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

DOYENS HONORAIRES :

1962 - 1969  : Professeur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974  : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981  : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989  : Professeur Taieb CHKILI

1989 —1997  : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 -2003  : Professeur AbdelmajidBELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Mars, Avril et Septembre 1980

1. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

Mai et Octobre 1981

2. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

3. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
4. Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

5. Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie

6.  Pr. BENOMAR M’hammed Chirurgie-Cardio-Vasculaire
7. Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie

8. Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

9.  Pr. LAHBABI Naima ép. AMRANI Physiologie

Novembre 1983

10.  Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir* Pneumo-phtisiologie

11.  Pr. BELLAKHDAR Fouad Neurochirurgie

12.  Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie



Décembre 1984

13.  Pr. BOUCETTA Mohamed*

14. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
15. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

16. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

17.  Pr. NAJI M’Barek *

18.  Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

19.  Pr. BENJELLOUN Halima

20.  Pr. BENSAID Younes

21.  Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa
22.  Pr. IHRAI Hssain*

23.  Pr.IRAQI Ghali

Janvier, Février et Décembre 1987

24. Pr. AJANA Ali

25. Pr. AMMAR Fanid

26. Pr. CHAHED OUAZZANI Houriaép. TAOBANE
27.  Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
28.  Pr. EL HAITEM Naima

29.  Pr. EL MANSOURI Abdellah*

30. Pr. EL YAACOUBI Moradh

31. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

32.  Pr. LACHKAR Hassan

33.  Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

34.  Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
35.  Pr. DAFIRI Rachida

36.  Pr. FAIK Mohamed

37. Pr. HERMAS Mohamed

38.  Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
39.  Pr. ADNAOUI Mohamed

40. Pr. AOUNI Mohamed

41. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
42.  Pr. CHAD Bouziane

43.  Pr. CHKOFF Rachid

44.  Pr. HACHIM Mohammed*

45. Pr. KHARBACH Aicha

46. Pr. MANSOURI Fatima

47.  Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie

Médecine Interne

Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie



48.
49.

Pr. SEDRATI Omar*
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

50.  Pr. AL HAMANY Zaitounia Anatomie-Pathologique
51. Pr. AZZOUZI Abderrahim Anesthésie Réanimation
52. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM Néphrologie

53. Pr. BELKOUCHI Abdelkader Chirurgie Générale

54.  Pr. BENABDELLAH Chahrazad Hématologie

55. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif Chirurgie Générale

56.  Pr. BENSOUDA Yahia Pharmacie galénique

57. Pr. BERRAHO Amina Ophtalmologie

58.  Pr. BEZZAD Rachid Gynécologie Obstétrique
59.  Pr. CHABRAOUI Layachi Biochimie et Chimie

60. Pr. CHANA El Houssaine* Ophtalmologie

61. Pr. CHERRAH Yahia Pharmacologie

62.  Pr. CHOKAIRI Omar Histologie Embryologie
63.  Pr. JANATI Idrissi Mohamed* Chirurgie Générale

64. Pr. KHATTAB Mohamed Pédiatrie

65. Pr. OUAALINE Mohammed* Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
66. Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH Pharmacologie

67. Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique

Décembre 1992

Dermatologie
Anesthésie Réanimation

68. Pr. AHALLAT Mohamed Chirurgie Générale

69. Pr. BENOUDA Amina Microbiologie

70.  Pr. BENSOUDA Adil Anesthésie Réanimation
71. Pr. BOUJIDA Mohamed Najib Radiologie

72. Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza Gastro-Entérologie

73.  Pr. CHRAIBI Chafiq Gynécologie Obstétrique
74.  Pr. DAOUDI Rajae Ophtalmologie

75. Pr. DEHAYNI Mohamed* Gynécologie Obstétrique
76.  Pr. EL HADDOURY Mohamed Anesthésie Réanimation
77.  Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie

78.  Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

79.  Pr. GHAFIR Driss* Médecine Interne

80.  Pr. JIDDANE Mohamed Anatomie

81.  Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine Gynécologie Obstétrique
82.  Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

83.  Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

84.  Pr. AGNAOU Lahcen Ophtalmologie

85.  Pr. AL BAROUDI Saad Chirurgie Générale



86.
87.
88.
89.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.
98.
99

100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.

Pr. BENCHERIFA Fatiha

Pr. BENJAAFAR Noureddine

Pr. BENJELLOUN Samir

Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

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

Pr. EL BARDOUNI Ahmed

Pr. EL HASSANI My Rachid

Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
Pr. ERROUGANI Abdelkader

Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. OULBACHA Said

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima  ép. BELKHADIR
Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

110.
I11.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

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

Pr. CHERKAOUI LallaOuafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

124.
125.

