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Serment d’hippocrate

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ["humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité.
La santé de mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

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

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

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

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

contraire aux lois de [ humanité.

Déclaration Genéve, 1948
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Je dédie cette these a:
Mon tres cher Papa

Aucun mot ne pourra exprimer tout ce que vous représentez pour moi.
Vous étes, avec maman, ce que j'ai de plus précieux dans ce monde.
Vous étes I'exemple du pere idéal, votre vie a été consacrée anotre

famille et vous donnez toujours tout sans compter.

Vous étes un homme courageux aimable et strict en méme temps.
C'est a la fois une immense fierté et une responsabilité de porter votre
nom. J'espere un jour pouvoir vous faire honneur dans ce noble métier,

vers lequel vous m'avez orienté.
J'aimerai exprimer, la profondeur de mon respect, ma considération,
ma reconnaissance et mon amour éternel envers vous.
Je n'oublierai jamais tous les problemes de santé que vous avez
traversés mais le sourire que vous avez toujoursgardé ; que Dieu vous
protege et vous accorde une bonne santé.

Ma tres chere Maman

Les mots me manquent pour t'exprimer tout mon amour et toute ma
reconnaissance. Tu es une mere formidable et une source inépuisable
d'amour de la sagesse et du savoir; Dieu seul sait tous les sacrifices que
tu as faitpour moi et mes freres; dans tous les domaines mais surtout
ton engagement pour nos études; dans un endroit et un climat
régionalqui n'encourage jamais dans ce sens; sans vous maman j'avoue
que mes études aurons pris fin en 2008; comme aujourd’hui je viens
definir mes études en médecine.Je tiens a teremercier et te dédier ce
travail et a travers vous a mes soeurs et mes freres.

Que Dieu te protege; t'accorde une bonne santé et préserve ton bon
sourire qui me manque énormément en ce moment precis.






Anotre maitre et président de théseMonsieur le Professeur :
Redouane EL FEZZAZI Professeur de chirurgie pédiatrique
Chef de service de chirurgie pédiatrique A au CHU Mohammed VI de
Marrakech
Vous m'avez fait I'honneur d'accepter la présidence du jury de cette these et
je vous remercie de la confiance que vous avez bien voulu m’accorder. J'ai
eu la chance de compter parmi vos étudiants et de profiter de I'étendue de
votre savoir. Vos remarquables qualités humaines et professionnelles ont
toujours suscité ma profonde admirationa I'hdpital ainsi qu‘a la faculté ; sans
oublier votre générosité et I'aide que vous accordez a I'ensemble de
vosétudiants mais surtout nous les étudiantsétrangers de la faculté de
médecine et de pharmacie de Marrakech.
Je vous prie d'accepter le témoignage de ma reconnaissance et I'assurance
de mes sentiments respectueux.

A notre maitre et rapporteur de thése Monsieur le Professeur :
Tarik SALAMA Professeur agrégé de chirurgie pédiatrique
Je vous remercie de m’avoir confié ce travail auquel vous avez
grandement contribué en me guidant, en me conseillant, en me motivant
et en me consacrant une grande partie de votre précieux temps.
Permettez-moi de vous exprimer ma profonde admiration envers vos
qualités humaines et professionnelles, votre compétence et votre
dévouement pour votre profession, qui seront pour moi un exemple a
suivre dans |'exercice de cette honorable mission. Je vous remercie
également pour votre présence et votre disponibilité qui m'ont été
précieuses. Votre exigence, votre esprit analytique et votre souci du détail
m’ont incitée a approfondir ma réflexion. J'ai I'hnonneur de travailler avec
vous pendant cette période. Veuillez accepter, cher maitre, mon estime et
mon profond respect.
Puisse ce travail étre a la hauteur de la confiance que vous
m’'avezaccordée.



A notre maitre et juge de these :
Monsieur le professeur El Mouhtadi AGHOUTANE

Professeur de chirurgie pédiatrique au CHU Mohammed VI de
Marrakech

Vous me faites I'honneur d'accepter avec une grande amabilité de siéger
parmi mon jury de these. Votre savoir et votre sagesse suscitent toute mon
admiration.Veuillez accepter Professeur, mes vifs remerciements pour
I'intérét que vous avez porté a ce travaildu moment ou vous avez accepté de
faire partie de mon jury de these.

A notre maitre et juge de these :
Professeur Nisrine ABOUSSAIR

Professeur de génétique chef de service de génétique médicale au CHU
Mohammed VI de Marrakech

Veuillez accepter professeur, mes vifs remerciements pour I'intérét que vous
avez portéa ce travail en acceptant de faire partie de mon jury de
theése.Veuillez trouver ici, I'assurance de mes sentiments le plus respectueux.
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GPM

LISTE DES ABREVIATIONS

Centre hospitalier universitaire

International Federation of Societies for Surgery of the Hand

Japanese society for surgery of the hand

Greffe de peau totale

: Greffe de peau mince
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Les syndactylies de I'enfant

La syndactylie est une malformation congénitale caractérisée par l'accolement ou la

fusion plus ou moins compléte de deux ou plusieurs doigts ou orteils entreeux. [1]

Sous ce terme sont regroupées desanomalies de sévérité trés variables, intéressant a
divers degrés le revétement cutané, le squelette, les tendons et les pédicules vasculo-nerveux.
Elle est le plus souvent isolée, maispeut aussi s’inscrire dans le cadre de syndromes

malformatifs. [2]

C’est la plus fréquente des malformationscongénitales de la main, avec environ 1/2500
naissances.Son étiopathogénie est multifactorielle et difficile a identifier; mais I’exposition,
pendant le développement embryonnaire, a certains facteurs exogenes et I’origine génétiqueont

été incriminés. [41]

Le diagnostic est clinique; mais le recours a la radiologie est nécessaire pour préciser le

type de syndactylie.

Elleappartient au groupe 2 des malformations de la main selon la classification admise
par L’International Federation of Societies for Surgery of the Hand; comme appartenant aux

défauts de différenciation avec le symphalangisme et la synostose. [3]

La prise en charge est chirurgicale; Les buts de la chirurgie sont a la fois fonctionnels et
esthétiques.Nous cherchons a recréer une commissure de forme harmonieuse, en minimisant les

cicatrices et en évitant a tout prix les brides rétractiles et les déformations résiduelles. [4]

Aujourd’hui un grand intérét scientifique est accordé aux syndactylies. Les probléemes
soulevés concernent principalement la génétique, les types des lambeaux commissuraux ainsi

gue les nouvelles techniques de comblement des pertes des substances latérales.



Les syndactylies de I'enfant

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 del8 cas,

étalée sur une période de 4 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.
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Les syndactylies de I'enfant

I. Patients:

Il s’agit d’une étude rétrospective étaléesur une période de quatre ans (entre janvier 2015
etdécember2018) concernant 18 cas des syndactylies colligésau service de traumato-orthopédie

pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

II. Méthodes:

1. Criteres d’inclusion :

Nous avons inclus dans cette étude :

Tout patient ayant été hospitalisé au service de traumato-orthopédie pédiatrique du

CHUMohammed VI de Marrakech pour Syndactylies
Entre janvier 2015 et décembre2018.
Ayant un dossier médical exploitable.
Opéré pour syndactylie.

