalies de la main, aussi la fusion de 1'os du
deuxiéme/troisiéme/quatriéme doigt avec un ongle commun peut étre mise en

évidence.

Figure 25 : (a) Sonogramme montrant le pouce déplacé proximalement avec la déformation
«mitaine-mainy associ¢e au syndrome d'Apert. Les doigts sont également tous dans le méme
plan et rapprochés suggérant la présence de syndactylie; (b) une photographie confirmant la

présence de syndactylie et du pouce déplacé proximalement ; F: doigts [18]

Le diagnostic échographique n’est pas toujours évident a cause de la
multitude de malformations congénitales regroupées en syndrome ayant des
anomalies communes avec le syndrome d’apert d’ou l'utilit¢ d'une approche
diagnostique séquentielle combinant 3DTS et biologie moléculaire [19].
L’amniocentese permet de recueillir les cellules foetales sur lesquelles sera
pratiquée une analyse moléculaire qui est une aide précieuse en mettant en

évidence une mutation de la FGR2.
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Cette caractérisation permet de préciser un conseil génétique pour les
parents, déterminer les syndromes autosomiques récessif ou dominants, évaluer
les risques potentiels de récidives pour toute pathologie, guider la conduite a
tenir pour une grossesse ultérieure.

1.4. Diagnostic positif :

Le diagnostic du syndrome d’apert repose sur des anomalies cliniques
caractéristiques, constatées aussi bien au niveau de la face que des extrémités
qui souvent permettent de le poser aisément.

Cependant le recours a I’étude génétique ainsi que de la biologie
moléculaire peut s’avérer nécessaire surtout en cas de doute [20].

Il est caractérisé par la triade: craniosténose, séveére syndactylie bilatérale
des mains et des pieds, une dysmorphie faciale (exophtalmie, hypoplasie du
maxillaire, hypertélorisme).

Le retard mental est de degré variable, qui est le plus souvent associé.

Et parfois des anomalies cardiaques, viscérales et du systéme nerveux
central.

» - "
Figure26 : Syndactylie des deux mains et pieds

avec un pouce court et large [21].
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> Des malformations craniofaciales :[22][23]

La craniosténose est visible dés la naissance, résultant de la soudure
précoce des sutures bi coronales, et respecte le syst¢tme longitudinal (suture
métopique et interpariétale) qui est méme anormalement large durant les
premiers mois de vie. Il existe en effet une diminution du diameétre
antéropostérieur du crane (brachycéphalie) et une hypoplasie de 1’étage moyen

de la face.

Figure27: Photographies d'un enfant présentant une brachycéphalie : la partie basse

du front est reculée, alors que la partie haute est large et proéminente [24].

Un rétrécissement des loges orbitaires de degré variable responsable d’un
proptosis et parfois un exorbitisme. Les orbites sont orientées en dehors et

latéralement donnant I’aspect d’hypertélorisme

La morbidité oculaire au cours du syndrome d’Apert résulte d’une
disproportion entre le contenant (la boite cranienne) et le contenu (I’ceil et le

cerveau) qui continue de croitre. La fermeture prématurée de plusieurs sutures
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craniennes entraine un rétrécissement des volumes cranien et orbitaire. Ainsi,
I’orbite devient incapable de contenir et de protéger correctement I’ceil avec

comme conséquences un hypertélorisme et un strabisme.

Figure 28 : Facies typique du syndrome d’Apert : exophtalmie [25].

> Syndactylie des Mains et pieds :[26]

Une syndactylie avec fusion des os et de la peau des phalanges distales
touchant les deux mains et pieds de fagon égale (aspect en moufle des

extrémités).
Au niveau des mains, il existe des signes constants :

e Une syndactylie complexe des deuxiémes, troisiemes et quatriemes

doigts avec fusion osseuse distale
e Une syndactylie simple du cinquieme doigt ;

e Un pouce court avec clinodactylie radiale ;
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e Un symphalangisme épargnant le cinquieme doigt.

L’atteinte de la premiére commissure est variable, ce qui permet une

classification des mains selon la classification établie par Upton en 1991:

- Le stade I: Le pouce est libre, mais la premi¢re commissure est

breéve, réalisant « la main de I’obstétricien » (Figure. 1)

- Le stade II : Il existe une syndactylie simple compléte du pouce,

réalisant la « main en mitaine » (Figure. 2)

- Le stade III : Tous les doigts sont fusionnés, réalisant la classique «
main en cuillére » avec un seul ongle commun. Il existe une fusion

osseuse compléte entre les doigts (Figure. 3).

Dans les stades II et III, il existe une insuffisance de la premicre
commissure avec absence de pince pollici digitale. Le stade I est heureusement

le plus fréquent.

Al-Qattan et Al- Husain [27] ont proposé, suite & une observation clinique,
une extension de cette classification avec un autre stade ou existe un pouce court
et dévié associé a une syndactylie simple des deuxieéme et troisi¢éme espaces sans

fusion osseuse.
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Figure 29 : Main d’ Apert type I de la classification d’Upton.[26]

Figure 30 : Main d’Apert type II de la classification d’Upton.[26]

Figure 31 : Main d’Apert type III de la classification d’Upton[26]
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Blauth et Falliner [28] ont class¢ en 1996 D’atteinte des mains dans le

syndrome d’Apert en 3 types :

- Le type I : les 3 rayons centraux sont fusionnés, le pouce et le

5" doigt étant indépendants.

- Le type II : seul le pouce est séparé du bloc digital

Figure 32: Syndrome d’Apert : Aspect clinique (type II de Blauth) :
Syndactylie complexe et compléte [28].

- Le type III : les doigts longs et le pouce sont fusionnés réduisant

I’aspect de main en cuillere.

Il existe parfois d’autres anomalies au niveau du membre supérieur, en
particulier des synostoses intra carpiennes et des synostoses de I’épaule et du

coude.
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> Anomalies cardiaques et viscérales :[22]

Elles sont présentes dans 9,6% des cas. Elles comportent une
communication interventriculaire, une sténose aortique, une atré¢sie des choanes
et de ’cesophage, une fistule trachéo-oesophagienne et une fistule anale. Elles
peuvent associer des anomalies génito urinaires (hypospadias, micro pénis,

malposition utérine...)
> Anomalies du systéme nerveux central :[22]

Elles comportent une agénésie du corps calleux, une hypoplasie de la
substance blanche et des structures limbiques et une déformation de la selle

turcique.
> Autres anomalies associées : [22]

- Une atteinte cutanée est notée avec une hypo pigmentation de la peau

et des cheveux ainsi que des 1ésions acnéiformes diffuses.

- Des anomalies neurologiques peuvent étre associ€es telles que la

débilité mentale, suite a une encéphalopathie et une hypoacousie.

1.5. Pronostic : [22]

Les anomalies craniofaciales entrainent des répercussions sur le
développement de I’encéphale, responsable d’un retard mental dont la sévérité

est fonction de ’atteinte des structures nerveuses.

Le risque d’hypertension intracranienne est ¢levé, approchant 50% des cas.
Une intervention précoce sur la craniosténose (avant 1’age de 6 mois) peut
améliorer le pronostic mental et une proportion non négligeable d’enfants opérés

tot ont des performances intellectuelles normales.
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La correction du recul maxillaire et de I’hypertélorisme n’est pas a
envisager (sauf les cas particuliecrement séveres) avant ’age de 4 ans minimum.

Les indications sont a discuter cas par cas.
e Dans notre série :
7 patients présentaient un syndrome d apert associé a la syndactylie
- 5 cas avec syndactylies bilatérales type III d’Upton.
- 2 cas avec syndactylies bilatérales type I d’Upton.

- Tous avec une syndactylie bilatérale des pieds.

50



2. Syndrome de Poland :

Le syndrome de Poland porte le nom d’un étudiant en anatomie ayant

rapporté une description cadavérique en 1841, a partir du corps d’un supplicié.
2.1. Epidémiologie :[29]
Le syndrome de Poland est une maladie rare. Son incidence globale est

estimée a 1 pour 30 000 naissances. [30]

Mestak [31] estime que le syndrome de Poland représente 14 % de tous les

cas d’aplasie mammaire.

Lord [32] retrouve 10 % de syndrome de Poland chez les patients atteints

de syndactylie.

L’expression de la malformation influence tres largement le sex-ratio. Dans
les formes avec atteinte du membre supérieur associée a la malformation
thoracique, il existe une treés nette prédominance masculine, avec un rapport de 3
pour 1. Dans les formes mineures, le sex-ratio est trés en faveur des filles car ces

formes passent pratiquement inapergues chez les gargons.

La plupart des publications atteste d’un développement préférentiel des
Iésions du coté droit, avec un rapport de 3 pour 1. Les formes avec expression

bilatérale sont rarement retrouvées.

2.2. Etiopathogenie :[33]

Plusieurs hypotheses ont été émises. L’observation de rares cas familiaux

de syndrome de Poland a fait avancer I’origine génétique.

Une cause vasculaire a également été soulevée. Selon cette théorie,

I’interruption du développement de I’artére sous-claviere , artéres vertébrales et
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leurs branches due a une infection ou a des facteurs environnementaux tels le
tabac pendant la vie feetale entrainerait une hypoplasie des structures dont la
vascularisation en dépend , cette condition a généralement lieu au cours de la

sixiéme semaine de gestation.

2.3. Manifestations cliniques :

Le syndrome de Poland associe des anomalies thoraco-mammaires et des

membres supérieurs.
eDes anomalies thoraco-mammaires : [29]

Les anomalies thoraciques sont musculaires, ostéocartilagineuses et

cutanéoglandulaires :

Anomalies musculaires: 1’anomalie principale et constante du syndrome

de Poland est une agénésie des chefs sternocostaux du pectoralis major, se
traduisant cliniquement par une dépression infraclaviculaire et par une absence
de pilier axillaire antérieur. Il peut également exister une hypoplasie des autres
muscles de la paroi thoracique, et en particulier du latissimus dorsi. Ces
anomalies musculaires sont toujours situées du co6té homolatéral a Ia

malformation du pectoralis major.

Anomalies ostéocartilagineuses: les coOtes, en particulier les portions

sternocostales antérieures de la 2éme jusqu’a la 5éme codte, peuvent éEtre

hypoplasiques voire aplasiques.
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Figure 33: Aspect clinique d’une patiente atteinte du syndrome de Poland [35].
A) absence du muscle pectoralis major gauche;

B) dépression de la région pectorale gauche.

