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0 ) _,;’/( ﬂu momen't:ar ‘étre admis a devenir membre de la profession

- médicale, je m'engage solennellement a consacrer ma vie au service
N

y de [Chumanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur
sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de
mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et
les nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

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

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa
conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales
d’une fagon contraire aux lois de [ humaniteé. A

Je m’y engage librement et sur mon honneur. /"’}
Déclaration Genéve, 19487 4
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DAHAMI Zakaria Urologie RAIS Hanane _
pathologique
Oto-rhino- Oto-rhino-
DAROUASSI Youssef RAJI Abdelaziz
laryngologie laryngologie
i Oto-rhino-
DRAISS Ghizlane Pédiatrie ROCHDI Youssef
laryngologie
SAMKAOQUI
EL ADIB Ahmed Anésthésie- Anésthésie-
i Mohamed )
Rhassane réanimation réanimation
Abdenasser
ELAMRANI Moulay .
Anatomie SAMLANI Zouhour | Gastro-entérologie

Driss

Endocrinologie et

EL ANSARI Nawal maladies SARF Ismail Urologie
métaboliques
o Microbiologie-
EL BARNI Rachid Chirurgie générale | SORAA Nabila _ _
virologie
SOUMMANI Gynécologie-
EL BOUCHTI Imane Rhumatologie ,
Abderraouf obstétrique
Stomatologie et
EL BOUIHI Mohamed chirurgie maxillo TASSI Noura Maladies infectieuses
faciale
Chirurgie TAZI Mohamed i
EL FEZZAZI Redouane o ) Hématologie clinique
pédiatrique lllias
Anésthésie-
ELFIKRI Abdelghani Radiologie YOUNOUS Said o
réanimation
Traumato- Microbiologie-
EL HAOURY Hanane i ZAHLANE Kawtar
orthopédie virologie
EL HATTAOUI i
Cardiologie ZAHLANE Mouna Médecine interne
Mustapha
EL HOUDZI Jamila Pédiatrie ZAOUI Sanaa Pharmacologie
EL IDRISSI SLITINE ) )
) Pédiatrie ZEMRAOUI Nadir Néphrologie
Nadia
Anésthésie-
EL KARIMI Saloua Cardiologie ZIADI Amra o ]
réanimation
EL KHADER Ahmed Chirurgie générale | ZOUHAIR Said Microbiologie




EL KHAYARI Mina

Réanimation

médicale

ZYANI Mohammad

Médecine interne

EL MGHARI TABIB
Ghizlane

Endocrinologie et

maladies

métaboliques

Professeurs Agrégés

Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom | Spécialité
Chirurgie HAZMIRI ) _ _
_ ) Histologie-embryologie-
ABDOU Abdessamad | Cardio- Fatima L
) cytogénétique
vasculaire Ezzahra

ABIR Badreddine

Stomatologie et
chirurgie maxillo

faciale

JANAH Hicham

Pneumo-phtisiologie

ADARMOUCH Latifa

Médecine
communautaire
(Médecine préventive,

santé publique et

KADDOURI Said

Médecine interne

hygiéne)
LAFFINTI
AIT BATAHAR Salma | Pneumo-phtisiologie Mahmoud Psychiatrie
Amine
o i LAHKIM o
ALAOUI Hassan Anésthésie-réanimation Chirurgie générale
Mohammed

ALJALIL Abdelfattah

Oto-rhino-laryngologie

MARGAD Omar

Traumato-orthopédie

Médecine
] physiqueet MESSAOUDI _
ARABI Hafid ) Ophtalmologie
réadaptation Redouane
fonctionnelle
MLIHA TOUATI
ARSALANE Adil Chirurgie thoracique Oto-rhino-laryngologie
Mohammed
ASSERRAJI 3 MOUHSINE
Néphrologie Radiologie
Mohammed Abdelilah
BELBACHIR Anass Anatomie patologique NADER Youssef | Traumato-orthopédie
L NASSIM SABAH Chirurgie réparatrice et
BELHADJ Ayoub Anesthésie-réanimation _ _
Taoufik plastique




BOUZERDA RHARRASSI
Cardiologie Anatomie pathologique

Abdelmajid Issam

CHRAA Mohamed Physiologie SALAMA Tarik Chirurgie pédiatrique
Chirurgie

EL HAOUATI Rachid Cardio- SEDDIKI Rachid Anésthésie-réanimation
vasculaire

EL KAMOUNI Youssef

Microbiologie-virologie

SERGHINI Issam

Anésthésie-réanimation

EL MEZOUARI Chirurgie réparatrice et
Parasitologie-mycologie| TOURABI Khalid _
El Mostafa plastique
. ZARROUKI o .
ESSADI Ismail Oncologie médicale Anésthésie-réanimation
Youssef
ZIDANE
GHAZI Mirieme Rhumatologie Moulay Chirurgie thoracique

Abdelfettah

HAMMOUNE Nabil

Radiologie

Professeurs Assistants

Nom et Prénom

Spécialité

Nom et Prénom

Spécialité

AABBASSI Bouchra

Psychiatrie

EL JADI Hamza

Endocrinologie et

maladies métaboliques

ABALLA Najoua

Chirurgie pédiatrique

EL-QADIRY Rabiy

Pédiatrie

Rééducation et

ABDELFETTAH T FASSI FIHRI o
réhabilitation . Chirurgie générale

Youness . Mohamed jawad
fonctionnelle

ABOUDOURIB _ _ Chimie de coordination
Dermatologie FDIL Naima

Maryem bio-organique

ABOULMAKARIM

) Biochimie FENANE Hicham Chirurgie thoracique
Siham
ACHKOUN

Anatomie GEBRATI Lhoucine| Chimie physique

Abdessalam
AHBALA Tariq Chirurgie générale HAJHOUJI Farouk | Neurochirurgie
AIT ERRAMI Adil Gastro-entérologie HAJJI Fouad Urologie
AKKA Rachid Gastro-entérologie HAMRI Asma Chirurgie Générale
AMINE Abdellah Cardiologie HAZIME Raja Immunologie

ARROB Adil

Chirurgie réparatrice et

plastique

IDALENE Malika

Maladies infectieuses




AZAMI

Mohamed Anatomie pathologique KHALLIKANE Said | Anesthésie-réanimation
Amine
Stomatologie et chirurgie
AZIZ Zakaria LACHHAB Zineb Pharmacognosie
maxillo faciale
) LAHLIMI Fatima )
AZIZI Mounia Néphrologie Hématologie clinique
Ezzahra
BAALLAL Hassan | Neurochirurgie LAHMINI Widad Pédiatrie

BABA Hicham

Chirurgie générale

LAMRANI HANCHI

Asmae

Microbiologie- virologie

Microbiologie et

BELARBI Marouane| Néphrologie LOQMAN Souad toxicolgie
environnementale
BELFQUIH Hatim Neurochirurgie JALLAL Hamid Cardiologie
BELGHMAIDI 3
Ophtalmologie MAOUJOUD Omar | Néphrologie
Sarah
MEFTAH Endocrinologie et
BELLASRI Salah Radiologie )}
Azzelarab maladies métaboliques
) . MILOUDI
BENAMEUR Yassir | Médecine nucléaire _ Microbiologie-virologie
Mouhcine

BENANTAR Lamia

Neurochirurgie

MOUGUI Ahmed

Rhumatologie

BENCHAFAI llias

Oto- rhino- laryngologie

MOULINE Souhail

Microbiologie-virologie

BENNAOUI Fatiha | Pédiatrie NASSIH Houda Pédiatrie
Traumatologie- OUERIAGLI NABIH
BENYASS Youssef o Psychiatrie
orthopédie Fadoua
OUMERZOUK
BENZALIM Meriam| Radiologie Neurologie
Jawad
BOUHAMIDI
Dermatologie RAGGABI Amine Neurologie
Ahmed

BOUTAKIOUTE
Badr

Radiologie

RAISSI Abderrahim

Hématologie clinique

CHAHBI Zakaria

Maladies infectieuses

REBAHI Houssam

Anesthésie-réanimation

CHEGGOUR i ,
Biochimie RHEZALI Manal Anesthésie-réanimation
Mouna
CHETOUI ] _ ROUKHSI . _
Cardiologie Radiologie
Abdelkhalek Redouane




CHETTATI Mariam

Néphrologie

SAHRAOUI
Houssam
Eddine

Anesthésie-réanimation

DAMI Abdallah

Médecine légale

SALLAHI Hicham

Traumatologie-

orthopédie

DARFAOUI Mouna

Radiothérapie

SAYAGH Sanae

Hématologie

DOUIREK Fouzia

Anesthésie réanimation

SBAAI Mohammed

Parasitologie-mycologie

DOULHOUSNE
Radiologie SBAI Asma Informatique
Hassan
Médecine
Communautaire
EL-AKHIRI ) )
Oto- rhino- laryngologie SEBBANI Majda (Médecine préventive,
Mohammed

santé publique et

hygiene)

EL AMIRI Moulay
Ahmed

Chimie de coordination

bio-organique

SIRBOU Rachid

Médecine d’urgence et

de catastrophe

ELATIQI

Chirurgie réparatrice et

_ SLIOUI Badr Radiologie
Oumkeltoum plastique
ELBAZ Meriem Pédiatrie WARDA Karima Microbiologie
EL FADLI i YAHYAOUI 3
Oncologie médicale Hématologie
Mohammed Hicham
EL FAKIRI Karima | Pédiatrie YANISSE Siham Pharmacie galénique
EL GAMRANI . ZBITOU
Gastro-entérologie Cardiologie
Younes Mohamed Anas
EL HAKKOUNI i}
_ Parasitologie-mycologie ZIRAOUI Oualid Chimie thérapeutique
Awatif
ELJAMILI
Cardiologie ZOUITA Btissam Radiologie
Mohammed
Chirurgie
EL KHASSOUI )
. Chirurgie pédiatrique ZOUIZRA Zahira Cardio-
Amine ]
vasculaire
ELOUARDI o )
Anésthésie-réanimation
Youssef

LISTE ARRETEE LE 03/03/2022



-l ,?