2. Ciritéres d’exclusion :

Les patients non opérés (quatre).

Les patients avec des dossiers inexploitables.

3. Recueil des données :

Le recueil des données a été effectué par :

Analyse du registre des patients suivis pour syndactyliesau service de traumato-orthopédie

Pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
Le logiciel de gestion de I’ Adpital« Hosix ».

Les observations ont été étudiées et analysées; les dossierssans comptes rendus Opératoires ou
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inexploitables ont été exclus de notre étude.

4, Fiche d’exploitation:

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

répondre aux objectifs de notre étudea été faite.

4.1. ldentité:
Numéro du dossier duMalade: IP:
Numéro de téléphone:
Nom et prénom :
Sexe :
Age :
Fraternité :
Consanguinité : Ouild NonO
Origine :
Modalité d’admission :consultationsalled’accouchement[’]
4.2. Antecédents :
=  Familiaux :
= (Cas similaires dans la famille : Ouildl Non[
Si oui : laquelle
» Autres cas de malformation dans la famille:Oui] Non[

Si oui laquelle :
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4.3. Clinigue :

O Localisation:

+ Main :unilatéraleddroiteCdgaucheBilatérale
« Pied : unilatéraleddroitOgaucheOBilatéraled
e Commissure :1¢re[] 28&me[] 3eme[] 4eme[]

O Classification:

= Formecompléted Incompléete™

" Forme simple Ouid NonO
® Formecomplexe Ouild NonO
®" Forme syndromique: Ouild Non[O

Syndrome de Poland O

= Syndrome d’Apert O

= Syndrome des brides amniotiques]

* Syndrome de Crouzon

o Radiographie standard:normale Anormale
Si anormale :

e Malformationsassociées : OuiONonOSi ouilaquelle.

o Traitement :

e Age du traitement:

e Technique chirurgicale:

o Greffe de peau

e Suite post opératoires
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4.4. Résultats Fonctionnels et Esthétiques :

e Evolution:
Score de Withey: grade0 [ gradel [0 grade2 [ grade3 [ grade4[]
Complications : Infection[JNécroseJRétraction cicatricielle[JRécidive
IschémiedDyschromiedPilosité JFlessum O ClinodactylieCICicatricechéloideJPalmured
e Sirécidive :
Reprise chirurgicale
Nombre de reprise

Technique :
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5. Les objectifs du travail :

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

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

+  Comparer I'efficacité des deux techniques chirurgicales utilisées dans notre service avec

les différentes techniques décrites dans la littérature.
+  Proposer des recommandations pour améliorer le pronostic.

6. Analyses des données :

L’analyse des données est effectuée en utilisant le logiciel Excel 2007.

Nous avons effectué une analyse descriptive des caractéristiques socio-démographiques,

cliniques, radiologiques, chirurgicales et évolutives de nospatients.

7. Ethique :

Le consentement des patients n’est pas nécessaire pour une analyserétrospective de leurs
dossiers et ce type de travail ne demande pas non plus la soumission formelle aune commission
d’éthique.

Mais, en remplissant les fiches,’lanonymat des patients a été respecté dans le souci du

respect du secret médical.
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. Etude épidémiologique:

1. Age:

La moyenned’dgede nospatientsétait de 28 mois (2.33ans) avecdes extrémes allant

dedmoisa 7ans et 6 mois et un écart-type de 2.14.

6
5
2 2
l ' | | |

0-1 an suplan- sup2ans sup3ans sup4ans sup5ans sup6 ans

nombre de patients

2 ans -3 ans -4 ans -5ans -6 ans

intervalle d'age

Graphigue 1 : Répartition selon I’age (n=18).
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2. Sexe:
Le nombre de garcons était de 11 soit (61%) contre 7 filles soit (39%), avec un sex-ratio
de 1.57.
3. Origine:
56% de nos patients étaientd’origine rurale.
Il. Caractéristiques cliniques :
1. Antécédents:
e Deux mariages consanguins (11.11%).
e Un cas similaire dans la famille chez un seul malade soit 5.55% (une syndactylie
simple de la 2eme commissure du pied droit chez le grand-pére).
° Présence d’autres cas de malformations chez un seul cas soit (5,55%) notamment
une Brachyphalangie du 3éme et 4éme orteils gauches chez un frére.
2. Examen clinique :

2.1. Localisations :

e |’atteinte des deux mains dans 6 cas soit 33% despatients.

e L’atteinte de la main droite dans 5 cas soit 28% despatients.

e L’atteinte des deux mains et des deux pieds dans 3cas soit 17% des patients.

e L’atteinte de la main gauche dans 2 cas soit11% des malades.

e |’atteintedu pieddroitdans 2 cas soit 11%.

12
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Main gauche
11%

pied droit
11%

main et pied
bilateraux
17%

i Main et pied bilatérales @ mains bilatérales

i Main droite

i pied droit

i Main gauche

Graphigues 2: Répartition selon la localisation.
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Si nous présentonsnospatients selon I'atteinte bilatérale ou unilatérale on obtient les
résultats suivants : les nombres des cas étaient identiques, mais avec plus grand

nombres des commissures pour les patients avec atteinte bilatérale.

100%
80%
60%
40%

20%

0%

B Unilatérale @ Bilatérale

Graphique 3 : Répartition des cas en fonction de la localisation uni ou bilatérale.
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2.2. Commissure :

Dans notreétude, sur 18 cas de syndactyliesnous avons trouvé 35 commissures
atteintes au niveau de la main (avec 22 commissuroplasties réalisées) et 17 commissures

atteintes au niveau du pied (avec 3 commissuroplasties).

Les syndactylies des pieds ne sont opérées dans notre formation qu’aprés avoir
terminé la cure de la main.

a. Au niveau des mains:

La 3éme commissure est la plusatteinte avec une fréquencede49%.

499
50%
45%
40% 5
35%
30%
25%
20% 4o
15%
10%
5%

2eme 3eme 4eme

Graphigue 4 : Répartition des cas selon la commissure atteinte au niveau des mains.
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b. Au niveau des pieds:

La 2¢M€commissure est la plus atteinte avec une fréquence de 47%.

60%

47%
40% 29%
12% 12%
" . =

0%

lere 2eme 3eme 4eme

Graphique 5 : Répartition des cas en fonction des commissures atteintes au niveau des pieds.

3. Classification :

3.1. Forme simple ou complexe:

La forme simpleétait présentedans 12 cas (soit 67%) contre6 cas complexes(soit 33%).

mC ms

Graphique 6 : Répartition des patients selon la forme simple ou complexe.
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3.2. Forme compléte ou partielle :

La syndactylie partielle était présentedans 5 cas soit 28% des patients.

mC

Graphigue 7 : Répartition des cas selon la forme compléte ou incompléte.

3.3. Forme syndromique :

Cing denos patients présentaient une forme syndromique dont :
e Un syndrome de Poland(6%).
e Deux syndromes d’Apert(11%).

e Deux syndromes des brides amniotiques(11%).