Figure 34 : Images tomodensitométriques axiales du thorax en fenétre médiastinale (A)
et osseuse; (B) .Montrant :
A) Hypoplasie du muscle pectoralis major gauche avec absence des chefs a
insertion sterno-costale.
B) Discret raccourcissement des cotes gauches en comparaison avec le coté

controlatéral. [35]

53



Anomalies cutanéo glandulaires : la peau est souvent fine, avec des

adhérences importantes entre le derme et la paroi thoracique. Il existe des

troubles de la pilosité.

La_plaque _aréolo-mamelonnaire est souvent I’objet d’anomalies de

position, de taille et de coloration. Elle est fréquemment dyschromique,

hypoplasique et ectopique, plus haut située et plus Latérale que la normale.

Figure 35: a) et b) : patiente de 15 ans, syndrome de Poland :
anomalie de la plaque aréolo-mamelonnaire.[36]

Manifestations _rares [34] a type de dextrocardie , agénésie rénale,

pneumothorax du coté affecté , luxation de ['épaule, anomalie du bilan
hémostatique et la thrombocytopénie, déficit en hormone de croissance ou

paralysie du nerf facial .
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Figure 36: Image de la radiographie thoracique montrant une dextrocardie.

» Malformation du membre supérieur : [29]

Les Malformations du membre supérieur affectent le membre supérieur
homolatéral, avec une prédilection pour la main. Au maximum, il peut exister
une hypoplasie globale du membre supérieur. Les malformations de la main sont

variées, complexes et intriquées. Elles prédominent sur les doigts médians.

L’atteinte du membre supérieur homolatéral se manifeste habituellement
par un raccourcissement huméro-radio-cubital et des anomalies de la main avec

des os absents ou accolés.

La malformation caractéristique du syndrome de Poland est une
brachymésophalangie [37], c’est-a-dire une agénésie ou une hypoplasie portant
sur la 2e phalange d’un ou plusieurs doigts, ce qui occasionne une

brachydactyle (c’est-a-dire une bri¢veté du ou des doigts correspondants).

Cette anomalie est volontiers associée a une syndactylie des doigts atteints.
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A

Figure37 : Syndactylie simple et partielle de toutes

les commissures s’accompagne d’une brachymésophalangie.[10]

Plusieurs classifications ont ¢été proposées afin de caractériser ces

malformations :

Glicenstein [37], en 1974, la devise en 4 types de complexité croissante ;

Type I est une brachymésophalangie simple.

Type II est une brachymésophalangie avec syndactylie.

Type III est une main en mitaine ( Symbrachydactylie unilatérale

avec biphalangie).

Type IV est une ectrodactylie unilatérale.
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Les possibilités fonctionnelles de la main atteinte sont globalement peu ou

pas diminuées dans les types . Dans les types II, la fonction globale est bonne,

mais il n’y a pas de flexion des articulations interdigitales.

Dans types IlII, la fonction globale de la main dépend de I’état du pouce ;

s’il est mobile et individualisé, la préhension fine est possible ; s’il est

syndactylisé ou en rotation externe, la pince pollicidigitale peut étre remplacée

par la prise en flexion du poignet. Dans les types IV, la main n’a plus qu’une

fonction d’appoint.

e

Figure38 : A) Patiente présentant une main droite en mitaine [29].,

B) radiographie a ’age de deux ans.[29]

Al Quattan[38] , en 2001, propose une classification en sept stades

e Typel
Type 11

Type 111

Type IV
Type V

: Main normale.

: Déformation fruste (main plus petite que la main

controlatérale).

: Déformation classique (brachysyndactylie avec 5

rayons potentiellement fonctionnels).

: Adactylie d’un ou plusieurs rayons.

: Tous les doigts sont absents ou non fonctionnels.
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e Type VI : Déficit transverse proximal aux articulations
métacarpophalangiennes.

e Type VII : Déficit phocomélique.

Cette classification a le mérite d’inclure toutes les malformations possibles

de la main ayant été¢ décrites dans le syndrome de Poland.

On peut parler de syndrome de Poland sans anomalie du membre supérieur
homolatéral, I’élément déterminant étant 1’agénésie musculaire des faisceaux

sternocostaux du pectoralis major.

La recherche d’une anomalie du membre supérieur homolatéral doit étre

systématique devant toute suspicion de syndrome de Poland.

> Dans notre série :
1 cas du syndrome de Poland avec une brachymesophalangie associ¢e a
une syndactylie de la main gauche et une agénésie du muscle grand pectoral

du coté gauche.
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3. Syndrome de brides amniotiques :

La maladie de bride Amniotique correspond a un ensemble de
malformations congénitales allant de la constriction et du lymphoedéme des
doigts aux anomalies congénitales multiples intéressant principalement les
membres, mais aussi la région craniofaciale et 1’axe thoraco-abdominal. Ces
malformations sont asymétriques, polymorphes, et ne respectent aucune

systématisation embryologique.

3.1. Epidémiologie : [39] [40]

C’est une pathologie relativement rare, son incidence est comprise entre
1/1 200 et 1/15 000 naissances vivantes.

Il n’existe aucune prédisposition raciale, ni de liaison au sexe.

Les malformations des membres sont retrouvées dans 65 % des cas, et les

malformations faciales sont présentes dans 48 % des cas.
En Afrique, son incidence n'est pas connue.

Cette pathologie serait responsable de 1 % des morts feetales, Cela montre
le caracteére possiblement 1étal de cette affection, que se soit par la gravité des
Iésions (éxencephalie, anencéphalie, etc....) ou par la survenue d’une ligature du

cordon ombilical.

3.2. Etiopathogenie : [40] [41]

De nombreux auteurs se basant sur des constatations cliniques et /ou les
résultats de D’expérimentation animale, ont élaboré différentes théories
exogene, vasculaire et génétique. Aucune n’a encore pu é&tre formellement

prouvée chez I’Homme
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La premicre description de lésions d’amputations associées a une rupture

de ’amnios remonterait au 17¢me siccle. [42]

Montgomery, en 1832 serait le premier a avoir établi une relation entre la
survenue d’amputation de membres in utéro et la présence de brides
amniotiques. En 1846, Simonart pensait également que ces amputations
pouvaient étre provoquées par des brides circulaires venant entourer et ligaturer
les membres [43]; alors qu’en 1836, Simpson avait fait lui I’hypothése d’un
trouble de développement embryonnaire [44]. Deés le 19¢me siecle, on
s’interrogeait doncsur D'origine de cette étrange pathologie : brides

inflammatoires, adhésion entre le foetus et I’amnios, etc....

Au 20eme siecle, 2 théories, endogeéne et exogene, se sont longtemps

affrontées:
= La théorie exogéne de Streeter en 1930,

Il s’agit d’une malformation du disque germinal qui entraine un
déreglement du développement de I’amnios. Pour lui, il n’existe aucune preuve
de la responsabilité de la bride dans les Iésions de la MBA. Il ne serait qu’une
autre conséquence du processus dysplasique a I’origine des défects structuraux
observés, un résidu du tissu épidermique nécrosé. Cette théorie est longtemps

restée dominante.
= La théorie exogeéne de Torpin en 1965

Elle s’oppose a la précédente elle est fondée sur la rupture prématurée de
I’amnios, dont les débris viennent former des brides constrictives a la surface

cutanée foetale,

60



La rupture des membranes amniotiques serait 1’é¢lément clé du processus
malformatif. Selon lui, I’amnios peut se rompre et former des cordelettes (brides
amniotiques) tendues au travers de la cavité utérine, qui peuvent enserrer tout ou
partie du feetus, et générer les différentes 1ésions : fentes faciale si la bride est

déglutie, mort feetale si le cordon ou le cou sont étranglés.

De plus, 'auteur décrivit de fines cordes fibreuses naissant du chorion
dénudé et leur attribua la responsabilité des lésions des doigts. L’adhésion du
feetus au chorion découvert par la rupture de I’amnios expliquerait la paroschisis

et encéphaloceles.

La dénudation du chorion augmenterait temporairement 1’absorption du
liquide amniotique donnant un oligohydramnios responsable des lésions de

compression (pied bot).

M.C. Higginbottom[45] en 1979, explique que I’étendue et la sévérité des
déformations sont déterminées par I’age gestationnel auquel se produit la rupture
de ’amnios : plus la rupture survient précocement, plus les malformations sont
séveres et multiples (LBWC). Les anomalies isolées des membres

correspondraient alors a une rupture tardive del’amnios.

Dans cette théorie, la cause méme de la rupture reste inconnue. Certains ont
évoqué une origine traumatique ou infectieuse. L’amniocentése a également été

citée comme potentiellement responsable.
= Théorie vasculaire

Apres étude expérimentale menée sur des feetus de rat en 1975, Kino a
obtenu par amniocentése des Iésions des membres trés proches des 1ésions

typiques du SBA chez ’homme [46].

61



Van Allen et al concilient théories vasculaire et mécanique, proposant les
conclusions suivantes : I’événement initial est un déréglement vasculaire
précoce, les brides et les adhésions sont consécutives a des adhérences entre

I’amnios et des zones de nécrose de I’embryon.

Les 1ésions des membres résultent d’un déréglement de la vascularisation
embryonnaire, sachant qu’il existe une relation intime entre le développement de

la vascularisation d’un membre fcetal et sa morphogenése.

Les brides amniotiques ne seraient que la conséquence tardive de
phénomenes de cicatrisation, a la fagcon des brides péritonéales en pathologie

digestive. Celles-ci ne joueraient qu’un rdle pathogénique limité.
= Théorie génétique.

L’origine de la cascade d’évenements malformatifs pourrait résider dans

I’altération de géne du développement embryonnaire (morphogéne).

Une souris mutante nommée Disorganisation (Ds) (mutation spontanée sur
le chromosome 14) a permis de modéliser les malformations observées dans le
SBA et le LBWC. Il s’agit véritablement d’une prédisposition héréditaire a

développer des anomalies congéniales.