B e
DEDICACES

J.@@Q;Q




Je dois avouer pleinement ma reconnaissance a toutes les personnes
. ) . .

qui m ont soutenu durant mon parcours, qui ont su me hisser vers le

haut pour atteindre mon objectif. C’est avec grand amour, respect

et gratitude que je dédie ce modeste travail comme preuve de respect

et de reconnaissance :

A Dieu, Tout puissant, le trés miséricordieux, Qui m’a guidé dans le
bon chemin, Louanges et remerciements

Je dédie cette thése d



A mes trés chers parents :

V.

N Je ne trouve pas les mots pour traduire tout ce que je

'J' ressens envers des parents aussi merveilleux dont jai la

fievté d’étre la fille.

mnz/ous avez toujours été la pour moi, veillant d ce que je ne
{jﬁ manque de vien, m’'encourageant d surmonter tout
r' obstacle et d aller toujours vers Lavant. Rien au monde ne

Y pourrait compenser tous les sacrifices, que vous avez

V:W » consentis pour mon bien étre et pour mon éducation.
(@Y
| ¢

.

" Mevci pour votre amour inconditionnel, pour tout
% v lenseignement que vous m’avez transmis, pour avoir
?ﬁﬂ toujours cru en moi et m’'avoir toujours soutenu, pour vos
p Pip priéres et pour Lencouragement sans limites que vous ne

ﬁ 0. cessez de m’offrir.

W’T ce jour, je vous rends un grand hommage et jespére
7 étre d la hauteur de vos espérances. Ce modeste travail,
?*‘ W‘ est avant tout le votre, n'est que la consécration de vos

- grands efforts.

. QuwAlah tout puissant vous protége, vous procure longue

vie en bonne santé et bonheur afin que vous demeuriez le
flambeau illuminant mon chemin.

Je vous aime treés fort.

To my soulmate

"J‘ A special dedication goes to my beloved husband, my
wﬁ)rever soulmate, my closest advisor and the love of my
j‘z You have been my constant source of motivation and
fl'plconditwna[ love. I cannot express my deep gratitude for
)”' making my happiness on top of your priorities and for
r«‘ﬂ@ supporting me every step of the way.
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. I am truly blessed to have you in my life and forever
Vﬁ grateful that Allah brought us together.

| For all the beautiful moments, the joy and the love you have

f given me I dedicate this work to you with my wishes for

M success, prosperity and happiness.
Allah preserve our mutual attachment, and make all our
dreams come true.
I love you endlessly baby.

Q‘VM ™ A mes trés chers fréres et soeurs: Sarae, Jihad, Youness

A et Sana
dﬁ In témoignage de mon amour, mon attachement et ma
? gratitude. Mais aussi en guise de ma reconnaissance pour
‘0" wvotre affection, votre soutien et votre serviabilite. Je vous
}r remercie pour tous les moments agréables que nous avons
1 partageés, pour tout le bonheur que vous me procurez.
ﬂj*w/? Votre place dans mon cceur est irremplacable. Qu Allah
.7 nous garde a jamais unis dans la joie et la prosperite, et

qu’il vous préserve du mal et vous accorde sante et
reussite.
Je vous aime.

A mes trés chers neveu et niéces: Omar, Aline et
Amira.

Aucune dédicace ne saurait exprimer tout Lamour que

. jaipour vous, votre joie et gaieté me comble de bonheur.
% ﬂous étes [énergie de notre famille et jespére étre toujours
w " 'la pour vous. Puisse Allah vous protéger, éclairer votre
hemin et vous aider d véaliser d votre tour vos veeux les

ﬂ%/, ﬁc

{" plus chers.

‘% Je vous aime.
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Ji’
,wwf Jaurais aimé que vous soyez présents en ce grand jour.
w (7 Qu’Allah ait vos dmes dans sa puissante miséricorde.

»

A ma chére grand-mére Fatma.

i Ta présence et tes priéves m'ont toujours été d’un soutien
| \? remarquable. Je te dédie ce travail en espérant que dieu le

W . tout puissant te procure santé et longévité.
Lo
?g Pyr, A ma belle-mére
; 'r Que ce travail soit le témoignage de mes sentiments les

Wr plus sincéres et les plus affectueux. Puisse Allah te
procurer bonheur et prospérite.

A mes meilleures amies :

Je vous dédie cette thése en témoignage de ma grande
affection et en souvenir des magnifiques moments passés
ensemble. Je vous adore énormement !

A mes chers amis et collégues de La Faculté de
Médecine et de Pharmacie de Marrakech :

Wge fut un long parcours avec des hauts et des bas, qui m’'a

p‘!rmts de faire la connaissance de pevsonnes formidables
@W”/fpet de nouer des liens de fraternité. Ce parcours n'aurait
v /. jamais été e méme sans vous. Je vous remercie et vous
&

,ﬂ‘ﬂ{% souhaite tout le bonheur et le succés.
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Jai été trés touchée par votre disponibilité et par
Cencouragement que vous m’avez apportée durant la
w méalisation de ce travail. Je suis trés fiére d'avoir été votre
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Yous avez accepté trés spontanément de faire partie de
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CHU
MCP
IPP

M1

M2

M3
IFSSH
JSSH
SHFM
SHFLD
EEC
EEM
ADULT

LMS

Liste des abréviations

Centre hospitalier universitaire

Métacarpo-phalangien

Interphalangienne proximale

Premier métacarpien

Deuxiéme métacarpien

Troisieme métacarpien

International Federation of Societies for Surgery of the Hand
Japanese Society for surgery of the Hand

Split Hand/ Split Foot Malformation

Split Hand/ Split Foot Malformation with Long-bone Deficiency
Ectrodactyly, Ectodermal dysplasia, Cleft Lip/ palate syndrome
Ectrodactyly, Ectodermal dysplasia, Macular dystrophy

Acro Dermato Ungual Lacrimal Tooth

Limb Mammary Syndrome
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Les fentes médianes de la main chez I’enfant.

Les fentes mé dianes de la main sont des malformations congé nitales rares, caracté risées

par I’alté ration du développement de la colonne centrale de la main. [1]

Sous ce terme sont regroupées des anomalies de sévérités variables, intéressant les
parties molles ainsi que les structures osseuses. Elle est le plus souvent isolée, mais peut aussi

s’inscrire dans le cadre de syndromes malformatifs.[2][3]

Elles appartiennent au groupe | des malformations de la main selon la classification
admise par I'International Federation of Societies for Surgery of the Hand, qui définit les fentes
médianes comme une déficience, un arrét de formation longitudinale de la partie médiane de la

main.[4]

Classées au cinquiéme rang en termes de fréquence aprés les polydactylies, les
syndactylies, les brides constrictives et la main bote radiale [5],avec environ 1-4/100000

naissances. [6]

Les fentes médianes de la main sont de constation évidente deés la naissance, le
diagnostic est donc clinique, mais le recours a la radiologie est nécessaire pour préciser le
type.[7]

La prise en charge est chirurgicale, complexe en raison de ses variétés, mais bénéfique

tant sur le plan fonctionnel qu’esthétique.[7]

L’objectif de ce travail est d’étudier I’expérience du service de traumatologie orthopédie
pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech a travers une étude rétrospective de 3 cas,

étalée sur une période de 13 ans et d’en analyser les résultats a la lumiére de la littérature.

Ceci afin d’évaluer la prise en charge chirurgicale réalisée dans notre service ainsi que les

résultats fonctionnels et esthétiques chez nos patients.



Les fentes médianes de la main chez I’enfant.

-l ,?

e e —
MATERIELS ET METHODES

J.@@@;Q




Les fentes médianes de la main chez I’enfant.

Matériels :

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur une période de 13ans (entre Octobre 2008 et

Février 2021) concernant 3 cas de fente médiane de la main colligés au service de traumato-

orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

Méthodes :

Critéres d’inclusion :

Nous avons inclus dans cette étude, tout patient :
Présentant une fente médiane de la main
Ayant un dossier médical exploitable.

Opéré et suivi au service de traumato-orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed VI de

Marrakech, entre Octobre2008 et Février2021.