B non syndromique

m Syndrome d’Apert

m syndrome de poland

m syndrome des brides
amniotiques

Graphigues8 : Répartition selon la forme syndromique.
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4. Manifestations associées :

Septpatientsavaient d’autresmalformations congénitales associéessoit 38.8% des cas:
e Deux casde clinodactylie.
e Un cas de pied bots varus équins (PBVE).
e Une agénésie du 4¢meorteil et écart interdigitale entre 3¢me et 5&me orteil.
e Un orteil en adductus (4éme sur |e 5eme),
e Deux casdes syndromespoly malformatifs :

Un cas de dysmorphie faciale associé a une syndactylie plus une communication

inter auriculaire.

Un cas avait des orteils en fourche plusune clinodactylie de I'index droit et une

subluxation de la hanche droite.

¥

Figure 1 : Photo prise en postopératoire montrant une agénésie du 4éme orteil et un

écartinterdigitaledéja fermé associéea une syndactylie de la 2éme commissure.
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-

\ AN B
33 -

Figure 2 : Photos montrant une clinodactylie des 5émes doigts associéea une syndactylie simple

et complete bilatérale de la 3¢mecommissure.
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lll. Etude Radiologique:

% Radiographie standard :

16 patientsavaient bénéficiéd’une radiographiestandard soit un taux de 88.8%.

Permettant d’objectiver 6 cas de forme complexe soit un taux de 33%.

mC

mS

Graphigue 9 : Répartition selon la forme simple ou complexe aprés le bilan radiologigue.

Figure 3 : Radiographie standard montrant une synostose des phalanges distales au niveau du

éme at 4éme dojgt de la main gauche, sans fusion osseuse au niveau dela maindroite.
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Figure 4: Radiographie standard montrant une fusion osseuse des phalanges distales.

Figure 5 : Syndactylies complexes des deux mains épargnant le pouce avec synostose des

phalanges distales.
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Figure 6 : Radiographie standard montrant une syndactylie simple avec clinodactylie du 2é&me et

3émeprteils droit avec agénésie du 4eme orteil et un écart interdigitale.

Figure 7 : Deux radiographies faites chez un malade avec un syndrome poly malformatif

montrant :

A.Syndactylie simple du 3&meet 42medoigts associée aune clinodactylie de I'index droit.

B.Orteils en fourche.

22



Les syndactylies de I'enfant

IV. Prise en charge chirurgicale :

1. Délai de consultation:

+ Les syndactylies ne bénéficient d’une prise en charge chirurgicale qu’a partir de I’dge de

6 mois.
+ Mais une rééducation a partir de la naissance est indiquée (étirement de la peau).

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

I’activité du service et la disponibilité du bloc opératoire.
« Les syndactylies des pieds sont opérées une fois la cure des mains faite.

2. Age des interventions:

L’age de la premiére intervention varie entre 7 mois et 8 ans.

3. Technique chirurgicale :

Nos patients avaient 35 commissures atteintes au niveau des mains(hous avons
réalisé22commissuroplasties) et17 commissures au niveau des pieds (avec 3 commissuroplasties

réalisées), réparties comme suit:

» 10 patients ont été opérés en un seul temps, 9 cas avaient une forme avec une seule
commissure atteintesoit 50% de notre série et un patient ne s’est pas présenté aurendez-

vous de la 2éme intervention chirurgicale.

» 8 patients avaient des syndactylies multiples et ont bénéficié de plusieurs gestes soit :
Simultanément ; un seul patient.
A distance, dans un délai de 6 mois, chez 7 patients.

L’intervention était pratiquée sous anesthésie générale, avec garrot placé a la racine du

membre. Lalibération des syndactylies était réalisée par des incisions dorsales en zigzag et
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palmaire en ancre de marine.

Deux types de lambeaux ont été utilisés, et une greffe de peau était utilisée pour couvrir

les faces latérales des doigts chez certains patients.

- 24 commissures ont été opérées par un lambeau dorsal en Q) soit 96%.

+ Une commissure étaitopérée par un lambeau rectangulaire d’Ostrowski soit 4%.

W omega

m rectangulaire

Graphigue 10 : Répartition des cas selon le type du lambeau dorsaleutilisé.
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+ Nous avons utiliséun lambeau palmaire en ancre de marine dans

24commussiroplastiessoit un taux de 96%.

- Un lambeau palmaire triangulaire selon Ostrowski était pratiqué dans une

commussiroplastie soit 4%de nos patients.

m ancre de marine

W triangulaire

Graphigue 11 : Répartition des cas selon le type d’incision palmaire.
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> Greffe dela peau :
Une greffe de peau était pratiquée dans 12 commissuroplasties soit 48%.

Ce sont les espaces non couverts par les lambeaux en ancre de marine ou par le

lambeau commissural qui ont été greffés.
Les sites donneurs utilisés dans notre service sont :
- La face antérieure du poignet dans 10 commussiroplasties.
- La face interne de la jambe dans une seule commussiroplastie.
- La face antérieure du pli de la cheville dans une commussiroplastie.

- La face antérieure de la cuisse.

EOUui mnon

Graphique 12 : Répartition selon la greffe de la peau.
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> Le Geste opératoire :

L’intervention commence par tracer les différentes incisions (voir figures 8et 9), dans
notre service, les commissures sont généralementlibérées par des lambeaux commissuraux en

Oméga de Gilbert.
- Mise en place d’un garrot a la racine du membre.
- Incision cutanée dorsale et palmaire en suivant les tracés.
- Dissection sous cutanée.
- Libération de la commissure jusqu’a bifurcation du pédicule.
- Vérification de la vascularisation des doigts apres I’ablation du garrot.
- Suture cutanée par des points séparés en croisant les lambeaux.
Pansement avec compresses vaselinées ou bétadinées.

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

recoloration.

A ¥ B

Figure 8 : Photos préopératoires.

A) Tracé préopératoire de la face dorsale.

B) Tracé préopératoire de la face palmaire.
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4, Suites postopératoires :

Nos patients ont bénéficié d’une antibiothérapie orale préventive associée a

untraitement antalgique avec une surveillance réguliére de I’état local.
Le 1€ pansement est changé entre le 5¢meet le 7¢mejour.

5. Complications post opératoires :

5.1. Précoces :
Un seulpatient a présenté une nécrose du bord interne des deux doigts 15 jours en post
opératoire,il a bénéficié d’une nécrosectomie avec une greffe de peau fine prélevée au niveau du

poignet et dela cuisse; I’évolution a été favorable.
5.2. Tardives :

* 2 cas des récidives (progression de la commissure vers I'extrémité qui donne I'impression
d’une syndactylie incompléte) sur 25 commissuroplasties soit un taux de 8%, I’'un d’entre
eux a été repris par une plastie en Z et un lambeau en oméga, il a bien évolué et I'autre

n’a pas consulté par la suite.
* 2 cas de flessum de doigts par brides rétractiles soit un taux de 8%.

* 1 seul cas de dyschromie soit 4%.