L hypotheése de I’existence d’un géne humain homologue au géne Ds est
soutenue par plusieurs généticiens. Chez I’homme, le gene Ds-like serait localisé
sur les chromosomes 8,10,13 ou 14, et permettrait d’expliquer les cas
d’apparition sporadique, les cas familiaux, le polymorphisme des I€sions, les
1ésions viscérales associées, et ce, sans contradiction avec tous les mécanismes

pathogéniques évoqués précédemment.
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3.3. Manifestations cliniques : [39] [40]

Le diagnostic de la MBA repose classiquement sur I’existence d’au moins
deux parmi les trois signes suivants : sillons amniotiques, amputations et pseudo

syndactylies.
= L.es sillons de constriction :

Ils sont pathognomoniques. Il s’agit de sillons cutanés, circonférentiels et

globalement perpendiculaires a I’axe du membre atteint. [47]

La profondeur du sillon et son extension circonférentielle sont variables,
déterminant des phénomenes compressifs plus ou moins importants sur les

¢léments sous-jacents : vaisseaux, nerfs, tendons, os.

Elle est inégale sur toute sa circonférence, et au niveau digital, la face
dorsale des doigts est atteinte plus profondément, avec fréquemment une

interruption de 1’appareil extenseur.

A la naissance, il est possible d’observer dans le sillon cutané une bride de
tissu dont la nature amniotique (épithélium et tissu conjonctif de soutien) est

maintenant bien démontrée [48]
Les sillons sont plus fréquents aux extrémités des membres ;

Au niveau de la main, les doigts longs et médians sont les plus atteints ; le
pouce est moins touché, du fait de sa brieveté et de sa position d’adduction dans

la paume pendant la vie intra-utérine.

Ces données sont inversées au niveau du pied, ou I’hallux, par sa position

proéminente, est le plus touché.
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Figure 39: Sillon digital compressif avec cedéme distal.[40]
= La Syndactylie amniotique :

Elle a un aspect trés caractéristique, distinct des formes embryonnaires.

Le phénomene d’apoptose cellulaire programmé, a [Dorigine des
creusements des commissures interdigitales, s’est bien produit, mais un
événement secondaire a crée une syndactylisation « Cicatricielle » et distale des
doigts ou des orteils. Ces acrosyndactylies sont donc bien différentes des

syndactylies génétiques, malformatives, qui intéressent toujours la partie

proximale de la commissure et sont souvent symétriques.

Il s’agit de la fusion acrale des parties molles de doigts adjacents, avec

amputation en aval de la syndactylie.
Une fusion osseuse est possible, bien que tres rare. [49]

L’accolement des doigts ménage presque toujours une fenétre proximale

(syndactylie fenétrée).

La base de la commissure dans les syndactylies fenétrées est en regle plus

distale que les commissures normales.
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Figure 40: Syndactylies amniotiques fenétrée.[40]

Les doigts syndactyles ne sont pas systématiquement fusionnés cote a cote
par leurs faces latérales, mais parfois empilés les uns sur les autres. Dans ces
cas, il est trés difficile d’attribuer a chaque doigt la bonne extrémité, tant les

parties molles sont entremélées.

Ces fusions digitales occasionnent une géne fonctionnelle sévere et

entrainent rapidement des déformations osseuses. [50]

Figure 41 : Syndactylie amniotique (les doigts empilés les uns sur les autres).[52]
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= Amputations amniotiques :

Ces syndactylies sont souvent associ€¢es a des amputations correspondent a

la forme ultime d’un sillon de constriction treés serré.

Il existe souvent un défaut de parties molles a la partie distale des
moignons d’amputation, notamment au niveau digital, ou le moignon prend un
aspect effilé. Parfois, la phalange osseuse est exposée et fait saillie a I’extrémité

du segment amput¢.

Les amputations du pouce sont peu fréquentes, mais occasionnent une géne

fonctionnelle maximale

Figure 42 : Amputation amniotique : aspect clinique [40]

= L.ésions associées :

Il faut noter que bien d autres anomalies concomitantes peuvent étre
associés, notamment au niveau des mains : brachydactylie, hypoplasie des
phalanges, camptodactylie, déformations des ongles. Ces anomalies s’observent
en aval d’un sillon de constriction et sont vraisemblablement le résultat d’un

déficit vasculaire lors de la croissance intra-utérine.
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Le pied bot varus équin est la 1ésion la plus fréquemment associée, pied bot
idiopathique (déformation consécutive a des phénoménes compressifs dans la
cavité amniotique, par oligohydramnios) ; pied bot paralytique en rapport avec

un sillon de constriction proximal sur la jambe

Figure 43 : Pied bot varus équin en aval de sillons de strictions
au niveau de la jambe [52]

Les anomalies congénitales associées aux atteintes amniotiques des
membres sont nombreuses et variées : anomalies du systéme cardiovasculaire,
du tractus digestif et génito-urinaire, du systéme nerveux, des organes génitaux

et des organes des sens.

Devant ’association complexe de malformations graves et souvent létales
(pariétales antérieures, viscérales, encéphaliques, rachidiennes et des membres),

le terme de limb body wallcomplex (LBWC) a été suggéré par plusieurs auteurs.

La MBA et le syndrome Limb Body Wall Complex (LBWC) sont
regroupés sous le nom de syndrome des brides amniotiques. Le LBWC est un
complexe malformatif caractéris€é par des anomalies congénitales séveres,
multiples et fatales du foetus, avec une exencéphalie et/ou un encéphalocele, des
malformations pariétales antérieures séveres et des malformations des membres,

avec ou sans fentes.
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Figure 44 : Image de face montrant un front bombé, un faciés dysmorphique
et asymétrique, une fente labiopalatine oblique et un hypertélorisme

chez un Nné atteint du SBA. [39]

3.4. Diagnostic anténatal : [51]

Un diagnostic anténatal précoce et précis est I’¢lément clef de la prise en

charge pré et périnatale.

Il est théoriquement possible dés le premier trimestre : les anomalies
cranio-faciales et thoraco-abdominalesont détectables des 10-12 semaines

d’aménorrhée(SA), et celle des membres vers 20-22 SA.
Le diagnostic est suspecté devant les malformations suivantes :

« Constriction ou amputation des extrémités, asymétriques, plus ou

moins associées a un cedéme en aval.

« Anomalies cranio-faciales atypiques ne répondant pas a la

systématisation embryologique.
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« Brides non vascularisées.
» Syndactylies fenétrées.

L’apport de I’imagerie tridimensionnelle devrait permettre d’améliorer
ce diagnostic et [Dutilisation du doppler pulsé devrait permettre de

surveiller 1’évolution du flux vasculaire en aval d’un sillon de striction .

La Caryotype se révele toujours normal dans la MBA mais doit étre

réalis¢ dans le cadre du diagnostic différentiel.

3.5. Traitement :

Le traitement de ces malformations s’impose a la période néonatale,
lorsque les brides sont responsables d’ischémie distale. Cette éventualité est

rarc.

Le sillon constrictif est excisé partiellement et la fermeture cutanée est

réalisée a ’aide d’une plastie en Z.

Le traitement des syndactylies amniotiques est difficile a systématiser en
raison du grand nombre de cas rencontrés, les acrosyndactylies doivent étre
opérées précocement (6mois) pour que les fragments digitaux se développent

dans la méme direction.

Il n’est pas nécessaire de faire un réalignement anatomique des doigts, mais

de former des colonnes digitales en position plus ou moins rectiligne.

Il est fréquent de devoir amputer des doigts non fonctionnels et de s’en

servir comme doigts banque éventuellement.
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Le traitement des autres anomalies digitales intervient dans le méme temps,
lorsqu’il existe une amputation distale en particulier au niveau du pouce. Il faut
procéder a un transfert micro-chirurgical d’orteil. En effet, les ¢léments
tendineux et vasculaires sont souvent retrouvés au niveau du moignon

d’amputation.

Les pieds bots sont traités vers le sixiéme mois, ceux qui s’associent a des
brides sous le genou sont séveres et doivent bénéficier d’une intervention de
libération chirurgicale dans les semaines qui suivent. Un traitement

orthopédique sera poursuivi aprés 1’intervention.

Dans le LBWC deux phénotypes décrits par Russo et al. a savoir la forme

avec attache placento-cranienne et celle avec attache placento-abdominale .
Le pronostic du SBA est fonction de la sévérité des malformations.

Le LBWC est au-dessus de toute ressource thérapeutique, le décés est
in¢luctable soit in utero soit peu apreés la naissance, .L'interruption de la
grossesse semble donc raisonnable dans ces cas mais elle est encore
difficilement acceptée par les patients pour des raisons socioculturelles et

religieuses.

eDans notre série :
1 cas de syndrome de bride amniotique avec une acrosyndactylie des 2
eme et 3 eme commissures de la main Gauche associées a des sillons

amniotiques du 3 eme et 4 eme doigts de la main controlatérale.
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De trés nombreux autres syndromes incluant une syndactylie ont été

décrits. Citons :

Le syndrome de Saethre-Chotzen (craniosténose et syndactylies partielles),

Le syndrome de Fraser (cryptophtalmie, malformations urogénitales et

syndactylies des quatre membres),

Le syndrome oculodentodigital (syndactylie de type III, anomalies

dentaires et oculaires).

1l s‘agit de syndromes poly malformatifs rares, dans lesquels ’atteinte

digitale n’est généralement pas la manifestation clinique prépondérante.
g 8 D que prep
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V. GENETIQUE : [54][55][56][57]

Nous aborderons dans cette partie les formes isolées qui ne s’intégrent pas

dans des syndromes.

La plupart des cas de syndactylies sont des formes sporadiques. Cependant
dans 10% a 40% des cas, il existe une histoire familiale donc par conséquent

une implication génétique.

Le role de I’environnement et notamment du tabagisme maternel a été
incriminé comme facteur de susceptibilit¢ dans les cas de syndactylies sans
histoire familiale. [53] Néanmoins, leur imputabilité reste difficile a affirmer et a

mesurer.

Les récents progres de la génétique moléculaire, la connaissance des geénes
impliques dans le développement embryonnaire normal et les données issues de
mod¢les animaux ont permis 1’identification d’un grand nombre de génes dont

les mutations sont impliquées dans la genése de ces malformations.