Critéres d’exclusion :

Les patients avec des dossiers inexploitables.

Les patients non opérés.

Recueil des données :

Le recueil des données a été effectué par :

Analyse du registre des patients suivis pour fente médiane de la main au service de

traumato-orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

Le logiciel de gestion de I’h6pital «Hosix ».

Les observations ont été étudiées et analysées ; les dossiers sans comptes rendus

opératoires inexploitables ont été exclus de notre étude.
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4, Fiche d’exploitation :

Une fiche d’exploitation pour recueillir 'ensemble des informations nécessaires pour

répondre aux objectifs de notre étude a été faite.

Voir annexe (page5).

5. Les objectifs du travail :

e Rapporter I'expérience du service de traumatologie orthopédie du CHU Mohamed VI de

Marrakech en matiére de prise en charge chirurgicale des fentes médianes de la main

o Evaluer les résultats fonctionnels et esthétiques post chirurgicaux de nos patients ; ainsi

que le degré de satisfaction des parents a propos du résultat.

e Proposer des recommandations pour améliorer le résultat ainsi que le pronostic.

6. Analyses des données :

Nous avons effectué une analyse descriptive des caractéristiques sociodémographiques,

cliniques, radiologiques, chirurgicales et évolutives de nos patients.

6.1.Classifications utilisées :

De nombreuses classifications ont été rapportées dans la littérature.

Nous avons choisi d’adopter les classifications a visée descriptive qui permettent de

proposer une stratégie thérapeutique.

a. Manske et Halikis :[8]

La classification de Manske et Halikis repose sur I’aspect de la premiére commissure.

Elle présente un intérét pour sa simplicité d’insister sur la nécessité dans le traitement
chirurgical d’obtenir une premiére commissure large, afin de rendre la main la plus fonctionnelle

possible.
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Tableau | : Classification de Manske et Halikis.

Groupe Description
| Premiére commissure normale.
A. Premiére commissure modérément étroite.
Il
B. Premiére commissure séverement étroite.
] Syndactylie pouce-index avec une absence de premiére commissure.
v Commissure large en raison de I’absence de I'index et du troisieme doigt.
Persistance d’un ou deux rayons ulnaires avec disparition des doigts radiaux,
\Y

ainsi que du pouce et donc caractérisé par I’absence de premiére commissure.
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Figure 1 : Iconographie de la classification de Manske et Halikis.[8]

A : Image d’une fente médiane de la main classée I.
B : Image d’une fente médiane de la main classée Il A.
C : Image d’une fente médiane de la main classée IIB.
D : Image d’une fente médiane de la main classée Ill.
E : Image d’une fente médiane de la main classée IV.
g
F : Image d’une fente médiane de la main classée V
g
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b. Glicenstein et al :[9]

Glicenstein et al. ont réparti les fentes médianes en 3 groupes en fonction du défaut

médian, suivis de déduction thérapeutique.

Tableau Il : Classification de Glicenstein et al.

Groupe Description
A. Aplasie purement phalangienne.
Les fentes
B. Aplasies digitales.
1 médianes
_ C. La fente est profonde, atteignant le niveau de la commissure
simples
du pouce.
A. Les fentes médianes avec syndactylie.
Les fentes B. Les fentes médianes avec accolement.
2 médianes . . .
C. Les fentes médianes avec polydactylie centrale ou aspect en Y
complexes , .
du métacarpien.
D. Les fentes médianes avec os transversal.
A. Les mains a trois doigts dans lesquelles les troisieme et
quatrieme rayons ont disparu.
Les fentes , . N . A .
B. Les mains bi digitales ou seuls persistent pouce et cinquiéme
3 médianes .
doigt.
étendues
C. Les mains mono digitales.
D. Les fentes médianes avec polydactylie radiale.
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Figure 2 : Images du groupe 1 de la classification de Glicenstein et al. [9]

A : Image d’une fente médiane de la main classée 1B

B : Radiographie standard de face montrant une fente médiane de la main

classée 1C
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Figure 3 : Images du groupe 2 de la classification de Glicenstein et al. [9]

O N w >

: Image d’une fente médiane de la main classée 2A

: Radiographie standard de face montrant une fente médiane de la main classée 2B
: Radiographie standard de face montrant une fente médiane de la main classée 2C
: Radiographie standard de face montrant une fente médiane de la main classée 2D

10
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Figure 4 : Images du groupe 3 de la classification de Glicenstein et al. [9]

A : Image d’une fente médiane de la main classée 3A
B : Image d’une fente médiane de la main classée 3B et 3C
C : Radiographie standard montrant une fente médiane de la main classée 3D

c. Lange: [10,11]

+ Fentes typiques :

Les fentes « typiques »dontl’incidenceest1/90 000 naissances [12], atteint plusieurs

extrémités de facon bilatérale.

Souvent, elles s’accompagnent de différences congénitales au niveau des pieds (pieds

fendus), sans hypoplasie proximale de I’avant-bras ou du bras ni de doigt rudimentaire. [13]

De transmission familiale, rendant ainsi I’étiologie génétique hautement probable et peut

s’intégrer dans un contexte syndromique a savoir SHFM, EEC et EEM.

11



Les fentes médianes de la main chez I’enfant.

Figure 5 : Images des fentes typiques selon Barsky.[10]

< Fentes atypiques :

Les fentes « atypiques » dont I'incidence est 1/150 000 naissances [12], sont unilatérales,
ne touche qu’une des quatre extrémités, sans atteinte des pieds et s’accompagnent d’hypoplasie

proximale.

Elles sont de transmission non familiale, surviennent de facon sporadique et pourraient

ainsi étre en lien avec des facteurs environnement aux.

Contrairement aux fentes typiques ou le pouce peut étre absent et/ou seul le cinquieme
doigt persiste dans les formes monodactyles, ces forme sa typiques ou pseudo fourches peuvent

s’étendre le plus souvent en ulnaire et, encas de forme uni digitale, seul le pouce persiste. [13]

12
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Figure 6 : Radiographies standards de face objectivant des fentesatypigues selon Barsky.[10]

6.2.Techniques utilisées :

e  Fermeture simple de la fente selon Barsky.
e Transposition de I'index selon Miura et komada.

o L’intervention commence par tracer les différentes incisions (voir figure 5), selon le

type de la malformation.
0 Sous anesthésie générale, mise en place d’un garrot a la racine du membre.
o Incision cutanée en suivant les tracés.
o Dissection sous cutanée progressive respectant les pédicules vasculo-nerveux.

0 Reconstruction :
- Selon la technique de Barsky : rapprochement des tétes des métacarpiens par
suture a proximité des tétes M2 et M3.
- Selon la technique de Miura et Komada: translocation du 2&memétacarpiensurla

base du 3¢meet fixation par 2 broches.

13
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o Vérification de la vascularisation des doigts apres I'ablation du garrot.
o0 Suture cutanée par des points séparés permettant la correction du defect.
o Pansement par compresses bétadinées.

o0 L’extrémité pulpaire des doigts doit toujours étre accessible pour vérifier leur

recoloration.

el

Figure 7 : Images de tracés préopérqtoires et résultat postopératoires immédiats.

A : Image de la main droite d’un nourrisson dgé de 10 mois, objectivant un tracé
préopératoire selon la technique de Miura et Komada.

B : Image de la main droite d’un nourrisson dgé de 9 mois, objectivant un tracé
préopératoire selon la technique de Barsky.

C : Image de la main droite d’un nourrisson de 10 mois, objectivant le résultat
postopératoire immédiat de la fermeture de la fente médiane en utilisant la
procédure de Miura et Komada.

D : Image de la main droite d’un nourrisson de 9 mois, objectivant le résultat
postopératoire immédiat de la fermeture de la fente médiane en utilisant la

procédure de Barsky.

14
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6.3.Méthode d’évaluation

e Résultat fonctionnel : excellent, satisfaisant ou insatisfaisant.

e Résultat esthétique : bon, acceptable ou médiocre.

7. Ethique :

Le consentement des patients n’est pas nécessaire pour une analyse rétrospective de
leurs dossiers et ce type de travail ne demande pas non plus la soumission formelle a une

commission d’éthique.

Mais, en remplissant les fiches, I'anonymat des patients a été respecté dans le souci du

respect du secret médical.

15
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I.  Etude épidémiologique:
1. Age:

La moyenne d’age de nos patients était de 26,3 mois (2.2ans) avec des extrémes allant

de9 mois a 5ans.
2. Sexe:

Le nombre de garcons était de deux soit (66.7%) contre une fille soit (33.3%), avec un

sex-ratio de 2.

n Gargons = Filles

Figure 8 : Répartition des patients selon le sexe

3. Origine :

Les patients étaient tous d’origine rurale.

17
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Il. Caractéristiques cliniques :

1. Antécédents:

¢ Un patient est consanguin soit 33.3%.
e Lafamille des patients ne présente pas de cas similaire soit 100%.

e Un antécédent de syndactylie traitée chez un seul cas soit 33.3%

e

Figure 9: Image préopératoire de la main gauche d’un enfant agé de 5ans, objectivant

une syndactylie traitée de la premiére commissure.