Figure 9 : Cas de flessum post opératoiredu 2émeet 3émedoigt par brides rétractiles.
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V. Résultatsfonctionnels et esthétiques :

» Résultats :

L’évaluation de la rétraction commissurale a été réalisée selon I'échelle de Withey [5], six
de nos patientsétaient perdus de vue, doncnous avonsévalués seulement 15 commissures.Neuf
commissures (soit 61%) étaient libres (grade 0), deux commissures (13%)présentaient
unépaississementmaissansavancement(gradel),d e u x commissures(13%)étaient de grade2

e tdeux commissures (13%) grade 3.

Le grade 3du score de Withey [5] était retrouvé seulement dans la forme complexe de la

syndactylie.

mgrade 0 mgrade 1 mgrade?2 mgrade3

Graphigue 13 : Répartition des résultats selon le score de Withey [5].

Tableau | : Evaluation de la rétraction commissurale selon I’échelle de Withey[5]

0 Commissure libre, a hauteur de la commissure adjacente ou controlatérale

1 Epaississement de la commissure sans web creep avec réduction de L’écartement
2 Web creep résiduelle de 1/3 de la premiéere phalange

3 Web creep résiduelle de 2/3 de la premiére phalange

4 Web creep résiduelle de toute la premiére phalange
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Figure 10 : Evolution de certains patients aprés libération de leurs Syndactylies selon le score

deWithey [5].

A.La 3¢mecommissure estlibre, avec un flessum du 4éme doigt par une bride rétractile.
B.Les 3¢mes commissuressont libres chez la patiente(score 0 de Withey [5]).
C.La 3&@me commissureest libre.

D. La 4&me commissure est libre, grade 0 de Withey [5].
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. Embryologie étiopathogénie et classification

1. Introduction :

La syndactylie est la plus fréquente des malformations congénitales de la main avec

environ 1/2500 naissances. [6]

Il existe dans la littérature un trés grand nombre de techniques chirurgicales proposées

pour la libération des syndactylies.
Les objectifs de la chirurgie sont a la fois fonctionnels et esthétiques.
Nous cherchons a recréer une commissure de forme harmonieuse, en minimisantles

cicatrices et en évitant a tout prix les brides rétractiles et les déformations résiduelles. [7]

2. Rappel embryologique :

Pendant le développement embryonnaire normal; les doigts forment des condensations

de mésoderme dans la palette terminale du membre.

Ces condensations se différencient en doigts; et les espaces interdigitaux se creusent
depuis ’extrémité distale en remontant proximalement.

Ce processus d’apoptose se produit entre la 6éme et 8éme semaine de vie embryonnaire.
[38]

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. [8]

3. Etiopathogénie:

L’étiopathogénie est multifactorielle et difficile a identifier; I'exposition pendant le
développement embryonnaire a certains facteurs exogenes (irradiation, certaines infections,
alcool et certains médicaments) a été incriminé mais I'origine génétique est la plusprobable avec

une transmission autosomique dominante. [41]

32



Les syndactylies de I'enfant

4, Classification :[3-9-10-11-12-13-14-15-16-17]

La syndactylie est classée parmi les défauts de différentiation (groupe IlI) dans la

classification de I'International Federation of Societies for Surgery of the Hand (IFSSH). [3]

L’observation d’associations fréquentes entre la syndactylie, polydactylie et la main en
fourche a conduit la Japanese Society for Surgery of the Hand (JSSH) a proposer en 2000 une
modification a la classification de I'IFSSH : 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

centrales et les triphalangies du pouce. [9]

L’acrosyndactylie est classée a part, avec les autres manifestations du syndrome des

brides amniotiques, dans le groupe VI de la classification de I'IFFSH (groupe VII pour la JSSH).

Tonkin propose de régler ces difficultés nosologiques avec une classification purement

descriptive des malformations, sans tenter d’en donner une explication étiologique. [10]

4.1. Diagnostic :
Le diagnostic des syndactylies est plus souvent fait a la naissance, le diagnostic anténatal

de cette anomalie étant actuellement exceptionnel lorsqu’elle est isolée.

Une consultation chirurgicale néonatale précoce est souhaitable; Elle permettra
d’informer les parents sur I’anomalie présentée par leur enfant, ses conséquences fonctionnelles

et esthétiques et les modalités du traitement a envisager.

L’examen clinique doit étre bilatéral et comparatif, intéressant tout le membre supérieur
jusqu’a la ceinture scapulaire. En plus des caractéristiques morphologiques de la syndactylie, il
faut s’attacher a apprécier les mobilités actives et passives des différentes articulations, ainsi

gu’un éventuel défaut d’axe.

L’examen des pieds recherche une anomalie, fréquemment associée. L’examen clinique

général permet de reconnaitre une forme syndromique. [11]
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Un bilan radiographique standard permet d’apprécier les anomalies osseuses éventuelles,
mais dans notre service nous n’effectuonspas ce bilan précocement s’il y’a pas d’autres
malformation associée, nous le faisons vers I’'dge de 6 mois pour avoir des clichés de
bonnequalité car les noyaux d’ossification apparaissent a cet ageetpour diminuer I’exposition de

I’enfant aux rayonnements.

4.2. Caractéristiquesanatomiques :

Plusieurs formes cliniques peuvent étre rencontrées dans la syndactylie, il faut distinguer
les syndactylies simples des syndactyliescomplexes ainsi que la forme complete de la forme

partielle :
» Syndactylie simple :

Les syndactylies simples n’intéressent que le revétement cutané. Il peut s’agir d’une
simple palmure cutanée (syndactylie partielle) ou d'un accolement des doigts sur toute leur

longueur (syndactylie compléte). [11]

Figure 11

A. Syndactylie partielle de la 2&me B. Syndactylie compléte de la 32me commissure.
commissure [20]
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» Syndactylie complexe :

Les syndactylies complexes sont caractérisées par la présence d’une fusion squelettique

située le plus souvent a la partie distale des rayons.

D’autres anomalies osseuses peuvent s’observer : rayons surnuméraires, absence de

rayon, phalange delta, Brachyphalangie.

Les anomalies tendineuses sont fréquentes dans les syndactylies complexes avec des

insertions anormales, des tendons surnuméraires ou absents. [11]
L’anatomie des pédicules vasculo-nerveux est souvent modifiée dans ces formes :

Il peut s’agir de division distale de I'artére digitale commune, d’une artére unique, voire

d’une absence compléte d’artére dans la commissure concernée. [12]

Ces anomalies vasculaires ont des conséquences sur la stratégie thérapeutique, pouvant

limiter ou parfois méme interdire la séparation digitale.

.

A. Syndactylie complexe. B. Aspect radiographique : fusion osseuse

Figure 12 :

distale. [11]
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4.3. Forme isolée : [13]

Temtamy et McKusick [13] ont distingué cinqg types de syndactylies isolées, de

transmission autosomique dominante.

> Le type |, le plus fréquent, est une syndactylie de la troisieme commissure interdigitale,
La fusion osseuse des phalanges distales est possible, d’autres commissures peuvent
étre impliquées et une syndactylie partielle ou compléte des deuxiémes et troisiemes

orteils est fréquente.