La premicre classification a support génétique a €té établie par Temtamy et
McKusick en 1978 en se basant sur des phénotypes qu’ils pensaient a

transmission autosomique dominante. (Tableau 9)

Ils avaient alors distingué 5 types :
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Type atteinte des mains atteinte des pieds Gene Locus
ﬂ‘*ﬂ 7

e

A

6. ‘ﬁ, 1 i Syndactylie cutanée de la 3 eme | Syndactylies cutanée des 2

1'1' \V/ o’ commissure eme et 3 eme orteils
/ 2q34—q36

Type 1 = zygodactylies
Syndactylie compléte 3 eme Syndactylie des 4 eme et 5 HOX D13 2q31.12
commissure et duplication eme orteils avec orteil
partielle ou compléte du 4 eme | surnuméraire dans la palmure
rayon au sein de la commissure
atteinte. 14q11.2-q12

Type 2 = synpolydactylie

ou polydactylie centrale.
une fusion des GJA1 6q21-g23.2
quatriéme et cinquiéme doigts. | Absence d anomalie
4°eme commissure+/-
Brachymesophalangiedu 5 eme
doigts
Syndactylie de tous les doigts Absence d anomalie LMBRI
incluant le pouce 7936
Syndactylie cutanée de la 3 eme | Syndactylie de la 2 eme
commissure, fusion des 4 eme commissure, fusion des 4 eme
et 5 eme métacarpiens et 5 eme métatarsiens HoxD13 2q31-q32

Tableau IX : syndactylies de Temtamy et McKusick.
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D autres phénotypes ont été décrits par la suite en complément de ceux
dénombres par Temtamy et McKusick (tableau 10).
Type atteinte des mains atteinte des pieds Gene Locus
Type 6 : main en mitaine | Syndactylies des 2-3-4et5 | = - -—-- -
éme doigts
Type7 : syndactylie de Raccourcissement et fusion | = -
Cenani —Lenz . de I’ulna et du radius ,
fusions des métacarpiens , LRP4 11pl2-pl1.2
syndactylies et atteintes
phalangiennes variées.
Type8 | e
La fusion du quatriéme et MF4 Xq26
cinquiéme métacarpiens
Syndactylie compléte et la
Type 9 synostose des troisiéme et une syndactylie compléte
Syndactyliesynostotique | quatriéme doigts avec une ou partielle des orteils
méso-axiale (MSSD). réduction osseuse sévere mous ont été observées. 17p13.3

dans les phalanges
proximales, I'hypoplasie des
pouces et aplasie / une
hypoplasie des phalanges
moyennes des deuxieéme et
cinquieéme doigts

Les types 1 a5, 6 et 2 sont a transmission autosomique dominante.

Tableau X : autres syndactylies a transmission génétique.

Les types 7 et 9 sont & transmission autosomique récessive.

ePour nos malades, on n a pas eu recours a I’étude génétique et

aucun caryotype n’a été réalisée.

eMeére porteuse de syndactylie notée dans PATCD chez un cas de

notre série.
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VI. EMBRYOLOGIE ET BIOLOGIE MOLECULAIRE DU
DEVELOPPEMENT :[58]
» Embryologie descriptive :

Le développement de la main est entierement dépendant du développement
du membre supérieur qui apparait sous forme de bourgeon au vingt-quatriéme

jour du développement.

La morphogeneése du membre supérieur s’effectue de la cinquieme a la

huitiéme semaine, selon trois axes :

- laxe proximo-distal, son grand axe, ou se développent les trois

segments de membre.

- laxe cranio-caudal sur lequel s’orientent les doigts du premier au

cinquieme.

- laxe ventro-dorsal qui détermine les deux compartiments des

fléchisseurs et des extenseurs.

Les bourgeons des membres supérieurs sont constitués d’un axe
mésenchymateux recouvert d’un feuillet ectoblastique issu de la somatopleure

qui formera les structures osseuses et les parties molles du membre.

Au niveau de I’apex de chaque bourgeon, le mésoblaste va induire un
¢paississement du feuillet ectoblastique, la créte ectoblastique apicale (CEA)
elle exercera une action inductive essentiellement mitogénique  sur le
mésoblaste sous-jacent. Le mésoblaste au contact de la Créte prolifere
rapidement en restant indifférenci¢, alors que les cellules mésoblastiques
profondes commencent a se différencier en cartilage et en muscle .Ainsi, le
développement du membre s’effectue de I’extrémité proximale a I’extrémité

distale.
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En fin de sixiéme semaine, chaque ¢bauche de membre comprend un
segment proximal (stylopode), un segment intermédiaire (zeugopode) et un
segment distal (autopode) qui donnera la main. Ce segment distal est séparé¢ de
la partie proximale du membre par un sillon et prend une forme aplatie. La
palette de la main est alors formée présentant dans sa partie périphérique un
épaississement nommeé « plaque digitale ». C’est aux trente huitieéme jours que la
périphérie de la plaque digitale devient crénelée, faisant apparaitre les rayons

digitaux a I’origine des Cinq doigts, séparés par les sillons interdigitaux.

Ces sillons se creusent grace a la mise en jeu de processus de mort
cellulaire programmeée, individualisant les doigts .Les commissures débutent
donc leur formation a la 6éme semaine et I’achévent a la 8¢me semaine de

développement avec une séparation complete.

Les doigts apparaissent dans I’ordre avec en premier le pouce en position
radiale. Les syndactylies résultent d’un défaut de résorption du mésenchyme qui
se trouve entre les renflements radiés des palettes. Cette malformation apparait

donc de maniere précoce dans la croissance embryonnaire.

Les ¢éléments squelettiques se forment par un mécanisme d’ossification
endochondrale : aprés une condensation du mésoblaste du membre qui débute a
la cinquiéme semaine, celui-ci évolue en ébauche cartilagineuse avant de

s’ossifier.

Cette ossification est lente, elle s’acheévera a la douzieéme semaine pour les

phalanges les plus distales.
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Les éléments musculaires résultent de la différenciation en myoblastes des
cellules mésoblastiques d’origine somitique organisées en deux masses

condensées, I’une dorsale et I’autre ventrale par rapport a I’ébauche squelettique.

La masse musculaire dorsale produira les extenseurs et les supinateurs du
membre, alors que la masse musculaire ventrale sera a 1’origine des fléchisseurs

et des pronateurs.

L’innervation du membre supérieur est assurée par des branches ventrales
des nerfs spinaux de C5 a D1 qui convergent a la racine du membre pour former

le plexus brachial.
> Bases moléculaires des interactions inductives :

L’induction des bourgeons de membre passe par la prolifération localisée
du mésoblaste latéral, induite par des facteurs appartenant vraisemblablement a

la famille du facteur de croissance fibroblastique (FGF).

Il existe dans le bourgeon deux régions signalisatrices principales (Fig. 15) :

CRAN

PROX v—l— DIST

CAUD

Figure4S : Schéma du bourgeon de membre montrant la créte ectodermique apicale
(CAE), la zone de progres (ZP) et la zone d’activité polarisante (ZAP) [58]
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_ d’une part, dans 1’axe proximo distal, la créte apicale ectodermique

(CAE) est la source de facteurs diffusibles de la famille du facteur de croissance

Fibroblastique (FGF).

Ces facteurs diffusibles induisent dans le mésenchyme sous jacent la zone

de progres.

Cette zone est caractérisée par une prolifération rapide des cellules
mésenchymateuses qui permet la croissance proximo distale du bourgeon. Elle
donne également aux cellules leur identité¢ de position, qui les informe sur leur
destinée finale : les cellules ayant quitté rapidement la zone de progrés forment
des structures proximales du membre, les cellules qui y séjournent plus

longtemps forment des structures distales.

d’autre part, dans I’axe cranio-caudal, la zone d’activité polarisante (ZAP)

est située sur le bord caudal du bourgeon.

La ZAP a un rdéle d’organisateur du mésenchyme qui contrdle le
développement et la spécification de I’identité digitale du bourgeon. Le role
organisateur de la ZAP passe par I’expression localisée de la protéine
sonichedgehog (SHH), substance morphogéne qui diffuserait pour établir un

gradient croissant cranio-caudal dans le bourgeon.

L’absence de SHH induit la formation d’un seul os de ’avant bras et
I’absence de doigts, anomalies que I’on observe également si I’on retire la ZAP

durant le développement du bourgeon de membre.
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A I’opposé, I’expression craniale ectopique de SHH induit une duplication
des doigts. Ce mécanisme pourrait €tre en cause dans la plupart des

polydactylies.

Au niveau de la moitié craniale du bourgeon de membre, I’expression du
facteur régulateur GLI-3 parait jouer un role clé dans la suppression de la

formation des doigts.

La polarité ventro-dorsale du membre est déterminée par 1’ectoderme.

L’ectoderme dorsal produit le facteur diffusible WNT7A, qui agit sur le
mésenchyme sous-jacent pour induire un phénotype dorsal. L’ectoderme ventral
exprime le facteur de transcription EN-1, qui y réprime I’expression de WNT7A

et conduit a la formation de structures de type ventral.

Une troisieme famille de morphogenes, les Bone Morphogenic Proteins
(BMP), réguleraient ces processus a la fois en stimulant I’induction de la CAE et
en augmentant I’expression des génes ectodermiques dorsaux et ventraux, qui

¢tablissent la polarité dorso ventrale du membre.

Le développement des ¢léments squelettiques spécifiques des segments du
membre est contr0lé par des facteurs de transcription appartenant a la famille

Hox.

Enfin, I’apoptose joue un role important dans la morphologie des membres,

en particulier aux stades tardifs du développement.

Des molécules de la famille des BMP sont impliquées dans 1’apoptose

interdigitale qui permet la séparation des doigts : BMP-2 et BMP-4 puis BMP-7.

D’autres études suggerent que le facteur régulateur GLI-3 serait également

requis dans les processus d’apoptose des régions interdigitales.
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VII. DIAGNOSTIC :
1. Le diagnostic anténatal : [59] [60]

Le diagnostic anténatal de cette anomalie étant actuellement exceptionnel
lorsqu’elle est isolée. La sensibilit¢ du diagnostic échographique de Ia

malformation de la main est rarement documentée dans la littérature.

Il parait sous évalu¢ par 1 échographie anténatale comme les autres

malformations congénitales de la main.