2. Examen clinique:

2.1.Localisation :

e Une atteinte des deux mains dans deux cas soit 66.7% des patients.

e Une atteinte de la main droite dans un seul cas soit 33.3% des patients

18
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® Unilatérale ™o Bilatérale

Figure 10 : Répartition des patients selon la localisation de la fente médiane.

2.2.Nombre de rayons digitaux

e Les patients présentent 3 rayons digitaux soit 100%.

2.3.Aspect de la 1ére commissure :

e La commissure est d’aspect normal chez deux patients soit 66.7%.

e La commissure est d’aspect étroit chez une patiente soit 33.3%.

2.4.Troisieme métacarpien :

e Le troisieme métacarpien est présent chez une patiente soit 33.3%.

e Le troisieme métacarpien est absent chez deux patients soit 66.7%.

19
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Figure 11: Radiographie standard préopératoire de face de la main gauche d’un enfant dgé de

5ans, objectivant la présence d’un troisieme métacarpien.

2.5.0s transversal surnuméraire :

e L’os transversal surnuméraire est absent chez tous les patients soit 100%.
2.6.Syndactylie :
e Les patients ne présentent pas de syndactylie soit 100%.

2.7.Articulation MCP du pouce :

e Stable chez tous les patients soit 100%.

3. Classification:

3.1.Manske et Halikis :

e Deux patients sont classés en Groupe 1 de la classification de Manske et Halikis.

e Une seule patiente est classée en Groupe 2 de la classification de Manske et Halikis.

20
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3.2.Glicenstein et al :

e Deux patients sont classés en Groupe c de la classification de Glicenstein et al.

e Une seule patiente est classée en Groupe 2a de la classification de Glicenstein et al.

3.3.Forme typigue ou atypigue :

e Un seul patient présente une fente typique.

e Deux patients présentent une fente atypique.

Figure 12 : Radiographies standards préopératoires de face des deux mains d’un nourrisson agé

de 10 mois, objectivant une fente médiane bilatérale. L’atteinte des deux mains est

synonyme d’une fente typique.

3.4.Forme syndromique :

e Les patients ne présentent pas de forme syndromique.

4, Manifestations associées:

e Les patients ne présentent pas de malformation associée.

21
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Il. Etude radiologique :

e Les patients avaient bénéficié d’une radiographie standard soit un taux de 100%.

e Un patient présente une synostose entre M1 et M2.

Figure 13 : Radiographie standard préopératoire de face de la main droite du nourrisson agé de

10 mois, objectivant une synostose entre M1 et M2.

22
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IV.

Prise en charge chirurgicale :

Délai de consultation :

Les fentes médianes de la main ne bénéficient d’une prise en charge chirurgicale qu’a

partir de I’dge de 6 mois.

Le délai d’attente entre le diagnostic et la chirurgie varie de 4 a 6 mois en fonction de

I’activité du service et de la disponibilité du bloc opératoire.

Age de I'intervention :

L age de la premiére intervention varie entre 9 mois et 5ans en raison du retard de

consultation.

Greffe de peau :

La greffe de peau n’a pas été pratiquée.

Technigue chirurgicale :

La fermeture simple de la fente selon la technique de Barsky.

La transposition de I’'index selon la technique de Miura et Komada.

Suites post opératoires :

Les patients ont bénéficié d’une antibiothérapie orale préventive associée a un traitement

antalgique avec une surveillance réguliere de I’état local.

Changement du pansement au 7¢me jour.

Complications post opératoires :

Une dyschromie a été notée chez un seul patient.

23
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Figure 14: Image de la main droite du nourrisson opéré a I’age de 9mois en utilisant la technigue

de Miura et Komada, lors d’un contrdle postopératoire, objectivant une dyschromie.

V. Résultats fonctionnels et esthétiques :

e Les résultats esthétiques ont été satisfaisants.

e Le résultat fonctionnel global excellent, notamment la pince pouce-index et la fonction

du serrage.

e Les patients n’ont pas eu recours a une reprise chirurgicale.
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VI. Tableau synoptique :

Tableau lll : Tableau synoptique des cas étudiés

Patient 1 Patient 2 Patient 3
Age 10mois 5 ans 9 mois
Sexe Garcon Fille Garcon
Consanguinité.
Déces de la Syndactylie
Antécédents . - -
maman a un traitée
jeune age.
Manske et Halikis 1 1 2
Classification Glicenstein et al 1c 1c 2a
Lange et Barsky Typique Typique Atypique
Malformation associée Aucune Aucune Aucune

Bilan Rx de la main Rx de la main Rx de la main
Age de I'intervention 10mois 5 ans 9mois
Transposition Fermeture

Transposition de

Technique de I'index selon simple de la
Prise en charge I'index selon
chirurgicale Miura et fente selon
Miura et Komada

Komada Barsky

Greffe de peau Non utilisée Non utilisée Non utilisée
Complication post opératoire Dyschromie - -
Reprise chirurgicale Aucune Aucune Aucune

A noter : Seulement 3 mains ont été traitées.
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l. Historique :

Bien que les fentes médianes de la main ne soient pas les plus fréquentes des
malformations de la main [14], elles ont suscité I'attention des médecins des I'Antiquité. Elles
étaient initialement documentées en 1770 parmi une tribu des indiens de Guyane[15]. Ambroise

Paré [16] en rend responsable <<l'insuffisance de sperme>>.

De nombreux auteurs, publient au 19e siecle des observations, purement descriptives
attribuant a I'anomalie un nom imagé évoquant habituellement un crustacé : pinces de crabe, de
homard, d’écrevisse [17]. Von Walter a décrit la déformation en « pince de crabe » en 1829 et
Cruveilhier, dont la premiere description clinique revient a lui [18], est le premier a utiliser le

terme de « pince de homard » en 1842[19].

En 1832 le terme ectrodactylie a é té inventé par I’anatomiste francais Geoffroy Saint-
Hilaire [20], il signifie « absence de doigts » [21]. Etymologiquement il provient de deux mots

grecs : Ektroma (absence) et Dactylos (doigts)[22].

Scoutetten [23] souligne le caractére familial de certaines formes. En 1908, Lewis et

Empleton [24] font la premiere étude détaillée a propos de 180 cas.

Il. Epidémiologie :[25, 26, 27, 28]

La fente médiane de la main est I'une des malformations rares qui touche la main, classée
au cinquiéme rang en termes de fréquence apres les polydactylies, les syndactylies, les brides
constrictives et la main bote radial [5]. Elle représente 8-17% de toutes les malformations qui

touchent le membre supérieur[2].
Son incidence est d’une naissance a quatre sur 100000.[6]

Elle touche plus fréquemment les enfants de sexe masculin avec un sexe ratio de 5/1.
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Les fentes médianes bilatérales sont observées chez 56% des patients et la majorité sont
du méme type dans chaque main, tandis qu'une déformation unilatérale est présente dans 44%

des cas.

Des anomalies multiples des membres supérieurs survenant chez le méme individu sont
signalées dans 17% des cas, et entre 5 et 20% de ces anomalies sont associées a un syndrome

identifiable.

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, et des anomalies mineures qui peuvent ne pas étre signalées.

Des études ont rapporté une augmentation de la prévalence avec I'age maternel : pour les
meres de plus de 40 ans, le ratio de prévalence est deux fois plus élevé que pour les méres de

moins de 30 ans.

lll. Classification : [29]

L'International Fédération of Sociétés for Surgery of the Hand (IFSSH) a élaboré en 1976,

une classification a 7groupes, en se basant sur la classification proposée par Swanson et al :

e Groupe 1 : Défaut de formation.

e Groupe 2 : Défaut de différenciation.
e Groupe 3 : Eléments surnuméraires.
e Groupe 4 : Hyperplasie.

e Groupe 5 : Hypoplasie.

e Groupe 6 : Maladie amniotique.

e Groupe 7 : Anomalies généralisées du squelette.

Les fentes médianes de la main s’inscrivent parmi le Groupe 1ldes défauts de

formation.[4]
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En 2000, la Japonaise Society for Surgery of the Hand (JSSH) a adopté une classification

modifiée de |"IFSSH.

Cette classification regroupe les fentes médianes, les syndactylies, les polydactylies
centrales et les triphalangies du pouce sous une catégorie correspondant aux anomalies de

I’'induction des rayons digitaux.

Récemment, I'IFSSH en 2014 a proposé une nouvelle classification permettant d’intégrer

les derniers travaux de biologie moléculaire.

IV. Etiopathogénie :

La fente médiane de la main est d’étiologie complexe ; Des facteurs exogénes ont été
rapportés tels que la prise médicamenteuse et le tabagisme maternel [30]. Cependant, elle est le
plus souvent d’origine génétique avec une transmission autosomique dominante, devant le

caractere bilatéral ou I’association a d’autres malformations. [31]

1. Embryologie descriptive : [32]

Le développement de la main est entierement dépendant du développement du membre

supérieur qui apparait sous forme de bourgeon au vingt-quatrieme jour du développement.