> Le type Il ou polysyndactylie est une syndactylie de la troisieme commissure, associée
a une duplication partielle ou compléte du quatrieme rayon au sein de la commissure
fusionnée. Au pied, il existe une duplication du cinquiéme rayon associée a une

syndactylie de la quatriéeme commissure.
> Le type lll est une syndactylie réunissant lequatrieme et le cinquieéme rayon.

La fusion osseuse distale est possible et le cinquiéme rayon est habituellement court avec

une brachymésophalangie ; le pied est indemne.

> Le type IV (décrit par Haas) est une syndactylie compléte, réunissant tous les rayons,

associée a une hexadactylie, réalisant I’aspect de main « en coupe ».

> Le type V associe une syndactylie cutanée, de la troisieme commissure a la main et de la
deuxiéme commissure au pied, et une fusion des métacarpiens et métatarsiens des

troisiéme et quatriéme ou des quatriéme et cinquiéme rayons.
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4.4. Laforme syndromique : [11-14-15-16-17].

Une syndactylie peut s’observer dans de nombreux syndromes malformatifs, les plus
fréquents étant le syndrome des brides amniotiques, le syndrome de Poland et le syndrome
d’Apert.

a. Syndrome des brides amniotiques :

La maladie amniotique est une pathologie rare et polymorphe, chaque patient atteint
présentant des lésions différentes d’un autre. Ace jour, malgré les nombreuses théories
pathogéniques et expérimentations animales élaborées, son étiologie exacte reste encore a

établir et a prouver. [15]

L’acrosyndactylie est une forme de syndactylie spécifique du syndrome des brides

amniotiques.

I s’agit d’une fusion intéressant, un nombre variable de rayons, non

nécessairementadjacents.
La syndactylie est uniquement cutanée, sans fusion osseuse.

La persistance d’un pertuis commissural dans lasyndactylie est constante et spécifique

de I'acrosyndactylie.

Cette syndactylie s’associe aux deux autres manifestations dusyndrome des brides
amniotiques qui sont les sillons circonférentiels(pouvantentrainer un lymphoedéme, voire une

ischémiedistale) etles amputations amniotiques (figure13).[14]
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Figure 13 :

A. Sillons circonférentiels de la main gauche.
B. Brides amniotiques de la jambe gauche déja opérées.

C. Acrosyndactylie des quatre doigts latéraux de la main qui présentent
une forme triangulaire. [18]
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b. Syndrome de Poland :

Le syndrome de Poland est classiqguement décrit parmi les formes syndromiques de
syndactylie bien qu’il s’agisse en fait d’'une symbrachydactylie. La syndactylie est unilatérale et

limitée au membre supérieur.
La syndactylie est plus souvent partielle et simple.

Elle s’associe a unebrachydactylie liée a une brieveté ou une absence des phalanges
moyennes (Fig. 14).

L’examen général retrouve une hypoplasie du chef sternocostal des muscles grand et
petit pectoral, de la glande mammaire et de I’ensemble du membre supérieur, de degré variable.

(1]

Figure 14 : Syndactylie simple et partielle de toutesles commissures s’accompagne d’une

brachymésophalangie. [11]
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c. Syndrome d’Apert : [16]

Le syndrome d’Apert, est le plus fréquent des acrocéphalosyndactylies avec une incidence

estimée entre 1/45000 et 1/100000 naissances.

C'est une acrocéphalosyndactylie; L’anomalie craniofaciale associeune turricéphalie,

hypertélorisme,exophtalmie et hypoplasie maxillaire.

La syndactylie estcaractéristique,il s’agit d’une atteinte bilatérale, compléteet complexe,

touchant les mains et les pieds.

Lesfusions osseuses sont constantes et s’accompagnent debrachyphalangie et/ou de

symphalangie. Les ongles sontégalement fusionnés.
La fusion des quatriéme et cinquiémemétacarpiens est fréquente.

Blauth et Falliner [16] ont classél’atteinte des mains dans le syndrome d’Apert en trois
types :

e Dans le type I, les trois rayons centraux sont fusionnés, lepouce et le cinquieme doigt

étant indépendants.
e Dans le type ll, seul le pouce est séparé du bloc digital.

e Dans le type lll, les doigts longs et le pouce sont fusionnés,réalisant I’aspect de main en

cuiller.
De tres nombreux autres syndromes incluant une syndactylie ont été décrits :

On peut citer 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 Ill, anomalies dentaires et

oculaires).

Il s’agit de syndromes poly malformatifs rares, dans lesquels I'atteinte digitale n’est

généralement pas la manifestation clinique prépondérante. [11]
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Il. Techniques chirurgicales :

1. Indication chirurgicale :

La libération de la syndactylie est indiquée pour :

Améliorer I'apparence, soulager les limitations fonctionnelles et prévenir la déformation

progressive des doigts avec la croissance.

L’enfant commence a faire des mouvements précis par sa main a partir de I’dge de 6
mois, donc pour avoir un développement normal du cerveau et I’acquisition nécessaire de

la pince pollici-digitale; la 1ere commissure doit étre libérée en premier. [25]

Eviter I'inégalité de longueur des deux derniers doigts et le risque de clinodactylie avec la

croissance osseuse, ce qui nécessite une libération rapide de la 4éme commissure. [11]

2. Principes de l'intervention : [11-27]

L’'age de I'intervention varieselon le type desyndactylie et selon les auteurs. Il est habituel
d’attendre I’dge de six mois avant de proposer une intervention, afin d’opérer dans des

conditionsoptimales de sécurité anesthésique.

Les syndactylies de la premiere et la quatrieme commissure, unissant des doigts de
longueur différente, entrainent une déviation latérale de ces doigts. Elles doivent étre libérées

tres tot, des le troisieme ou quatriéme mois, afin d’éviter ces déformations.
Les syndactylies complexes doivent étre opérées tardivement a I’dge de 3 ans.

Les syndactyliestouchant plusieurs commissures et/ou les syndactylies
bilatéralesnécessiteront plusieurs interventions. Il est préférable dedébuter le programme
chirurgical dés I’dge de six mois afind’avoir terminé I’ensemble des interventions a I’age de deux
ans; quiest I’age scolaire en occident (chez nous il étaita 5 ans; maison commencea avoir une

amélioration; d’ou la nécessité d’avoir une prise en charge précoce).
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Il faut éviter d’intervenir simultanément sur les deux cétés d’'un méme doigt du fait du

risque de nécrose ischémique qu’un tel geste entrainerait.

Dans les syndactylies syndromiques la séparation desdoigts doit parfois étre retardée afin

d’effectuer auparavant letraitement plus urgent de malformations associées.

Certainsauteurs proposent, lorsqu’une seule commissure est atteinte surdes 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’aprés une chirurgie plus précoce.

3. Conditions opératoires :

Le traitement chirurgical s’envisage au bloc opératoire, sous anesthésie générale
complétée d’une anesthésie locorégionale de type bloc axillaire ou d’une anesthésie locale

réalisée en per opératoire a type de bloc digital des doigts concernés.

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,

complétée éventuellement par des temps de reperfusion par lachage de garrot. [11]

Enfin, suture cutanée par des points séparés au fil résorbable; pansement avec des

compresses vaselinées ou bétadinées.