Des ¢études récentes rapportent que la sensibilité de ces examens
échographiques prénataux est inférieure a 50 % dans les anomalies

réductionnelles du membre supérieur.

La sensibilité est d’autant plus faible que le défect est distal et incomplet et

dans les cas d’anomalies isolées de la main.

Les malformations de la main ne peuvent donc a priori pas étre éliminées

par une échographie normale.

Le diagnostic de syndactylie est le plus souvent fait a la naissance.

2. Diagnostic positif clinique :

On pratique un examen clinique complet permet de porter le diagnostic

positif.

A Tinterrogatoire on recherche les antécédents familiaux de malformation

conggnitale.
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Examen clinique des membres :

Il doit étre bilatéral et comparatif, intéressant tout le membre supérieur

jusqu’a la ceinture scapulaire.
A la recherche :

e Des caractéristiques morphologiques de la syndactylie.
e D’Un défaut d’axe.

e Les mobilités active et passive des différentes articulations.
L’examen des pieds a la recherche d’éventuelle anomalie,

Examen clinique Général.: permet de reconnaitre les formes

syndromiques.

3. L’examen para clinique :

Bilan radiographique standard :

Il permet d’apprécier les anomalies osseuses éventuelles. Il n’est pas
indispensable d’effectuer ce bilan trop précocement afin d’obtenir des clichés de

meilleure qualité et de limiter I’exposition de I’enfant aux rayonnements.

Ils sont habituellement effectuer qu’au sixi¢éme mois, lors d’une seconde

consultation au cours de laquelle I’intervention est programmeée.

81



Au terme de ce bilan il sera possible de caractériser la syndactylie et de

décider de la stratégie thérapeutique.

Figure 46: Radiographie standard A : Syndactylie compléte simple entre 1'index

et les doigts longs et une syndactylie complexe entre le doigt long et annulaire. [10]

Les Rx standards de la main ont été réalisé chez tous nos patients
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VIII. TRAITEMENT CHIRURGICAL DES SYNDACTYLIES
CONGENITALES :

> BUT:

L’objectif de la chirurgie réparatrice de la main est d’avoir une main

fonctionnelle avec le moins de complications possibles.
» Moyens :

- La chirurgie des parties molles :
+Création d’une néo-commissure (lambeau cutanée).
+Couverture des faces latérales des doigts (greffe de la peau).
+Reconstruction de la face latérale unguéale (plastie).

- La chirurgie osseuse :
+Séparation osseuse.
+ Ostéotomie.

- La chirurgie vasculaire.

1. Syndactylie des mains:

1.1. Age des interventions :

L’age auquel I’intervention est effectuée varie selon le type de syndactylie
et selon les auteurs. Il est habituel d’attendre I’age de six mois avant de proposer
une intervention, afin d’opérer dans des conditions de sécurité anesthésique

optimales.
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Les syndactylies des premiere et quatriéme commissures, unissant des
doigts de longueur différente, entrainent une déviation latérale de ces doigts.
Elles doivent étre libérées trés tot, dés le troisiéme ou quatriéme mois, afin

d’éviter la pérennisation de ces déformations.

Les syndactylies touchant plusieurs commissures et/ou les syndactylies
bilatérales nécessiteront plusieurs interventions, il est préférable de débuter le
programme chirurgical des 1’age de six mois afin d’avoir terminé I’ensemble des

interventions a 1’age de deux ans.

Il faut éviter d’intervenir simultanément sur les deux cotés d’un méme

doigt du fait du risque de nécrose ischémique qu’un tel geste entrainerait.

Ainsi, lorsque toutes les commissures d’une main sont touchées, on sépare
dans un premier temps les premieres et troisieme commissures afin de libérer le

pouce en priorité, puis les deuxieme et quatrieme commissures apres six mois.

Dans les syndactylies syndromiques la séparation des doigts doit parfois
étre retardée afin d’effectuer auparavant le traitement plus urgent de

malformations associées.

Certains auteurs proposent, lorsqu’une seule commissure est atteinte sur
des doigts centraux, d’intervenir plus tard, vers 18 ou 24 mois, le développement
de la main a cet age facilite le geste chirurgical et la qualité¢ des résultats serait

meilleure qu’apres une chirurgie plus précoce. .

Dans notre série aucun patient n’a été opéré avant l dge de 1 an.

La plupart de nos malades ont été opérées avant l’dge de 5 ans soit

90.46%
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1.2. Conditions Opératoires :

Le traitement chirurgical s’envisage au bloc opératoire, sous anesthésie
générale complétée d’une anesthésie locorégionale de type axillaire ou d’une
anesthésie locale réalisée en préopératoire a type de bloc digital des doigts

concerneés.

L’intervention se déroule sous garrot pneumatique avec une taille de garrot
adaptée a la morphologie de I’enfant et une pression de gonflage dépendant de la
pression artérielle avec une durée limitée a une heure voir deux heures
maximum, complétée éventuellement par des temps de reperfusion par lachage

de garrot. [61]

Le temps chirurgical sera réalisé sous grossissement optique a 1’aide de

loupes (x4 en régle générale).

Enfin, les sutures cutanées seront réalisées au fil tressé résorbable a
résorption rapide qui a pour avantage, tout en minimisant les surinfections
locales, d’éviter I’ablation des fils qui pouvant se révéler difficile chez de petits

enfants. [62]
1.3. Reconstruction commissurale :

Bien qu’elle ait ét¢ parfois négligée dans les premicéres descriptions
techniques de séparation des syndactylies, la construction de la commissure

interdigitale est un élément déterminant de la qualité du traitement chirurgical.

Le but de reconstruction de la commissure est d’obtenir un résultat
fonctionnel et anatomique satisfaisant, il faut limiter les risques de brides
commissurales et I’apparition de palmure en se rapprochant d une commissure

dite normale.
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La commissure interdigitale normale présente une face dorsale oblique en
distal et en palmaire qui nait au niveau de la téte des métacarpiens pour rejoindre
la peau palmaire par un angle aigu a I’union du tiers proximal et du tiers moyen

de la phalange proximale.

La chirurgie de la syndactylie vise a reproduire cet aspect en créant une
commissure profonde et souple, conservant ces caractéristiques dans le temps et

au cours de la croissance.

L’utilisation de lambeaux cutanés locaux est le principe généralement

admis.

Les lambeaux permettent d’apporter dans la commissure une peau
vascularisée, expansible et ayant des propriétés qui seraient semblables aux

autres commissures.

-En 1810, Zeller a développé le premier lambeau commissural. Il a décrit

un lambeau triangulaire dorsal afin d’éviter une palmure.

Soixante-dix ans plus tard, Norton a adapté la technique de Zeller en

utilisant un lambeau triangulaire dorsal et un autre palmaire [63].

-En 1934, Dieffenbach [64].introduit un large lambeau commissural dorsal

unique.

Depuis, de multiples techniques ont été décrites. Elles ont toutes pour
objectif de maximiser 1’ouverture de la commissure et de limiter 1’apparition de

palmure.

_ Utilisation de deux lambeaux croisés dans la commissure [65]. les
lambeaux, I’un palmaire et I’autre dorsal, peuvent étre de forme triangulaire ou
quadrangulaire. Ils sont suturés ensemble par leur bord médial. Cette méthode
évite les cicatrices commissurales transversales mais a pour inconvénient de

donner a la commissure un aspect en « V » plutét qu’un aspect en « U »
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_ Utilisation d’un lambeau dorsal unique ++ [66] [67] : Cette technique
permet d’obtenir un aspect proche d’une commissure naturelle, avec une pente
dorsale se raccordant a angle aigu a la peau palmaire. Les lambeaux peuvent étre

de forme variable (quadrangulaires, en oméga, en T).

Figure 47 : Lambeaux commissuraux rectangulaire, en Oméga, en T. [68]

Leur base est située en regard de la tete des métacarpiens et se prolonge sur
la face dorsale de P1 en ne dépassant pas la ligne médiane de chaque doigt, Sa

longueur représente environ les deux tiers de la phalange proximale.

Le choix du lambeau semble avoir peu d’influences sur le devenir de la

commissure.
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Figure 48 : Techniques de construction commissurale. [10]

Le prélevement de lambeaux commissuraux a pour inconvénient de créer
une perte de substance cutanée dorsale étendue a la base des phalanges
proximales, nécessitant une couverture par greffes. Ces greffes cutanées sont
exposées a la vue et sont souvent le siege d’une évolution inesthétique

(dyschromie, pilosité).

Moss et Foucher ont publi¢ une autre technique permettant de limiter le

recours a la greffe. Ils se sont inspirés du lambeau d’Ostrowski. [69]

Ce lambeau a été décrit initialement dans les syndactylies partielles.
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Il consiste en la réalisation d’un lambeau dorsal rectangulaire et de deux
lambeaux triangulaires palmaires par une incision en Z qui viennent de part et

d’autre du lambeau principal.
On peut appliquer ce principe pour les syndactylies ne dépassant pas I’[PP.

Moss et Foucher 1’ont adapté pour les syndactylies completes en

prolongeant les incisions.

G\ /O

Figure 49 : Plastie d’Ostrowski (incisions dorsales et palmaires)

et application a une syndactylie compléte selon Moss et Foucher [68].

L’utilisation de lambeaux intermétacarpiens dorsaux en ilot [10] a été
proposée ¢également dans ce but. Ces lambeaux permettent d’augmenter la
quantit¢ de peau disponible pour la reconstruction commissurale en mobilisant
la peau du dos de la main. Leur principal inconvénient est la création d’une

cicatrice a la face dorsale de la main.
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Une autre possibilité est I’optimisation de la technique du lambeau dorsal

comme avec le lambeau trilobé proposé par Niranjan [70.71].

Nous utilisons une variante du lambeau trilobé dans laquelle deux
lambeaux triangulaires latéraux sont ajoutés a la base du lambeau

quadrangulaire.

Ces lambeaux sont utilisés pour couvrir la partie dorsale de la zone de

prélevement.
Sherif utilise le principe de I’incision palmaire en ancre de marine.

Ce dessin autorise la réalisation de 2 lambeaux triangulaire

supplémentaires.

L’auteur rapporte une série de 21 commissures avec I’absence de bride

commissurale apreés un suivi de 6 mois a 2 ans [72] .