La morphogenése du membre supérieur s’effectue de la cinquiéme a la huitiéme semaine,

selon trois axes :
e L’axe proximo-distal, son grand axe, ou se développent les trois segments du membre.
e L’axe cranio-caudal sur lequel s’orientent les doigts du premier au cinquiéme.

e L’axe 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.
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Au niveau de I'apex de chaque bourgeon, le mésoblaste va induire un épaississement du
feuillet ectoblastique, la créte ectoblastique apicale (CEA) exercera une action inductive
essentiellement mitogénique sur le mésoblaste sous-jacent. Le mésoblaste au contact de la créte
prolifere rapidement en restant indifférencié, 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.

En fin de sixieme semaine, chaque ébauche 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 nommé « plaque digitale ». C’est au 38&me jour que la périphérie de la plaque
digitale devient crénelée, faisant apparaitre les rayons digitaux a l'origine des cing doigts,

séparés par les sillons interdigitaux.

Ces sillons se creusent grace a la mise en jeu de processus de mort cellulaire
programmée, individualisant les doigts. Les commissures débutent donc leur formation a la
6eme semaine et I’achévent a la 8éme semaine de développement avec une séparation compléte.

(33]

Les doigts apparaissent dans I'ordre avec en premier le pouce en position radiale. Les
fentes médianes 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.[34]

2. Physiopathologie :[35,36]

Le bourgeon des membres en développement se compose de cellules mésenchymateuses

couvertes par des cellules ectodermiques.
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Trois groupes de cellules spécialisées produisent des molécules de signalisation qui
médisent la formation des bourgeons de membres. Ces groupes de cellules constituent la créte

ectodermique apicale (AER), la zone de progression (PZ) et la zone d’activité polarisante (ZPA).

Ces trois groupes de cellules interagissent pour déterminer le motif de développement

des membres dans les dimensions proximo-distale, anté ro-posté tieure et dorso-ventrale.

Diverses molécules de signalisation et facteurs de transcription produits par I’AER

entrainent la prolifération des cellules mésenchymateuses, donnant lieu a la PZ.

La prolifération constante des cellules de la PZ détermine la polarité du bourgeon du
membre dans la dimension proximo-distale. Ainsi I’échec du maintien de I’AER conduit a la mise

au point des fentes médianes de la main.

proximal

dorsal
posterior

Figure 15 : Développement normal de I'autopode (en haut) et fente médiane (en bas). La fente

médiane est causée par un défaut de maintien de I'activité médiane de I'AER (en

rouge) dans le bourgeon du membre en développement (a gauche), entrainant

I'absence des rayons centraux (a droite). Les positions des doigts 1-5 sont

indiquées.[37]
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V. Diagnostic :

1. Diagnostic anténatal :[38]

Le diagnostic anténatal de cette anomalie étant actuellement exceptionnel lorsqu’elle est
isolée. La sensibilité du diagnostic échographique de la malformation de la main est rarement

documentée dans la littérature.

Il parait sous-évalué par I’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 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.

2. Diagnostic clinique :

Le diagnostic des fentes médianes de la main se pose souvent a la naissance,

Une consultation néonatale précoce doit étre proposée au pres d’un chirurgien
d’orthopédie et de traumatologie pédiatrique ; elle permettra aux parents de s’informer sur la
malformation, ses conséquences fonctionnelles, esthétiques et sociales et les modalités de prise

en charge.
A l'interrogatoire on recherche les antécédents familiaux de malformation congénitale.

L’examen cliniqgue doit étre comparatif s’intéressant aux deux membres supérieurs
jusqu’a la ceinture scapulaire, complété par I’examen des pieds, puis un examen général a la

recherche d” éventuelle forme syndromique.
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3. Paraclinique :

Un bilan radiographique standard permet d’apprécier les anomalies osseuses associées.

Au terme de ce bilan, un calendrier de prise en charge sera proposé aux parents, a savoir

le nombre, le type, |"age d’intervention et le résultat probable.[31]

4, Caractéristiques :

4.1. Forme isolée

La forme isolée des fentes médianes de la main correspond aux SHFM non syndromiques,
éventuellement associées a d’autres malformations des membres comme une atteinte des os

longs [31]. Dans ce dernier cas, I'affection est plus précisément dénommée SHFLD.

Les cas familiaux sont habituellement transmis selon un mode autosomique dominant

avec pénétrance incompléte et expressivité trés variable [38,39].

4.2. Forme syndromique

Les fentes médianes de la main peuvent s’observer dans de nombreux syndromes

malformatifs en s’associant a des malformations autres que celles des membres.

a. Syndrome EEC[40].

Le syndrome EEC (ectrodactyly, ectodermal dysplasia, cleft lip/palate syndrome) se
caractérise par l'association d’une ectrodactylie , une dysplasie ectodermique (peau se che,
cheveux rares, dents hypoplasiques, ongles dystrophiques, obstruction des canaux lacrymaux)

et une fente labiale et/ou palatine.

Il est de transmission autosomique dominante avec une dgrande variabilité clinique

intrafamiliale, et d(i a des mutations dugene TP63 [41].
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Figure 16 : Iconographie du syndrome EEC.[40]

A : Fente labio-palatine traitée.
B : Fente médiane de la main.

C : Radiographie panoramique montrant des dents hypoplasiques.

b. Syndrome ADULT/42]

Le syndrome ADULT (acro-dermato-ungual-lacrimal-tooth) est wune dysplasie
ectodermique qui associe une ectrodactylie, une syndactylie, une hypoplasie mammaire et la
présence de taches de rousseur en quantité excessive ainsi que d'autres anomalies
ectodermiques telles que I'hypodontie, des anomalies du canal lacrymal, I'hypotrichose et

I'onychodysplasie.

Ces manifestations sont généralement présentes a la naissance, bien qu’elles puissent

devenir plus prononcées avec I’'age.
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Figure 17 : Iconographie du syndrome ADULT.[43]

A. Fente médiane de la main droite.

B. Syndactylie au niveau du pied droit avec dysplasie associée a

une onychodysplasie.

C. Hypoplasie mammaire avec taches de rousseur.

c. Syndrome LMS [44]

Le syndrome LMS (limb mammary syndrom) est une pathologie rare, avec moins de 50

cas décrits dans la littérature.

Il se caractérise par I'association d’une ectrodactylie, une anomalie de la glande

mammaire et/ou du mamelon a type d"aplasie ou hypoplasie.

Inconstamment, on peut également retrouver une atrésie des canaux la crimaux, une

fente labiale et/ou palatine, une hypodentie ou une hypoplasie des ongles.
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Ces manifestations sont présentes a la naissance.

Figure 18 : Iconographie du syndrome LMS.[45]

A : Radiographies standards objectivant une fente médiane avec

agénésie ulnaire bilatérales.
B : Mamelons hypoplasiques.

Les syndromes EEC ADULT LMS est un groupe hétérogene de pathologies appartenant a la
dysplasie ectodermique dont | étiologie est la mutation du géne PT63 qui est de transmission

autosomique dominante.

Ces troubles partagent plusieurs caractéristiques cliniques, principalement liées aux
anomalies du développement des structures épithéliales (peau, cheveux, dents, ongles, glandes

apocrines, y compris mammaires) et mésenchymateuses (palais et membres).

d. Syndrome EEM[46]

Le syndrome EEM (ectrodactyly, ectodermal dysplasia, macular dystrophy) est une

pathologie rare d’une prévalence de <1 / 1 000 000 naissances.
Il est de transmission autosomique récessive, lié a des mutations du géne CDH3.

Il se caractérise par l'association d'une dysplasie ectodermique, d'une ectrodactylie, et

d'une dystrophie maculaire.
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La dysplasie ectodermique peut se manifester par une hypotrichose, une anodontie

partielle, une absence de sourcils ainsi que des cheveux courts et clairsemés. [47]

Figure 19: Iconographie du syndrome EEM.[48]

A : Cheveux sourcils et cils fins et clairsemés.

B : Vue dorsale de la fente médiane des deux mains.

C : Atrophie choriorétinienne.
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VI. Traitement chirurgical

1. Objectifs

Plusieurs techniques chirurgicales sont proposées dans la littérature a chaque type de

cette malformation.
Les objectifs de la chirurgie sont a la fois fonctionnels et esthétiques.

Nous cherchons a fermer la fente, recréer une premiére commissure large avec une pince

fonctionnelle, et a optimiser ’apparence de la main.[13]

2. Age des interventions :[1,49]

Il est habituel d’attendre I’age d’un an avant de proposer une intervention, cette derniére

permet d’agir sur les parties molles et éviter les gestes osseux.

Le développement de la main a cet age facilite le geste chirurgical permettant ainsi
d’obtenir de meilleurs résultats. C'est le moment ou la fonction de la main, y compris la

préhension et la coordination, se développe.

Dans les premiers mois de la vie, les tissus se manipulent trés bien, la peau est trés
extensible et la petite quantité de graisse sous—cutanée rend les lambeaux et les greffes plus

fiables.