4. Reconstructions commissurales :

La reconstruction de la néocommissure constitue I'une des étapes clés dans le traitement
des syndactylies congénitales et sa qualité est principalement évaluée par la présence d’une

rétraction commissurale.

Elle fait appel a lutilisation d’une plastie cutanée de type lambeau commissural;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

'union du tiers proximal et du tiers moyen de la phalange proximale. La chirurgie de la
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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. [11]

Plus d’une quarantaine de techniques sont décrites dans la littérature depuis les 200

derniéres années [29], il s’agit essentiellement de lambeaux dorsaux. [30-31-32]
Les lambeaux palmaires sont peu utilisés et leurs techniques peu décrites.

Le lambeau rectangulaire, le lambeau en oméga de Gilbert [33] et le lambeau en T de

Glicenstein [34] sont les trois principaux (Figure 15).

Les autres lambeaux sont des variantes de ces motifs de base (lambeau en mouette,

lambeau trapézoide, Trilobé...).

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

la plupart des auteurs.
Dans notre service nous opérons la syndactylie en utilisant deux types des lambeaux :

» Le lambeau en oméga de Gilbert [33] :

Tel qu’il I'a décrit en 1993 [33] : I'incision dorsale représente un lambeau en Oméga dont
la base correspond aux tétes métacarpiennes et la pointe descend jusqu’a I’articulation
interphalangienne proximale (IPP). L’incision palmaire dessine une ancre de marine (Figure 16),
dont la pointe part un peu plus bas que la commissure souhaitée et descend jusqu’a I'IPP; les
branches latérales se terminent au centre de la base des doigts voisins. Au-dela de I’IPP,
I’incision est brisée de maniére symétrique sur les deux faces. Une fois les doigts séparés, le
lambeau postérieur est rabattu dans la commissure et suturé a I'apex de l'ancre; les deux

lambeaux latéraux sont suturés sur les cotés de la commissure.
> Lambeau d’Ostrowski [28] :

Qui consiste a réaliser un lambeau dorsal rectangulaire et deux lambeaux triangulaires

palmaires par une incision en Z qui viennent de part et d’autre du lambeau principal.
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Figure 15 : Lambeaux commissuraux rectangulaire, en Oméga, et en T. [35]

Figure 16: Incisions palmaires classiques et incisions en ancre de marine. [35]

5. Incisions cutanées et faces latérales des doigts :

5.1. Incisions cutanées :

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.

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 2eme phalange de I'autre doigt puis sur I'IPD du ler
doigt et sur la 3eme phalange du second. Les incisions palmaires répondent aux incisions
dorsales en miroir avec des « pics » et des « creux » inversés. Cette étape doit étre envisagée

avec un soin tout particulier afin de ne pas oublier de réaliser cette correspondante et
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d’entrainer une perte de substance injustifiée. Les incisions ne doivent pas dépasser la ligne
médiane de chaque doigt. [36]

Les lambeaux doivent étre décollés au ras du péri tendon des extenseurs sur la face
dorsale et au ras du pédicule vasculo-nerveux et du péri tendon des fléchisseurs sur la face
palmaire.

Dans notre service, nous pratiquonsla technique de Cronin associée a une plastie en Z

qui permet de diminuer la perte de substance cutanée dorsale au niveau de la premiére

phalange, qui est provoquée généralement par Le prélevement des lambeaux commissuraux.

5.2. La greffe cutanée :

Une desétapes importantes dans la prise en charge des syndactylies congénitales est la
couverture des faces latérales des doigts. Si I'utilisation d’un lambeau pour la reconstruction
de la néocommissure est maintenant adoptée par tous, l'utilisation de greffes de peau pour la

couverture des faces latérales est plus controversée. [2]
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lll. Discussion des résultats :

1. Age de l'intervention :

L’age idéal de la chirurgie est encore controversé :

» Certains auteurs préconisent des libérations trés précoces avant I’dge d’un an,surtout si

la 1Tére commissure est atteinte car :

La capacité de localiser la main dans I'espace et effectuer des manceuvres d'adhérence et

de pincement sont des fonctions corticales qui se développent avant I’age d'un an.

La chirurgie précoce fournit donc une assurance optimale du développement normal du

cerveau ;
Ainsi le développement normal optimal du squelette et des muscles sont assurés. [25]

» D’autrespréférentopérés leurs patients entre 12 et 18 mois pour des raisons de sécurité
anesthésiqueet certaines publications montrent des meilleurs résultats si la chirurgie

estfaite aprés 18 mois. [26-27]

» Mais ils sont tous d’accord sur le fait de terminer toute chirurgie avant I’dge scolaire,
83% de nos malades sont opérés avant 5 ans.
Pour Frick [19], la moyenne d’age étaitde 1.1ansavec un intervalle de 7 mois a 2.16ans.
Pour Perrot [21], la moyenne d’age était de 1.8ansavec un intervalle de 6mois a 4ans.
PourDelord [2], la moyenne d’age était de 1.16ans avec un intervalle de 5mois a 6ans.
Pour JOSE [24], La moyenne d’age était de 2.7 ans avec un intervallede 6 mois a 13ans.

Dans notre série, la moyenne d’age de l'intervention était de 2.7 ans avec un intervalle
de7mois a 8ans, 56% de 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. Ce qui explique

la différence de notre moyenne d’age avec certains auteurs.
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Tableau Il :Age moyen de I’'intervention selon les séries.

Age
Auteurs
Moyenne Intervalle
Frick [19] 1.1 7 mois a 2.16ans
Perrot [21] 1.8 6mois a 4ans
Delord [2] 1.16 5mois a 6ans
Jose [24] 2.7 6 mois a 13ans
Notre série 2.7 7mois a 8ans
2. Sexe:

La plupart des séries rapportent une prédominance masculinedansla syndactylie et notre

série ne déroge pas a la regle avec un sexe ratio de 1.57.

Tableau Il : Répartition selon le sexe.

Auteurs Nombrede garcons Nombre de filles Sex-ratio
Perrot [21] 9 2 4.5
Abid [23] - - 1.71
Notre série 11 7 1.57

3. Localisation :

Une syndactylie bilatérale était présente chez 6 cas soit 33% de nos patients; par rapport
a 14 malades (37 %) dans la série d’Abid [23] ; 15malades (39.5%) dans la série de Frick [19]et

20malades (51%) dans la série de Mallet [22].
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Tableau IV :Comparaison du pourcentage des syndactylies bilatérales avec la littérature.

Auteurs Nombre des cas Pourcentage
Abid [23] 14 37 %
Frick [19] 15 39.5%
Mallet [22] 20 51%
Notre série 6 33%

4. Commissure :

Sur 35 commissures atteintes au niveau de la main,nous avons réalisé 22
commissuroplasties sur 4 ans et la commissure la plus opérée était la 3éme commissure avec

une fréquence de 49%.

Delord[2] a réalisé 65 commissuroplasties sur 22 ans;Perrot [21] a réalisé 20

commissuroplasties;et Frick [19] a réalisé 54 commissuroplasties sur 10 ans.