Figure50 : Incisions palmaires classiques et incisions en ancre de marine [68]

Dans notre série : les lambeaux locaux utilisés étaient dorsaux en oméga
avec incisions palmaire en ancre de marine et en trilobé avec incision

palmaire en T inversé.
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1.3.1. Les syndactylies partielles : [10]

Le principe de la reconstruction commissurale dans les syndactylies
partielles est similaire a celui utilisé pour les syndactylies complétes. Cependant,
du fait d’une laxité cutanée souvent importante, des méthodes spécifiques ont

¢été proposées pour éviter de recourir a des greffes cutanées.

La plupart de ces méthodes associent, sous différentes formes, un lambeau
dorsal pour la reconstruction du fond de la commissure et deux lambeaux

latéraux pour la couverture latérale du doigt.

Récemment ['utilisation de lambeaux en flot a été proposée pour former le

fond de la commissure.

(A) @B

Figure 51 : correction d une syndactylie partielle

A et B Dessins des lambeaux [10]
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(&) (D)

Figure 52 : Correction d une syndactylie partielle

A et B Dessins des lambeaux C et D aspect en fin d interventions. [10]

1.3.2. Les syndactylies de la premiére commissure : [10]

Elles doivent étre traitées au cours des premiers mois de vie afin de corriger

la déviation radiale de I’index et permettre la préhension.
» Les syndactylies mineures,

Telles que celles observées dans le syndrome de Poland, peuvent étre
traitées par les méthodes usuelles de plastie locale d’agrandissement de la

premicre commissure : plastie en trident, plastie en Z a quatre lambeaux.
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(A}

Figure 53 : Syndactylie partielle de la premiére commissure (syndrome de Poland).

A. Plastie en trident. B. Aspect en fin d’intervention. [10]

Dans notre série S cas ont bénéficié d une plastie en trident

o] es formes complétes,

Comme celles observées dans le syndrome d’Apert, posent plus de
problémes thérapeutiques. En plus de la section de la fibrose interdigitale, une
libération aponévrotique et parfois musculaire du premier espace

intermétacarpien peut étre nécessaire.

La bifurcation entre artére collatérale ulnaire du pouce et collatérale radiale

de I’index est souvent anormalement distale et limite I’ouverture commissurale.

En I’absence de syndactylie de la deuxieéme commissure associée, I’artére
destinée a I’index peut étre sacrifiée. Dans le cas contraire, il sera préférable de

sacrifier I’artére destinée au pouce.

Dans tous les cas, un test de clampage sera effectué avant la ligature

artérielle.

93



La couverture commissurale peut étre faite par deux lambeaux triangulaires

palmaire et dorsal associés a des greffes cutanées latérales.

D’autres auteurs préconisent ['utilisation d’un lambeau dorsal de

transposition, dont le site donneur est couvert par une greffe.

Buck-Gramcko a décrit un grand lambeau de rotation-avancement prélevé
a la face dorsale de la main. Le prélévement doit préserver les veines et arteéres

perforantes afin de limiter le risque de nécrose de I’extrémité du lambeau.

L’ouverture commissurale est maintenue par la mise en place temporaire

de broches de Kirschner entre le premier et deuxiéme métacarpiens.

La fermeture directe du site donneur est possible dans la plupart des cas. Ce
n’est qu’en cas de réduction de la largeur de la main, comme en cas d’absence

de rayons, qu’une greffe peut €tre nécessaire.
9
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(A)

Figure54 : A. Syndactylie de la premi¢re commissure.

B Dessins de la séparation selon Buck-Gramcko.[10]

(C)!

Figure 55 : C. Dessins de la séparation selon Buck-Gramcko.

D. Aspect en fin d’intervention. [10]
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1.4. Incisions cutanées et face latérale des doigts :

Le traitement de la face latérale des doigts est un autre temps fondamental

dans la cure de syndactylie.

La séparation des doigts crée une perte de substance latérale dont la

couverture est classiquement assurée par une greffe cutanée.

Le dessin des incisions séparant les doigts détermine I’orientation des

futures cicatrices.

Celles-ci n’ayant pas la méme élasticité que la peau avoisinante, elles

évolueront vers une rétraction relative au cours de la croissance.

Afin d’éviter que cette rétraction n’entraine de déformation en flexion, les
incisions cutanées longitudinales ont été abandonnées au profit d’incisions en

zigzag [73].
1.4.1. Incision cutanée :

Les premiers articles traitant des techniques de cure de syndactylie

relataient des incisions longitudinales rectilignes sur les doigts [74].

En 1956, Cronin a décrit des incisions en zig-zag palmaires et dorsales en
miroir qui permettent de prévenir la formation de brides et qui sont aujourd’hui

la technique de référence [75].
Les incisions partent du lambeau commissural.

Sur la face dorsale, elles se dirigent sur I’'IPP d’un doigt, puis sur la moitié

de la 2¢me phalange de ’autre doigt puis sur ’IPD du ler doigt et sur la 3¢me

phalange du second.
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Les incisions palmaires répondent aux incisions dorsales en miroir avec des

« pics » et des «creux » inverseés.

Cette étape doit étre envisagée avec un soin tout particulier afin de ne pas
oublier de réaliser cette correspondante et d’entrainer une perte de substance
injustifice.

Les incisions ne doivent pas dépasser la ligne médiane de chaque doigt.

Les lambeaux doivent étre décollés au ras du péritendon des extenseurs sur
la face dorsale et au ras du pédicule vasculo-nerveux et du péritendon des
flechisseurs sur la face palmaire. Le décollement doit dépasser 1’incision

cutanée.

Les lambeaux doivent étre positionnés et fixés sans tension afin d’éviter
une compression des pédicules vasculo-nerveux et d’induire une souffrance du

lambeau voire du doigt.

Figure 56 : Principe des incisions digitales en zigzag et en miroir [68].

Dans notre série on a utilisé des incisions digitales en ZigZag et en miroir

chez tous nos malades.
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1.4.2. Greffes de 1a peau :[76][77][78]

Une greffe est un fragment de tissu totalement séparé de son site donneur

pour étre fixé sur un site receveur.

Les greffes de peau sont utilisées pour le comblement d’une perte de
substance cutanée, elles sont classées selon leur épaisseur histologique en peau

mince, et peau totale [76]

Une greffe de peau totale emporte I’épiderme et toute I’épaisseur du
derme ainsi que ses annexes. La cicatrisation spontanée du site donneur n’est

pas possible, sa fermeture, en général par suture directe, est nécessaire. [77]

Une greffe de peau mince intéresse I’épiderme et une partie plus ou
moins profonde du derme. Elle laisse en place, sur le site donneur, une partie du
derme afin de permettre sa ré-épithélialisation spontanée a partir de Ia

profondeur en une dizaine de jour.
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Figure 57 : Anatomie cutanée : greffe de peau mince versus greffe de peau totale [77]
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Les greffes de peau mince et les greffes de peau totale s'opposent tant par
leur mode de prélévement, le sicge et le mode de couverture de leurs zones
donneuses, que par leur plus ou moins grande tendance a la rétraction, leur

aspect et leur trophicité.

Dans le traitement des syndactylies, les greffes de peau totale sont plus
utilisées que les greffes minces, bien que chacune des méthodes ait ses

avantages et ses inconvénients.

e Greffe de peau totale
Pour la greffe de peau totale, toute I’épaisseur de peau est prélevée.

Les sites de prélévement sont différent : le pli inguinal, la face interne du

bras, la face palmaire du poignet et 1 éminence hypothénar.

le pli inguinal offre une large surface qui est parfaitement adaptée en cas
de syndactylies multiples en revanche, cette greffe présente des problémes

d’hyperchromie et de pilosité avec la croissance..

Pour Barbary et Dautel, [78] I’éminence hypothénar est le site donneur le
plus adéquat car la peau prélevée se rapproche de la peau des doigts et est le plus
disponible sur le méme site opératoire .Par ailleurs elle ne présente pas les

inconvénients du pli inguinal mais sa surface de prélevement est trés réduite.
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\ A

Figure 58 : les sites donneurs : éminence hypothénar ;
face antérieure du poignet ; face médiale du bras [79].

Le prélevement de la greffe de peau totale est fait a la lame de bistouri
froide, dans un plan en profondeur qui correspond a I’hypoderme. La face

profonde du derme doit ensuite étre suffisamment dégraissée.

La greffe de peau totale a besoin d’un sous-sol bien vascularisé pour une
bonne “prise de greffe”. Ainsi, lorsque la zone receveuse présente une
vascularisation précaire, il est préférable d’utiliser une greffe de peau mince ou

demi-épaisse.
e Greffe de peau mince :

Une greffe cutanée mince correspond a un fragment de tissu uniquement
épidermique ce qui les distingue des greffes demi-épaisses qui emportent

I’épiderme et une partie plus ou moins profonde du derme [76].
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Les zones de prélévement sont habituellement les membres (cuisses et
fesses) mais aussi le thorax, I’abdomen et le dos. Le cuir chevelu peut également
étre site donneur mais 1I’épaisseur de la greffe ne doit pas dépasser 4 dixiemes de

millimetres pour ne pas entrainer d’alopécie sur le site donneur.

Chez I’enfant, le cuir chevelu est le site de prédilection de prise des greffes
de peau mince. Il s’agit d’un excellent site donneur car sa surface est grande, sa
cicatrisation accélérée par de trés nombreuses papilles dermiques et la rangon

cicatricielle dissimulée par la repousse capillaire.

La technique de prélevement doit étre parfaitement maitrisée. En effet, le
cuir chevelu de I’enfant est fin et un prélévement trop profond entrainera

immanquablement une alopécie iatrogéne mal vécue.

Les greffes minces peuvent €tre instables et risquent de réduire la mobilité

digitale du fait de leur rétraction [80].

Al- Qattan propose cependant I’utilisation de greffes minces lorsque les
doigts sont raides et qu’une grande surface est a couvrir comme dans le
syndrome d’Apert, la rétraction des greffes n’entrainant ni déviation, ni raideur

sur ces doigts rigides [81].
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Figure 59 : Prélevement de greffe de peau mince sur le cuir chevelu : différentes étapes.
: délimitation de la zone chevelue, rasage de la zone a prélever.

: infiltration de I’espace avasculaire de Merkel.

: graissage de la surface a prélever.