L’age auquel l'intervention est effectuée, varie également selon les malformations

associées :

e Elle est justifiéee avant dix-huit mois, s’il existe une syndactylie de la premiére

commissure ou une commissure étroite.
e La prise en charge d’une syndactylie de la quatriéme commissure peut étre retardée.

e Dans les fentes médianes syndromiques, la correction doit parfois étre différée afin

d’effectuer le traitement le plus urgent de malformations associées.
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e Ultérieurement, des corrections osseuses ou cutanées peuvent étre effectuées pour les
déformations secondaires a la croissance (la rétraction commissurale, la clinodactylie, la

camptodactylie...)

Il est conseillé de compléter I’ensemble des interventions chirurgicales a 1"age de 2ans,

ou au moins avant I’adge scolaire.[50]

3. Conditions Opératoires :

La prise en charge chirurgicale se déroule au bloc opératoire, sous anesthésie générale
complétée d’une anesthésie locorégionale de type axillaire ou d’une anesthésie locale réalisée en

per opératoire a type de bloc digital des doigts concernés.

L'intervention se produit sous garrot pneumatique avec une taille de garrot ajustée a la
morphologie de I’enfant et une pression de gonflage dépendant de la pression artérielle,

éventuellement complétée par des temps de reperfusion par lachage de garrot. [51]

Enfin, les sutures cutanées seront réalisées par des points séparés au fil résorbable, ce
dernier va permettre de minimiser les surinfections locales et d“éviter par la suite I’ablation des

fils qui pouvant se révéler difficile chez les petits enfants.[52]

4, Technique chirurgicale :[1,9]

Plusieurs techniques ont été décrites dans la littérature, essentiellement :

4.1 La fermeture simple de la fente :

a. Technique de Barsky :[10]

Elle consiste a créer un lambeau en forme de diamant qui est soulevé d'un coté de la

fente, au niveau du site prévu pour la nouvelle commissure.

Ensuite, une incision est pratiquée a partir de lI'extrémité libre du lambeau tout au long

des surfaces opposées de la fente.
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Les métacarpiens sont exposés de maniere extrapériostée, deux trous sont concus au
niveau des deux métacarpiens a proximité des tétes, et deux sutures y sont insérées pour

rapprocher les métacarpiens divergents de chaque coté de la fente.
Il n’est pas nécessaire de faire une ostéotomie pour aligner les métacarpiens.

Lorsque la fente est fermée, il faut veiller a ne pas la réduire au point de nuire a la
fonction. Une fois la fente fermée, le lambeau en forme de diamant est utilisé pour créer la
commissure et les tissus mous dorsaux et palmaires sont fermés en zigzag pour éviter la

cicatrice chéloide et la rétraction cicatricielle, qui sont si fréquentes chez les enfants.

G
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Figure 20 : Procédure opératoire selon Barsky.[10]

A. Tracé préopératoire.
B. Rapprochement des tétes de M2 et M3.

C. Résultat postopératoire.

b. Technigue de Ogino : [53]

Avant l'incision cutanée, les deuxiemes et cinquieéme métacarpiens sont poussés l'un vers

l'autre et la fente est fermée manuellement.

Les incisions en zigzag peuvent alors étre concues dans l'espoir d'une fermeture
interdigitale. Cependant, la ligne de suture dorsale en zigzag peut ne pas donner le meilleur

résultat esthétique.
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Dans ce cas, l'auteur utilise une incision droite dorsale au lieu d'une incision en zigzag.
Un petit lambeau triangulaire a base cubitale est soulevé par cette incision. L'exces de peau d'un
espace interdigital large ou profond peut alors étre enlevé. Apres le traitement nécessaire de

I'os, du tendon et du ligament, l'incision cutanée est fermée.

D

Figure 21 : Procédure opératoire selon Ogino [54]

A : Vue palmaire du tracé pré opératoire

B : Vue palmaire du tracé pré opératoire, doigts écartés.
C : Vue palmaire du résultat post opératoire

D : Vue dorsale du résultat post opératoire
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4.2 Latransposition de I'index

Ces interventions sont essentiellement indiquées pour toute fente médiane associée a

une premiére commissure étroite.

a. Technigue de Snow et Littler: [55]

Cette technique consiste a créer un lambeau a base palmaire au niveau de la fente de la
main qui doit s'étendre approximativement jusqu'a l'articulation inter phalangienne proximale de

I'index et de I'annulaire. L'incision est ensuite portée autour de la base de l'index.

Par la suite, on réalise une translocation de l'index sur le moignon du troisiéme
métacarpien (aprés excision de sa partie distale), avec une libération des muscles et aponévroses

de la premiére commissure.

La fente est fermée a I'aide du lambeau palmaire concu sur le coté ulnaire de la phalange

proximale de l'index.

Le lambeau doit se prolonger de facon tres limitée a la face dorsale , afin d’éviter la

nécrose de sa partie distale.
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Dorsal

Figure 22 : Procédure opératoire selon Snow et Littler[56]

A. Vue dorsale du tracé préopératoire.
B. Vue palmaire du tracé préopératoire.

C. Transposition du M2 sur la base du M3 avec libération des muscles

et aponévroses de la premiére commissure.
D. Fixation de la transposition.
E. Vue dorsale du résultat postopératoire.

F. Vue palmaire du résultat postopératoire.
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b. Technigue de Miura et Komada : [57]

On commence par une simple incision cutanée linéaire - partant du coté radial de la base

du quatrieme doigt et allant radialement jusqu'au coté ulnaire de la base de l'index - pratiquée a

travers la fente. A cela s'ajoute une incision curviligne autour de la base de I'index.

Par la suite, on pratique une translocation du deuxiéme métacarpien sur la base du

troisieme (aprés excision de sa partie distale), associée a une libération des muscles de la

premiere commissure au niveau de leur insertion sur le deuxieme métacarpien, avec section des

bandes fibreuses qui unissent les premier et deuxieme métacarpiens.

La fente médiane est fermée en utilisant le lambeau formé a partir des incisions.

Figure 23 : Procédure opératoire selon Miura et Komada[50]

A.

B.

C.

D.

Tracé préopératoire
Translocation du M2 sur la base du M3
Fixation de la translocation.

Résultat postopératoire.
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c. Technique de Upton : [58]

Il s’agit d’une incision simple qui suit la fente, contourne l'index et s’étend jusqu’a la

premiere commissure.

Les lambeaux dorsaux et palmaires surélevés fournissent alors une vue claire de
I'ensemble de la portion métacarpienne de la main, permettant une translocation de I'index en

position médiane et par la suite une reconstruction facile de la premiére commissure.

Figure 24 : Procédure opératoire selon Upton[58]

A. Vue dorsale du tracé préopératoire.
B. Vue palmaire du tracé préopératoire.
C. Ouverture des lambeaux palmaires et dorsaux.

D. Vue palmaire du résultat postopératoire.
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4.3 Transfert d’orteil :

En cas de forme mono digitale ulnaire la seule technique chirurgicale pour recréer une

pince fonctionnelle est le transfert du deuxieme orteil.

Cependant, chez ces patients présentant des anomalies associées des pieds, il est parfois

techniquement impossible d’envisager un transfert du deuxiéme orteil.

Figure 25 : Image post opératoire d’une reconstruction du pouce par transfert d’orteil.[59]

5. Indication chirurgicale

Dans tous les cas, le traitement chirurgical est indiqué pour les fentes médianes de la

main pour améliorer la fonction et I'apparence esthétique de la main.

L’indication chirurgicale est plus précocement posée lors de la présence de l'os

transversal surnuméraire, qui en I’'absence du traitement, va élargir la fente médiane de la main.

La fermeture simple de la fente est indiquée devant une fente simple avec les deuxiéme

et quatriéme rayons paralléles.
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La transposition de I'index est indiquée en cas de divergence des deuxiéme et quatrieme

métacarpiens associée a une premiere commissure étroite.

VIl. Complications [58,60,61]

Les complications précoces d'une intervention chirurgicale soigneusement planifiée et
exécutée sont peu nombreuses, mais elles peuvent inclure une déhiscence de la plaie
(généralement causée par une immobilisation inadéquate), un hématome, des lésions

neurovasculaires et des infections.

En outre, la raideur des doigts reste la plainte postopératoire la plus fréquente malgré

I'amélioration des résultats fonctionnels globaux.

La nécrose du lambeau au niveau de la premiere commissure a souvent été observée

lorsque des incisions plus traditionnelles ont été utilisées.

Par ailleurs, en retirant les muscles de la premiére commissure au niveau du périoste, il y
a une possibilité de formation d'os ectopique, bien que cela puisse étre évité par une dissection

extrapériostée du deuxiéme métacarpien.

Les problémes les plus inattendus observés au cours de la croissance de ces enfants sont
I'instabilité du pouce au niveau de l'articulation métacarpo-phalangienne, la camptodactylie
progressive des doigts adjacents a la fente médiane, le resserrement de la premiére commissure
et, enfin, la longueur excessive et la déviation radiale du rayon transposé de l'index. Tous ces
problémes sont liés a la croissance disproportionnée des parties normales et anormales de ces

mains.