La commissure la plus opéré était la 3éme commissure chez la plupart des auteurs ainsi

qgue dans notre série.

Tableau V :Le nombre des commissuroplasties et la commissure la plus opérée selon les auteurs.

Pourcentage de I’atteinte de la 3éme
Auteurs Nombre des commissuroplasties
commissure
Delord [2] 65 55%
Perrot [21] 20 40%
Frick [19] 19 80%
Notre série 22 49%.

48




Les syndactylies de I'enfant

5. Classification :

5.1. Forme simple ou complexe :

Dans notre série nous avons35 commissuressimples contre 17 complexes, ce qui rejoint
la série d’Abid [23] qui a trouvé 41commissures simples et 15 complexes,pareil pour Delord

[2]qui a trouvé 21 simples et 10 complexes.

Tableau VI : Comparaison de la forme simple ou complexe avec la littérature.

Nombre des commissures
Auteurs
Forme simple Forme complexe
Abid [23] 41 15
Delord [2] 21 10
Notre série 35 17

5.2. Forme compléte ou incompléte :

Nous avonstrouvé 37 commissures complétes contre 15 incomplétes; Perrot [21] a
trouvé17 completeset3 incomplétes; par contre Mallet [22] a trouvé 20 commissures incomplétes

sur 37; mais il a exclu les formes complexes ce qui peut expliquer la différence trouvée chez lui.

5.3. Forme syndromique :

Plusieurs syndromes incluant une syndactylie ont été décrits :

Nous avonstrouvédeux cas des brides amniotiques, deux syndromes d’Apert et un
syndrome de Poland soit 28% de notre série;ce qui rejoint la série deDelord [2] qui a trouvé 35%
de forme syndromique;Perrot [21]a objectivé un syndrome de Poland et un syndrome des brides

amniotiques sur 11 cas soit 18% de la série.
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Tableau VIl :Les formes syndromiques par rapport a la littérature.

Nombre de cas
Auteurs Syndrome de Syndrome des Syndrome Pourcentage
Poland brides amniotiques d’Apert
Delord [2] - - - 35%
Perrot [21] 1 1 - 18%
Notresérie 1 2 2 28%

6. Manifestations associées :

Sept patients avaient d’autres malformations associéesdans notre série soit 39% par
rapport a 4 patients chez Perrot [21] soit 36% ; 6 chez Mallet [22] soit 15 % et 20 malades chez

Abid [23] soit 53%.

Tableau VIl : Comparaison desmanifestations associées par rapport a la littérature.

Auteurs Nombre de cas Pourcentage
Perrot [21] 4 36%
Mallet [22] 6 15%
Abid [23] 20 53%
Notre série 7 39%
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7. Type de chirurgie :

7.1. Lambeau dorsale :

Plusieurs types des lambeaux dorsaux ont été choisis par les chirurgiens pour traiter les

syndactylies; a savoir : le lambeau en oméga; V-Yen ilot de Sherif; trapézoide et en T.

Deux types des lambeaux ontété utilisés pour traiter nos patients; 21 commissures
étaientopérées par un lambeau en oméga et une autre par un lambeau rectangulaire

d’Ostrowski.

Perrot [21] a choisi de traiter les syndactylies par un seul type de lambeau dorsal qui est
Q, par contreMallet [22]; Abid [23] etFrick [19]ont utilisé respectivement deux types des

lambeaux : Omega et T;oméga et V-Yen ilot de Sherif; oméga et trapézoide.

Tableau IX : Les différents lambeaux commissuraux dorsaux utilisés dans la littérature.

Type du lambeau et nombre des commissuroplasties
Auteurs
Q T V-Y Rectangulaire Trapézoide
Perrot [21] 20 - - - -
Mallet [22] 23 36 - - -
Abid [23] 51 - 14 - -
Frick [19] 24 - - - 30
Notre série 21 - - 1 -

7.2. Lambeau palmaire :

21 lambeaux palmaires en ancre de marine et un lambeau triangulaire d’Ostrowski [28]
ont été utilisés dans notre série; ce qui rejoint la série de Mallet [22], la série de Frick [19] révele
I'utilisation de deux types de lambeau palmaire a savoir une incision en ancre de marine et une

incision longitudinale.
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7.3. Greffe cutanée :

48% seulement de nos malades ont nécessitésune greffe cutanée;par rapport a 100% chez
Mallet [22] et Delord [2]; alors que Perrot [21] a utilisé un substitut dermique (Matriderm#) avec

une greffe de peau mince immédiate, prélevée sur le cuir chevelu chez tous ses patients.

Mais certains auteurs n’utilisent pasde greffe cutanée comme Niranjan et al [39] et Dong

et al [40].

En 2003, Deunk et al. [37] ont comparé les résultats a trés long terme entre I'utilisation
de greffe de peau totale ou de greffe de peau mince (GPM) pour la correction de 34
syndactylies. Leurs résultats n’ont pas permis de privilégier I'utilisation d’un type de greffe de
peau,les GPTprésentaient plussouvent une hyperpigmentation et une pilosité. Quant aux GPM,
elles étaient fréquemment instables (pelade, rougeur au froid) et un déficit de mobilité en
flexion et extension était plus souvent rapporté, probablement lié a une rétraction plus
importante de la GPM. [2]. Actuellement, le développement des dermes artificiels tend a
développer l'utilisation des greffes de peau minces dans les syndactylies comme dans la série

du Perrot [21].

Dans notre série 48 % des patients ont été greffés, nous avons utilisés 7 fois une peau

fine et 5 fois une peau totale.

La face anterieure du poignet est le site donneur le plus utilisé dans notre série, ce qui
rejoint la serie de Barbary [38], Delord [2] a effectué uniquement des GPT, au niveau du pli
inguinal et chez tous ses patients, par contre Perrot [21] a couvert les pertes de substance
latérales par un substitut dermique (Matriderm#) avec greffeimmédiate de peau mince prélevée

sur le cuir chevelu.

Un seul cas d’hyperpigmentation rapporté par notre série et aucun cas de pilosité dans la
zone greffée; pareil pour Perrot [21]; pour Delord [2]il existait une dyschromie pour 87 % des
greffes et une pilosité pour 42%; mais il a revu ses patients tardivement, ce qui peut expliquer

cette pilosité et cette dyschromie.
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7.4. Complications post opératoires :

> Précoces :

Un seul cas de nécrose du bord interne des deux doigts dans notre série soit 5%,qui a
bien évolué aprés nécrosectomie;ce qui rejoint la série de Mallet [22] qui a noté un cas de

nécrose cutanée sur 39 patients soit 2.5%.
Deux cas d’infection ont été notés par Delord [2] soit 4.6% et Abid [23] soit 5.26%.
» Tardives :

La série d’Abid [23] rapporte 15% de récidive, avec 29% de commissures compliquées,
celle de Mallet[22] révele 17% de palmure résiduelle, 3% de flessum, et 19% de clinodactylie, pour
Delord [2]: huit commissures (25 %) ont nécessité une reprise chirurgicale soit pour un
approfondissement commissural soit pour une bride rétractile; Perrot [21] trouve 15% de brides

commissurales.