: prélévement au dermatome.

m g Q W p»

: zone prélevée a recouvrir par un alginate. [77]
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Plusieurs auteurs ont récemment publié des méthodes visant a réduire,

voire a supprimer le recours aux greffes.

L’expansion cutanée, proposée lors de 1’essor de la méthode il y a une

vingtaine d’années, est en pratique d’usage exceptionnel dans cette indication du
fait de ses inconvénients : nécessité¢ de deux temps opératoires et d’un gonflage
régulier des ballonnets, risque de complications (infection, exposition des

ballonnets) [82].

Le dégraissage étendu des faces latérales des doigts permet dans de
nombreux cas d’effectuer une fermeture directe des faces latérales sans greffe

[83].

Le dégraissage doit €tre important a la pointe et limité a la base afin de

conserver la vascularisation des lambeaux.

La résection de la graisse digitale a déja été recommandée depuis plus de
30 ans par Flatt [84] et ne semble pas avoir de conséquences néfastes sur le

contour des doigts a I’age adulte.

A Tlinverse, Chang s’oppose au dégraissage en avancant le risque de

nécrose et d’adhérences post-chirurgicales [85].

Withey et al. [86] proposent une autre méthode sans greffe (open finger
technique) : ils utilisent des lambeaux aux angles plus aigus, plus nombreux
(sept a huit par doigt), et n’effectuent aucun dégraissage. Les lambeaux sont
suturés par un point unique distal. Les espaces entre les lambeaux sont laissés a

la cicatrisation dirigée.
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IL a comparé 12 commissures opérées a 1’aide de cette technique a 19
traitées de la maniere conventionnelle et il a retrouvé une diminution

significative du risque de déformation par bride.

Cette technique semble cependant trouver ses limites en cas de grande perte

de substance et peut augmenter le risque de souffrance vasculaire des lambeaux.

Actuellement, le développement des dermes artificiels tend a développer

I’utilisation des greffes de peau minces dans les syndactylies.
Ils diminueraient les rétractions et amélioreraient la souplesse des greffes.

Une étude descriptive a été réalisée au CHU de Nantes dans le service de
chirurgie plastique du professeur Duteille [87], incluant des enfants présentant
une syndactylie congénitale simple ou complexe, compléte ou non et associée ou

non a une forme syndromique.

Le traitement chirurgical reposait sur la réalisation d’un lambeau
commissural dorsal, d’incisions en miroir et sur une couverture des pertes de
substances latérales par substitut dermique(Matriderm) avec la greffe de la peau

mince prélevée sur le cuir chevelu.

Les résultats de cette étude indiquent que les résultats cicatriciels,

commissuraux et fonctionnels sont prometteurs avec ce substitut dermique.

Son emploi au bloc opératoire facile avec un temps opératoire paraissait
raccourci par rapport a ’emplo1 d’une greffe de peau totale. Ceci était justifié¢ a
la fois par I’absence de fermeture du site donneur et par une fixation plus lache
et rapide. En effet, la greffe de peau totale doit étre fixée de facon trés soigneuse
(nombreux points séparés ou surjet), alors que la greffe de peau mince autorise

une fixation plus légere (quelques points ou sutures adhésives type Stéristrips et
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pansement modelant). Cette idée est d’autant plus importante qu’il s’agit
d’enfants jeunes chez lesquels le temps de garrot doit étre au maximum écourté.
Egalement la diminution du temps opératoire minimise le risque d’hypothermie
et de complications de type sepsis. Enfin, cette rapidité opératoire accrue parait
particulierement intéressante en cas de cure de plusieurs syndactylies dans le

méme temps opératoire.

L’autre avantage qui semble important est bien entendu I’absence de
cicatrice au niveau du site donneur (aucune alopécie cicatricielle dans la série)
en cas d’utilisation du derme artificiel. Cette remarque est d’autant plus valide
qu’il s’agit d’enfants déja complexés par les cicatrices de leurs mains. De plus,
la capacité cutanée du cuir chevelu est quasiment « illimitée », ce qui peut étre

intéressant dans les syndactylies multiples et bilatérales.

Le risque de pilosité de la greffe est nul avec le Matriderm# contrairement

a la greffe de peau totale, surtout si le prélevement a lieu en inguinal.

I1 est toujours préférable de recourir a une greffe que d’effectuer une suture
des lambeaux en tension excessive, risquant d’aboutir a une nécrose cutanée et a

une cicatrisation rétractile.
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Figure 60 : Positionnement du Matriderm et de la greffe de peau mince. [87]

eDans notre série, 18 patients ont bénéficié d’une greffe de la peau
totale, prélevée de la face interne du bras chez 11 patients et de I’éminence
hypothénar chez 3 patients, du pli inguinale chez 3 patients et du prépuce chez

un seul patient.

2 patients ont bénéficié d’une greffe de la peau mince, prélevée de

I’éminence hypothénar.

Et un patient a été laissé a la cicatrisation dirigée.
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1.5.Prise en charge de I ongle :

Dans les syndactylies simples possédant une bonne laxité cutanée, la
couverture des faces latérales de la phalange distale peut étre faite par suture

cutanée directe.

Dans les syndactylies complexes la séparation unguéale est une étape

complexe.

Lorsque les tablettes unguéales sont jointives ou fusionnées, ou lorsqu’une
fusion osseuse de la phalange distale a été séparée, la couverture osseuse de la
phalange exposée et la reconstruction du repli unguéal latéral doivent étre

effectuées.

La séparation simple avec greffe de peau ne donne pas de bons résultats car
des déviations de la phalange distale, une dystrophie unguéale et d’une fragilité

unguéale en résultent systématiquement.

Des lambeaux a distance, abdominaux ou thénariens, peuvent étre utilisés
mais nécessitent une immobilisation temporaire, souvent délicate chez I’enfant,

et deux temps opératoires.

Buck-Gramcko a décrit I’utilisation de lambeaux triangulaires, Prélevés sur
la pulpe opposée et repliés en direction proximale pour couvrir la phalange et

créer le repli unguéal [88].
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(A)

Figure 61 : Lambeaux pulpaires pour la création des replis unguéaux

latéraux : technique de Buck-Gramcko. A. Dessin des lambeaux.[10]

(B

Figure 62 : Lambeaux pulpaires pour la création des replis unguéaux

latéraux : technique de Buck-Gramcko. B. Aspect du repli latéral

a un an de recul postopératoire [10]
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1.6. Séparation osseuse :

Dans les syndactylies complexes la fusion osseuse est le plus souvent
limitée a Dextrémité des phalanges distales, les autres phalanges et les

articulations étant normalement séparées [89].

Le traitement consiste alors en une séparation osseuse des phalanges
distales, au bistouri ou a la pince de Liston, et a leur couverture latérale selon

une des techniques décrites pour la reconstruction des replis unguéaux.

Afin de limiter les ré interventions, nous préférons opérer ces patients a
I’age de 18-24 mois, lorsque les structures osseuses sont suffisamment

développées pour permettre une résection précise.

La correction des déviations latérales pose un probleme difficile a régler au
cours de I’intervention de séparation des doigts.

En effet, certaines déviations liées a la fusion de doigts de longueur
différente, comme dans les syndactylies des premiére et quatriéme commissures,

se corrigeront spontanément lors de la croissance une fois les doigts séparés.

Ce n’est qu’en cas de correction spontanée insuffisante qu’un geste
d’ostéotomie secondaire sera proposé.

Dans d’autres cas, c’est une anomalie squelettique (phalange delta,
déformation osseuse dans le cadre d’une poly syndactylie) qui est a 1’origine de
la clinodactylie.

Il n’y a dans ces cas aucune réaxation spontanée a espérer et un geste
d’ostéotomie ,en réséquant un coin de maniére a restituer le parallélisme
des 2 interlignes articulaires, Sera a proposer dés que le développement
squelettique le permettra.
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Le tout maintenu par une broche axiale le temps de la consolidation.

e Dans notre série 4 ostéotomies de réaxation ont été pratiquées, dont une
ostéotomie du pouce faite dans le méme temps opératoire que la séparation des
doigts, 2 ostéotomies inter phalangiennes et une ostéotomie du 3 eme

phalange.

1.7. Prise en charge des tendons :

On peut retrouver des anomalies tendineuses surtout dans les syndactylies

complexes.
Il peut s agir de la présence de tendons communs ou de ponts tendineux

Aucune publication ne rapporte de technique dédiée et il sera donc

nécessaire de s’adapté au cas par cas.
1.8.Séparation vasculaire et nerveuse :

Les syndactylies sont parfois associées a une malformation vasculaire, en

particulier dans les formes complexes. [90]

Les pédicules vasculaires centraux doivent étre disséqués, individualisés et

étre « attribués » a chaque doigt.

A Tlinverse, il faut éviter la dissection des pédicules latéraux a la

syndactylie.

En cas de division distale de I’artére commune, il faut alors procéder au
sacrifice d’une des artéres naissant de cette bifurcation. En effet, une division
basse peut devenir un véritable frein au traitement de la commissure et devenir

facteur limitant.
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Ainsi on privilégiera I’artére en position radiale au niveau du 5éme doigt et

2éme

I’artére en position ulnaire au niveau du

Il faut, bien évidemment, réaliser un test de clampage apres levée du garrot

avant tout sacrifice vasculaire.

Au niveau des nerfs, il existe aussi trés souvent des anomalies anatomiques
qui peuvent amener a réaliser une intra-neurodissection en cas de division basse

du nerf digital commun.

Figure 63 : Principe de dissection des pédicules vasculaires digitaux

et des éventuels sacrifices nécessaires en cas de bifurcation distale des artéres [91].
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1.9.Suivi post opératoire :

I ne faut pas le déléguer, cette derniere étape étant particulierement

importante.

Le pansement chirurgical doit permettre d’appliquer correctement les
greffes cutanées, de drainer par capillarit¢ les petits saignements, étre
suffisamment respirant pour éviter la macération et suffisamment robuste pour

résister pendant quinze jours aux différents mouvements de I’enfant.