Il est essentiel de suivre ces enfants périodiquement et de procéder rapidement aux

révisions appropriées.
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VIIl. Discussion des résultats :

1. Age de l'intervention :

Valenti [1] note une moyenne d’age de 3 ans avec un intervalle de 9 mois a 12 ans, quant
a Suzuki [62] la moyenne d’age de son échantillon est de 4ans avec un intervalle de 1 an a 6 ans.
Contrairement a Charles [7] dons son étude marque une moyenne d’dge de 1.6 ans avec un
intervalle de 12 mois a 39 mois, et a Rider [63] qui rapporte une moyenne d’age de 1.1 an avec

un intervalle de 6 mois a 8ans.

Dans notre série, la moyenne d’age de I'intervention était de 2.2 ans avec un intervalle de
9 mois a 5 ans. A noter que, tous nos malades sont d’origine rurale et consultent tardivement,

ainsi que le circuit administratif long d’une consultation, qui peut aller jusqu’a deux ans.

Tableau IV : Age moyen de I’'intervention selon les séries.

Age
Auteurs
Moyenne Intervalle

Valenti[1] 3ans 9 mois - 12ans
Suzuki[62] 4 ans 1 an - 6 ans
Charles[7] 1.6 ans 12 mois - 39 mois
Rider[63] 1.1 ans 6 mois - 8 ans
Notre série 2.2 ans 9 mois - 5ans
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2. Sexe :

Toutes les séries rapportent une prédominance masculine dans les fentes médianes de la

main et notre série ne déroge pas a la régle avec un sexe ratio de 2.

Tableau V : Répartition des fentes médianes de la main selon le sexe.

Auteurs Nombre de garcons Nombre de filles Sex-ratio
Valenti [1] 13 10 1.3
Glicenstein [9] 13 7 1.8
Suzuki [62] 9 2 4.5
Sharma [64] 20 7 2.8
Notre série 2 1 2
3. Localisation :

Une fente médiane bilatérale était présente chez 2 cas soit 66.7%

de nos patients ;

Contrairement a 9 malades (45% ) dans la série de Glicenstein[9] ;10 malades (43.47%) dans la

série de Valenti[1]et 4 malades (33.33%) dans la série de Charles[7]

Tableau VI : Comparaison des fentes médianes bilatérales avec la littérature.

Auteurs Nombre de cas Pourcentage
Valenti [1] 10 43.5%
Charles [7] 4 33.3%

Glicenstein [9] 9 45 %
Suzuki [62] 4 36.4%
Rider [63] 1 8.3 %
Sharma [64] 11 40.7%
Notre série 2 66.7%
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4, Malformations associées :

Glicenstein [9] note |’association de diverses malformations aux fentes médianes. En
effet, 9 enfants de son étude ont une fente des pieds, 2 ont une fente labio-palatine,1 autre a
une malformation vertébrale, tandis que 2 sont sourds dont le premier présente une dysostose

mandibulo-faciale et le deuxiéme rapporte une malformation cardiaque.

Valenti [1], quant a lui retrouve des malformations associées différentes, notamment : le
pied fendu et la fente labio-palatine. Les enfants inclus dans son étude présentent les mémes
malformations que certains membres de leurs familles en particulier chez le pére, la mére ou les

fréres et sceurs.

Dans I’étude de Charles[7], un seul patient présente une fente labio-palatine. Pour notre

étude, aucune malformation associée n’a été retrouvée.

Tableau VIl : Comparaison des malformations associées avec la littérature.

Nombre de cas
Fente Fente
Dysmorphie Malformation |Malformation
Auteurs des labio- Surdité Pourcentage
faciale vertebrale cardiaque
pieds | palatine
Valenti[1] 1 1 - - - - -
Charles [7] 1 - - - - 8.3%
Glicenstein[9] 9 2 1 2 1 1 60%
Suzuki [62] 5 - 1 - - - 54%
Rider [63] - - 2 - 1 3 25%
Sharma [64] 7 - - - - - 25,9%
Notre série - - - - - - 0%
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5. Chirurgie :

Glicenstein [9] a utilisé différentes techniques chirurgicales : 5 fois une simple fermeture
selon Barsky, 8 fois la technique de Snow et Littler, 7 fois celle de Miura et Komada. Ainsi que
Valenti [1] qui a choisi une fois une simple fermeture selon Barsky, 6 fois la technique de Snow
et Littler, 4 fois celle de Miura et Komada. Par rapport a Charles[7] qui a opté 9 fois pour une
simple fermeture selon Barsky,3 fois pour une transposition de I'index selon Snow et Littler et 4
fois pour la technique de Miura et Komada. Quant a Rider [63], il a utilisé la procédure de snow

et Littlre pour tous ses patients afin d’évaluer cette technique.

Dans notre série, on avait utilisé 2 fois une transposition de I'index par la technique de

Miura et Komada et une fois simple fermeture de la fente.

Tableau VIl : Les techniques chirurgicales utilisées dans la littérature.

Techniquechirurgicale

Transposition de

Transposition de

Auteurs Fermeture simple
I'index selon Snow et | I'index selon Miura et
selon Barsky
Littler Komada
Valenti[1] 1 6 4
Glicenstein[9] 5 8 7
Charles [7] 9 3 4
Rider [63] 0 13 0
Notre série 1 0 2
6. Complications post opératoires :

e Précoces :

L’étude de Glicenstein [9] rapporte dans 3 cas soit 15% la nécrose partielle du lambeau

dorsal prélevé sur la fente nécessitant une détersion et une cicatrisation secondaire, ce qui

rejoint la série de Rider[63]qui note 2 cas de nécrose cutanée sur 12 patients soit 16.6%.
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e —
Notre série par contre, ne retrouve pas de complication précoce.
e Tardives :

La série de Charles [7], rapporte dans 5 cas une limitation de I’extension active et passive
de I'IPP du 4eme doigt soit 41%, ainsi qu’une anomalie résiduelle de rotation du 4éme doigt dans
3 cas, soit 25%. Celle de Rider [63] révele 3 cas de malrotation de doigts soit 25%, et 1 cas de
cicatrice chéloide soit 8.3%. Tandis que Glicenstein [9] trouve 1 cas de malrotation de I'index soit

5%. Ce qui rejoint notre étude qui rapporte un cas de dyschromie.

Tableau IX: Les complications post opératoires.

Complications
Précoce Tardive
Auteurs
Malrotation des Limitation d’extension | Cicatrice
Nécrose Dyschromie
doigts des doigts chéloide
Glicenstein[9] 3 (15%) 1(5%) - - -
Charles[7] - 3 (25%) 541%) - -
Rider[63] 2 (16,6%) 3(25%) - 1(8.3%) -
Notre série - - - - 1(33,3%)
7. Résultats post opératoires

Le résultat fonctionnel de la main, notamment ['utilisation globale de la main et la pince
pouce-index, a toujours été excellent dans toutes les séries. Par rapport au résultat esthétique
qui est jugé 6 fois bon, 10 fois acceptable, 2 fois médiocre dans I'étude de Glicenstein[9].
Charles [7] a estimé que le résultat esthétique de 9 cas était bon, 4fois acceptable et 3fois

médiocre.

Ce qui rejoint notre série qui rapporte des résultats fonctionnels excellents, est un

aspect esthétique bon selon les parents de nos patients.
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Tableau X: Comparaison de nos résultats avec la littérature

Résultat Résultatesthétique
Auteurs
fonctionnel Médiocre Acceptable Bon
Glicenstein[9] Excellent 3 4 9
Charles[7] Excellent 2 10 6
Notre série Excellent - 1 2
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A la lumiére de nos résultats et de notre revue de la littérature, il nous parait important

d’émettre certaines recommandations.

Ces recommandations visent a permettre une meilleure prise en charge des fentes

médianes de la main et améliorer le pronostic fonctionnel et esthétique des patients.

Ainsi : Une prise en charge précoce est impérative ; elle commence par un diagnostic rapide a la

salle d’accouchement (aucun nouveau-né nous a été référé de la salle d’accouchement) et une

orientation de I’enfant vers un service de chirurgie pédiatrique ; pour que le chirurgien puisse

définir la meilleure prise en charge.

e Alinterrogatoire :

(0]

Rechercher les antécédents personnels et familiaux de malformation congénitale.

e Lors de I’examen clinique :

Un examen clinique des membres bilatéral et comparatif s’intéressant a tout le membre

supérieur jusqu”a la ceinture scapulaire, a la recherche :

(0}

Des caractéristiques morphologiques de la fente médiane de la main.
D’un défaut d’axe.

D’un défaut de mobilité active et/ou passive des différentes articulations.
Un examen des pieds a la recherche d’une éventuelle anomalie.

Un examen clinique général qui permettra de reconnaitre les formes syndromiques.

e Au bilan paraclinique :

(o]

Radiographies standards : Elle permet d’apprécier les anomalies osseuses.