Ce qui rejoint notre série qui rapporte deux cas de récidives; deux flessum par brides

rétractiles et une dyschromie soit un taux de 20%.

Tableau X : Complications post opératoires.

Pourcentage des complications post opératoires
Auteurs
Précoces Tardives
Abid [23] 5.26% 44%
Mallet [22] 2.5% 39%
Delord [2] 4.6% 25%
Perrot [21] 0 15%
Notre série 5% 20%
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8. Résultats :

Mallet [22] et Abid [23] avaient conclu que ni I’age de la chirurgie ni le type de lambeau
étaient des facteurs prédictifs de mauvais résultats; mais plutoét letype de la syndactylie ce qui

est exactement apparu chez nos malades, car lescore 3 de Withey [5] aété trouvé seulementdans

la syndactylie complexe.
Nous avons recueilli 61% de bons résultats; 26% de moyens et 13% de mauvais résultats
ce qui rejoint la série d’Abid [23].

Frick [19] trouve un grade moyen de Withey de 0.4;ainsi que notre série;Mallet [22]

rapporte un grade moyen de 0.6;Perrot [21] rapporte un grade de 1.2.

Tableau XI : Comparaison de nos résultats avec la littérature selon Withey.

Auteurs Grade moyen de Withey
Frick [19] 0.4
Mallet [22] 0.6
Perrot [21] 1.2
Notre série 0.4

Apres cette analyse, nous voyons bien la difficulté de comparer les différentes séries de la
littérature puisque les populations peuvent étre trés hétérogénes d’une série a l'autre en
fonction du choix des auteurs d’étudier ’ensemble des syndactylies ou uniquement les formes

simples.

54



Les syndactylies de I'enfant

55



Les syndactylies de I'enfant

La syndactylie estla malformation congénitale la plus fréquente de la main avec environ

1/2500 naissances;elle peut étre compléte ou incompléte;simple ou complexe; elle est souvent

isolée;mais peut aussi s’inscrire dans le cadre des syndromes malformatifs.[6]

Son diagnostic est clinique,mais I'intérét majeur d’un bilan radiologiqueest induscutable

aujourd’hui,surtout pour les formes complexes.

La prise en charge est essentiellement chirurgicale et doit étre précoce a partir de '"dge

de 6 mois et s’achéve avant I’dge scolaire.

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

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

@Plus d’une quarantaine de techniques sont décrites dans la littérature depuis les 200

derniéres années pour libérer la syndactylie [29], il s’agit essentiellement de lambeaux dorsaux.
[30-31-32]. Les Ilambeaux palmaires sont peu utilisés et leurs techniques peu
décrites;s’appuyant toutes sur les mémes principes : La création d’une néocommissure a partir

d’un lambeau le plus souvent dorsal et sur une séparation des doigts.

La séparation entraine des pertes des substances sur les faces latérales des doigts ainsi

que sur la partie dorsale de la 1ére phalange, qui nécessite une greffe de peau; mais le probléeme
posé aujourd’huiaux chirurgiens est le choix entre une peau totale ou mince; ce qui a conduit

certains d’entre eux a tenté d’opérer leurs patients avec des techniques sans greffe.
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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 syndactylies
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)
etune orientation de I’enfant vers un service de chirurgie pédiatrique; pour que le
chirurgien puisse définir la meilleure prise en charge, car les syndactylies touchant
plusieurs commissures et/ou les syndactylies bilatérales nécessiteront plusieurs

interventions. Il est préférable de débuter le programme chirurgical précocement, car

I’age d’entrer scolaire commence a devenir précoce chez nous par rapport a avant.

> Un dégraissage étendu des doigts pour limiter le recoursa la greffe cutanée ou carrément

de tenter des traiter les syndactylies sans greffe.

> Nous insistons sur I'importance du suivi prolongé et de la communication avec les
familles, car certaines complications comme la pilosité et la dyschromie peuvent arriver
tardivement.ll serait possible de proposer secondairement une thérapie par laser avec de

bons résultats ou la dépilation électrique. [19]

> Enfin, nous recommandons une approche globale intégrant I'acces aux soins des
populations rurales, car une consultation au CHU peut nécessiter deux ans; I’éducation
sanitaire 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 générale.
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Résumé

Les syndactylies sont I'une des plus fréquentes anomalies congénitales de la main.Elles
sont de sévérité variable et peuvent étre isolées ou associées a d’autres anomalies dans le cadre

de syndromes malformatifs. [11]

Notre travail est une étude rétrospective des dossiers de 18patients auService traumato-
orthopédie pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech. Le but est d’évaluer la prise en
charge diagnostic, chirurgicale ainsi que les résultats fonctionnels et esthétiques post

chirurgicaux.

Dans notre série, le sexe masculin est prédominant (sex -ratio de1.57) avec une moyenne
d’age de 28 mois. Troispatients (17%) avaient des antécédents familiaux et sept (39%) avaient

des malformations associées.
Une syndactylie bilatérale était présente chez 33% de patients.

Sur les 25 commissures opérées; 17 étaient simples et 8 complexes.La troisieme

commissure était la commissure la plus opérée.

Le traitement a consisté en une libération chirurgicale des doigts concernés; Dans notre
service nous pratiquonsla technique de Cronin associée a une plastie en Z avec des lambeaux en

oméga de Gilbert chez 96% de notre série

Une greffe de peau était pratiquée dans 12 commissuroplasties soit 48% de nos malades;

les suites post opératoires étaient simples.

Nos patients ont été revus avec un recul allant de 8mois a 4 ans et demi. Le taux de

complication était de 20% (deux cas de récidive; deux flessum et un seul cas de dyschromie).

Les résultats fonctionnels et esthétiques ont été évalués selon le score de Withey [5], 87%

des résultatsont été jugés bons a moyens, avec un grade moyen de Withey de 0.4.
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Abstract

Syndactylies are one of the most common congenital anomalies of the hand; they are of
variable severity and may be isolated or associated with other abnormalities in the context of

malformation syndromes. [11]

This is a retrospective study of 18 patients in the Pediatric Traumatology department at
the CHU Mohammed VI of Marrakesh; to evaluate diagnostic support; as well as postoperative

functional and cosmetic results.

In our series, males are predominant and represent 61% of cases, the average age was 28

months, three patients (17%) had a family history and seven (39%) had associated malformations.
Bilateral Syndactyly was present in 33% of patients.

Among 25 commissures operated; 17 were simple and 8 complex and the third

commissure was the most operated commissure.

Treatment consisted at surgical release of the affected fingers; In our department we
practice the technique of Cronin associated with a Z-plastyand omega flaps of Gilbert in 96% of

our series.

A skin graft was performed in 12 commissuroplasty (48%); the postoperative course was

generally simple.

Our patients were reviewed with a mean follow-up between 8 months to 4 and half years;

and a complication rate of 20% (two cases of recedive, two flessum, and one case of dyschromia).

The functional and cosmetic results were evaluated according to the Withey score [5], 87%

of the results were considered good to medium; with an average grade of Withey of 0.4.
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