On applique tout d’abord un film cicatrisant (type compresse hydro
colloide) pour éviter surtout d’adhérences intempestive des compresses sur les
sutures. Puis les compresses de 10*10 sont découpées en 2 ou 4, pour tenir
compte de la petite taille des doigts. Elles sont humidifiées et posées en large
cravate sur chaque doigt. Une autre est pliée et agencée longitudinalement entre
chaque doigt. Puis une bande mousse permet de compléter le bandage jusqu’a
I’avant bras. Une bande Velpeau de 5 ou de 2.5 est serrée avec réserve en
controlant en permanence la coloration des pulpes qui sont toujours laissées
visibles. Une bande ¢lastoplaste vient renforcer le tout, voire une attelle platrée

qui peut compléter ce montage.

Les parents sont prévenus de la nécessité impérative de maintenir le

pansement propre et sec.

Le pansement est contr6lé au huitieme jour du postopératoire puis au

quinziéme jour . Les incisions cicatrisent habituellement en 2 a 3 semaines.

Apres cicatrisation, les doigts sont laissés a 1’air libre .On conseille aux
parents de laver la main a I’eau et au savon et de masser régulicrement les

cicatrices.
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L’application quotidienne de créme de protection solaire sur les cicatrices

et les greffes est préconisée.

Figure 64 : suivi postopératoire [92].

eDans notre série 1 ére pansement fait a J3 en saison chaudes et a J6 en

saison froide
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2. Syndactylie des pieds :[93]
Les syndactylies sont fréquentes au niveau des pieds.

L’atteinte la plus fréquente, familiale autosomique dominante, concerne la

2e commissure.

La technique chirurgicale de séparation d’une syndactylie ne différe pas

des techniques pour la main.

Il faut noter et prévenir les parents que la cicatrisation est souvent plus
difficile, surtout a ’adolescence, et qu’il existe un risque de cicatrice chéloide,
trés difficile a traiter. Lorsque la syndactylie touche deux orteils de taille
différente un traitement chirurgical est nécessaire car le flessum futur de ’orteil

le plus long entraine un conflit dans la chaussure avec la face dorsale de I’IPP.

Pour les syndactylies simples de la 2e commissure la plupart des équipes

préconisent une abstention thérapeutique. Il n’y a en effet aucune conséquence

fonctionnelle.

Figure 67 : Syndactylie de la 2e commissure : technique sans greffe. .[93]
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Mais la demande esthétique a 1’adolescence est forte et a cet age le
traitement chirurgical est difficile. On peut donc proposer une chirurgie avant la
marche avec la nécessité d’une technique sans greffe de peau, permettant un

résultat cosmétique tres satisfaisant.
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IX. COMPLICATIONS : [10]
» L’ischémie digitale :

Est la complication majeure a redouter. Elle doit étre prévenue en évitant
d’opérer simultanément les deux cotés d’un méme doigt et en usant de la plus
grande prudence lors de la dissection des pédicules vasculaires, notamment dans
les formes complexes. Un test de clampage doit étre effectué systématiquement
avant tout sacrifice vasculaire. Méme sans lésion des pédicules, une ischémie
partielle ou compléte peut survenir du fait d’une suture sous tension excessive. 11
est nécessaire de vérifier la bonne revascularisation digitale au lacher du garrot
et, en cas de doute, d’enlever les points de suture sous tension. Les zones alors

découvertes seront greffées afin d’éviter une rétraction cicatricielle secondaire.
> La nécrose des greffes cutanées :

Est pratiquement toujours liée a une infection, elle-méme favorisée par une
mauvaise observance des consignes d’hygieéne postopératoire. Apres traitement
de I’infection par soins locaux et élimination des tissus nécrosés, une nouvelle
greffe de peau totale doit étre appliquée afin d’éviter 1’apparition de cicatrices

rétractiles.
> Les rétractions cicatricielles :

Sont le motif le plus fréquent de reprise chirurgicale. Elles peuvent avoir
différentes origines : tracé des incisions trop longitudinal, nécrose partielle
d’une greffe ou d’un lambeau ayant ét¢ laissée a la cicatrisation dirigée. Lorsque
la rétraction sicge dans la commissure elle forme une palmure limitant
I’écartement des doigts. La pratique de plasties locales est souvent insuffisante

et il est alors nécessaire de mobiliser le lambeau commissural et d’effectuer de
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nouvelles greffes de peau totale. Lorsque la rétraction touche les faces latérales
elle entraine une déformation en flexion et parfois en inclinaison latérale des
doigts. Ces brides peuvent généralement étre corrigées par des plasties en Z

multiples.
> Cicatrices chéloides :

L’apparition de cicatrices chéloides apres séparation d’une syndactylie est

une complication exceptionnelle.

Leur traitement associe une résection intra chéloidienne, des greffes de
peau totale, des injections intra cicatricielles de corticoides retards et le port

d’une compression moulée postopératoire.

(A) (B) e

Figure 65 : A. Rétraction cicatricielle entrainant un défaut d’extension.

B. Cicatrice chéloide.[10]
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> Evolution inesthétique des greffes de peau totale :

L’aspect des greffes de peau totale peut évoluer de fagon inesthétique : la
survenue d’une dyschromie est fréquente et ne peut pas toujours étre prévenue.
L’apparition a la puberté d’une pilosité sur les greffes prélevées dans le pli
inguinal est classique. Méme en prélevant la greffe a la partie la plus externe du
pli inguinal, on ne peut pas toujours I’éviter chez les sujets a la pilosité

développée.

(©)

Figure 66: C. Evolution vers la dyschromie d’une greffe cutanée.
D. Apparition a la puberté d’une pilosité sur une greffe cutanée
inguinale.[10]

eDans notre série : les complications étaient
- 2 cas de rétraction des 2 doigts repris pour plastie en z.
- 2 cas de greffe hyper pigmentée.

- I cas de nécrose du greffe suite a une infection.
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Les syndactylies congénitales sont des pathologies fréquentes qui
concernent 1/2000 a 1/2500 naissances par an. Elles peuvent étre simples ou

complexes et partielles ou complétes.

Les syndactylies peuvent é&tre isolée ou associée a un syndrome
malformatifs dont les plus fréquents sont le syndrome d’apert, Poland et le

syndrome des brides amniotiques.

Une origine génétique est parfois retrouvée mais il s’agit le plus souvent de

cas sporadique sans histoire familiale.
Le traitement chirurgical doit étre débuté avant 1 age scolaire.

De nombreuses techniques ont ¢été décrites s’appuyant toutes sur le méme
principe. elles reposent sur la création d’une néo commissure a partir d un
lambeau dorsal le plus souvent (rectangulaire, en Oméga, en T)et la séparation
des doigts par des incisions en zigzag et en miroir décrite initialement par
Cronin, cette séparation entraine une perte de substance recouverte au moyen
d’une greffe de peau total ou mince prélevée des différents lieux ( pli inguinal ,

éminence hypothénar , face interne du bras ).

Une séparation osseuse et tendineuse est parfois nécessaire de méme que le

sacrifice d’un pédicule vasculaire.
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RESUME

Titre : PEC des syndactylies congénitales « A propos de 21 cas et revue de la
littérature ».

Auteur : Najwa Chebli.

Mots clé : Syndactylie — Etiologies - Syndrome d apert- Syndrome de Poland-

Syndrome de bride amniotique-Traitement.

La syndactylie est une malformation fréquente, I’origine génétique est parfois retrouvée
mais il s’agit le plus souvent de cas sporadique sans histoire familiale.

Une syndactylie peut s’observer dans de nombreux syndromes malformatifs, les plus
fréquents ¢étant le syndrome d’apert, le syndrome de poland et le syndrome de bride
amniotique.

Le diagnostic anténatal de cette anomalie €tant actuellement exceptionnel lorsqu’elle est
isolée, Il est le plus souvent fait a la naissance.

Nous rapportons une série de 21 enfants atteints de la syndactylie congénitale pris
en charge sur une période de 6ans, allant de ’année 2011 a 2017.

L’age moyen de nos patient étais de 04 ans et 6 mois, avec une légere prédominance
féminine et un sexe ratio (f/G=1.1).

Le diagnostic était a la naissance.
La radiographie des mains a été réalisée chez tous nos patients..
Aucun examen génétique n’a €té réalis¢ chez nos malades.

Tous nos patients ont bénéfici¢ d’un traitement chirurgical classique de la syndactylie,
associant des lambeaux en oméga avec incision palmaire en ancre de marine, trilobé et en
trident. Couverture des faces latérales avec une greffe de la peau totale chez 18 patients,
greffe de peau mince chez 1 patients et un patient est laissé a la cicatrisation dirigée.

4 ostéotomies ont été réalisées : dont une ostéotomie du pouce faite dans le méme
temps opératoire que la séparation des doigts, 2 ostéotomies inter phalangiennes et une
ostéotomie du 3 eme phalange.

L’¢évolution a ¢été jugée favorable dans la majorité des cas avec une pince
fonctionnelle et aspect esthétique satisfaisant chez tous nos patients.
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ABSTRACT

Title : Treatment of congenital syndactyly "About 21 cases and review of the
literature"
Author : Najwa Chebli

Key words : Syndactyly —Apert syndrome - Poland syndrome - amniotic band syndrome-
Treatment.

Syndactyly is a common malformation, the genetic origin is sometimes found but it is
most often of sporadic case without family history.

Syndactyly can occur in many malformative syndromes, the most common being apert
syndrome, poland syndrome and amniotic band syndrome.

The antenatal diagnosis of this anomaly is currently exceptional when isolated, It is
most often done at birth.

We report a series of 21 children with congenital syndactyly managed over a period of 6
years, ranging from year 20 11 to 2017.

The average age of our patients was 04 years and 6 months, with a slight female
predominance and a sex ratio (f/ G = 1.1).

The diagnosis was at birth.
X-rays of the hands were performed in all our patients.
No genetic exam was performed in our patients.

All our patients benefited from conventional surgical treatment of syndactyly,
associating omega flaps with palmer incision in marine anchor, trefoil and trident. Cover of
lateral faces with a total skin graft in 18 patients, thin skin graft in 2 patients and 1 patient is
left to directed healing.

Four osteotomies were performed including a thumb osteotomy performed at the same
time as finger separation, two interphalangeal osteotomies and an osteotomy of the third
phalanx.

The evolution was found favorable in most cases with a functional forceps and
satisfactory aesthetic appearance in all our patients.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de ['humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ['honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

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

patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

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

fagon contraire aux lois de [humanité.

> Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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