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 ne sont habituellement effectués qu’au sixiéme mois, lors d’une seconde

consultation au cours de laquelle I'intervention chirurgicale est programmée.
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Au terme de ce bilan il sera possible de caractériser la fente médiane et de décider de la

stratégie thérapeutique.

e |l est préférable de débuter le programme chirurgical précocement, en optant pour une

fermeture simple devant une fente médiane simple avec les deuxiéme et quatriéme

rayons paralleles, et une transposition de I'index pour toute fente médiane associée a

une premiére commissure étroite

e Nous insistons sur l'importance du suivi prolongé et de la communication avec les

familles, car certaines complications peuvent arriver tardivement.

e Enfin, nous recommandons une approche globale intégrant l'accés aux soins des

populations rurales, car une consultation au CHU peut nécessiter deux ans ; I'’éducation

sanhitaire des parents en insistant sur I'intérét de la chirurgie dans cette pathologie ; sans

oublier qu’il y a toujours dans notre société, surtout rurale, un tabou concernant la

chirurgie des malformations en général.

+Rechercherles
antécédents
persennels et
familiaux de
malfermation
congenitale.

Bilatéral et
comparatif
interessant tout
le membre
supérieur.
Préciser le type
de la fente selon
la classification
de Manske et
Halikis vue sa
simplicité.
Rechercher a
I'aide d'un
examen général
minutieux un
éventuel
syndrome
malformatif,
notamment le
syndrome EEC,
ADULT et LMS.

e  Radiographie
standard a la
recherche de:

- l'os
transversal.

- le troisieme
métacarpien.

Premiere
commissure
normale avec 2
et 4°™ rayons
paralleles

eme

Fermeture simple

selon Barsky.

Premiere
commissure
étroite avec
divergence des
2éme et 4éme
métacarpiens

Transposition de

I'index selon Snow

et Litller.

Figure 26 : Conduite a tenir devant une fente médiane de la main
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Les fentes médianes de la main sont des malformations congénitales rares avec environ

1-4/100000 naissance par an. Elles peuvent étre typiques ou atypiques.

Les fentes médianes de la main peuvent étre isolées ou associées a un syndrome
malformatif, dont les plus fréquents sont le syndrome EEC, le syndrome ADULT, le syndrome

EEM et le syndrome LMS.

L’origine génétique est parfois retrouvée mais il s’agit le plus souvent de cas sporadiques

sans histoire familiale.

Son diagnostic est clinique, mais I'intérét majeur d’un bilan radiologique est indiscutable,

surtout pour les formes complexes.

La prise en charge est essentiellement chirurgicale et doit débuter précocement avant

I’age scolaire.

La chirurgie est indiquée pour améliorer I'apparence, soulager les limitations

fonctionnelles et prévenir la déformation progressive des doigts avec la croissance.

De nombreuses techniques ont été décrites dans la littérature s’appuyant toutes sur le
méme principe. Elles reposent sur la libération du pouce et l'augmentation de ses possibilités
fonctionnelles, et sur la fermeture de la fente essentiellement par I'intervention de Barsky ou

Miura et komada ou encore Snow et Littler en fonction du type de la malformation.
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Fiche d’exploitation

1. Identité

Numeéro du dossier du malade :

IP:

Numéro de téléphone :

Nom et prénom :

Sexe :

Age :

Fraternité :

Consanguinité : Ouill Non[J
Origine :

Mutualiste : Ouild Non[d
Niveau socio-économique :

Modalité d’admission : consultationd salle d’accouchementd

2. Antécédents:

%~Materno-foetales :
Age maternel
Prise médicamenteuse
Habitudes toxiques
Antécédent d’avortement
Pathologie maternelle chronique
Suivi de la grossesse : ouild non(]
Modalités de I'accouchement :

Accouchement : a domicile [J a I’hopitalld
Caractéristiques de I'accouchement : physiologiquel] dystociquel]
& Cas similaires dans la famille : Ouill Non[]

Si oui, lesquels :

& Autres cas de malformation dans la famille :0Ouild NonO
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Si oui lesquels :

3. Clinique:

& Localisation :
Unilatéraled :
Bilatérale[d

&Aspect de la 1ére commissure :  normalel]

&Nombre de rayons digitaux présents :

droitel gauchell

étroite] présentel]

&% 3eme métacarpien : présent[] présence partiellel] présence totalel]
% Os transversal surnuméraire : présent[] absent[]
«Syndactylie : présentel] absentel]
& Articulation MCP du pouce : stable[ instable[]
& Classification :
Manske et Halikis: - groupe 1 [
-groupe2 [0 2ald 2b0Ol
- groupe 3 [
- groupe 4 [
- groupe 5 [
Glicenstein et al : -groupe 10 1ald 1b0d 1cOl
-groupe2 [ 2a0 2b0O 2¢O 2d0O
-groupe3 [ 3ad 3b[O 3cd 3d0
Barsky : - Forme typique [

- Forme atypique [

Forme syndromique : ouill

nonld

- Syndrome EEC (éctrodactylie, dysplasie ectodermique, fente labiale/palatine) [
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- Syndrome ADULT (acro-dermato-ungual-lacrimal-tooth) [
- Syndrome LMS (Limb Mammary Syndrome) [
- Syndrome EEM (ectrodactyly - ectodermal dysplasia — macular dystrophy)]

& Radiographie standard : Anomalies :

& Malformations associées : oui I non[]
Si oui, laquelle

a. Traitement:

&Age du traitement :

«Technique chirurgicale : Fermeture simple de la fente : Technique de Barsky[]

Technique de Oginoll

Transposition de I'index : Technique de Snow et Littler]
Technique de Miura et Komadall

Technique de Upton[l

& Greffe de peau

&Interventions complémentaires : Cure de syndactylie ]
Ablation de doigts surnuméraires []

Ostéotomie de réaxation]
& Suites post opératoires :

b. Résultats Fonctionnels et Esthétiques :

& Complications : Infection[] Nécrosel[] Rétraction cicatricielle[]
Ischémiell Dyschromie [ Pilosité [ Flessum [
Cicatrice chéloidel] Palmureld
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&Evolution :
Reprise chirurgicale : ouil] nonl]
Si oui : Nombre de reprises :
Technique :
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Résumé

Les fentes médianes de la main sont des anomalies congénitales rares de la main,
I’origine génétique est parfois retrouvée mais il s’agit le plus souvent de cas sporadiques sans

histoire familiale.

Elles sont de sévérité variable, souvent isolées mais peuvent s’observer dans de
nombreux syndromes malformatifs, notamment le syndrome EEC, le syndrome ADULT, le

syndrome EEM et le syndrome LMS.

Le diagnostic anténatal de cette anomalie étant actuellement exceptionnel lorsqu’elle est

isolée, est le plus souvent fait a la naissance.

Notre travail est une étude rétrospective des dossiers de 3 patients au service de
traumato-orthopédie pédiatriqgue du CHU Mohammed VI de Marrakech sur une période de
13ans, allant de I'année 2008 a 2021.Le but est d’évaluer la prise en charge ainsi que les

résultats fonctionnels et esthétiques post chirurgicaux.

Dans notre série, I’dge moyen de nos patients étais de 2 ans et 8 mois, avec une

prédominance masculine et un sexe ratio (F/G=2).
Une fente médiane bilatérale était présente chez deux patients.
La radiographie des mains a été réalisée chez tous nos patients.

Un patient a bénéficié d’un traitement chirurgical par fermeture simple de la fente, en
utilisant la technique de Barsky avec lambeaux en latérodigital, tandis que deux ont bénéficié
d’un traitement chirurgical en utilisant la technique de transposition de I'index selon Miura et

Komada.
La greffe de peau n’a pas été pratiquée.

Les suites post opératoires étaient simples.
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Nos patients ont été revus une semaine aprés leur opération avec planification de

controle semestrielle jusqu’a I’age de 5 ans puis annuelle jusqu’a I’dge de 10ans.

L’évolution a été jugée favorable dans tous les cas avec une pince fonctionnelle et

I'aspect esthétique satisfaisant chez tous nos patients.
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Abstract

Median clefts of the hand are a rare congenital anomaly of the hand. The genetic origin is

sometimes found, but they are most often sporadic cases without any family history.

They are of variable severity, often isolated but can be observed in many malformative

syndromes, notably EEC syndrome, ADULT syndrome, EEM syndrome and LMS syndrome.

The antenatal diagnosis of this anomaly is currently exceptional when it is isolated and is

most often made at birth.

Our work is a retrospective study of the files of 3 patients in the pediatric orthopedic
trauma department of the Mohammed VI University Hospital of Marrakech over a period of 13

years, from 2008 to 2021.

The aim is to evaluate the management of the cases as well as the functional and

aesthetic postoperative results.

In our series, the average age of our patients was 02 years and 8 months, with a male

predominance and a sex ratio(F/M=2).
A bilateral median cleft was present in two patients.
Hand radiography was performed for all our patients.

Two of our patients were treated surgically by Miura and Komada technique, and only one
patient was treated by a simple closure of the cleft using the Barsky technique with laterodigital

flaps.
Skin grafting was not performed.
The postoperative course was simple.

Our patients were reviewed 1 week after their operation and a follow-up was planned

once every 6months until the age of 5, and then yearly until the age of 10.
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The evolution was considered favorable in all cases with a functional clamp and

satisfactory aesthetic aspect in all our patients.
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