Pr. ABOUQUAL Redouane
Pr. AMRAOUI Mohamed

Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne

Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale



126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.
141.
142.
143.

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. BEDDOUCHE Amoqrane*
Pr. BENAZZOUZ Mustapha
Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

Pr. EL MESNAOQOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. FERHATI Driss

Pr. HASSOUNI Fadil

Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. IBRAHIMY Wafaa

Pr. MANSOURI Aziz

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz
Pr.ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
I51.
152.
153.
154.
155.
156.

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. EL MELLOUKI QOuafae*

Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
Pr. MOHAMMADI Mohamed

Pr. MOULINE Soumaya

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN AMAR Abdesselem
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. DERRAZ Said

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. GUEDDARI Fatima Zohra

Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie

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

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie



166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KANOUNI NAWAL

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. NAZI M’barek*

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
Pr. ALOUANE Mohammed*

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam

Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima

Pr. KABBAJ Najat

Pr. LAZRAK Khalid (M)

Novembre 1998

185.
186.
187.

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALI*
Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

188.
189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.
196.
197.
198.
199.
200.
201.
202.
203.

Pr. ABID Ahmed*
Pr. AIT OUMAR Hassan
Pr. BENCHERIF My Zahid

Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
Pr. CHAOUI Zineb

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pr. ECHARRAB EI Mahjoub
Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. EL OTMANY Azzedine

Pr. GHANNAM Rachid

Pr. HAMMANI Lahcen

Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie



204.
205.
206.

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

207.
208.
2009.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224
225.
226.

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. BENCHEKROUN Nabiha
Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL IDGHIRI Hassan

Pr. EL KHADER Khalid

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

Pr. LACHKAR Azzouz

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243.

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BELMEKKI Mohammed
Pr. BENABDELJLIL Maria
Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BENYOUSSEF Khalil

Pr. BERRADA Rachid

Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUHOUCH Rachida

Pr. BOUMDIN EI Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. CHELLAOUI Mounia

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie



244,
245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL MOUSSAIF Hamid
Pr. EL OUNANI Mohamed
Pr. EL QUESSAR Abdeljlil
Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. GOURINDA Hassan

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*
Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*

Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL BARNOUSSI Leila

Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. ES-SADEL Abdelhamid

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique



286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.
293.
204,
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.

Pr. HADDOUR Leila

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. ISMAEL Farid

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.
325.

Pr. ABDELLAH El Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BENRAMDANE Larbi*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KARMANE Abdelouahed
Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Chimie Analytique
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire



326. Pr. NAOUMI Asmae* Ophtalmologie

327. Pr. SASSENOU ISMAIL* Gastro-Entérologie

328. Pr. TARIB Abdelilah* Pharmacie Clinique

329. Pr. TJAMI Fouad Chirurgie Générale

330. Pr.ZARZUR Jamila Cardiologie

Janvier 2005

331. Pr. ABBASSI Abdellah Chirurgie Réparatrice et Plastique
332. Pr. AL KANDRY Sif Eddine* Chirurgie Générale

333. Pr. ALAOUI Ahmed Essaid Microbiologie

334. Pr. ALLALI Fadoua Rhumatologie

335. Pr. AMAZOUZI Abdellah Ophtalmologie

336. Pr. AZIZ Noureddine* Radiologie
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La maladie ou la déformation de Madelung est une anomalie congénitale
du poignet due a un trouble du développement du squelette de 1’avant-bras et du
poignet, secondaire a une dyschondroplasie qui touche I’extrémité inférieure du

radius et provoque une subluxation palmaire du carpe.

Elle se traduit cliniquement par une déformation évocatrice associant une
saillie de la main, et des critéres radio-morphologiques bien définis permettent

d’en confirmer le diagnostic. [1]

Un grand nombre de formes frustes n’est pas diagnostiqué et ne demande
aucun traitement. Les déformations de Madelung, disgracieuses et
fonctionnellement génantes, relévent en fin de croissance d’un traitement

chirurgical. [2]

De nombreuses techniques chirurgicales ont ét¢ décrites, visant a corriger
plus ou moins complétement les déformations de la maladie de Madelung. Il

n’existe cependant aucun traitement chirurgical spécifique de cette maladie.

L’objectif de notre travail est d’évaluer les résultats du traitement
chirurgical de maladie de Madelung a travers une série rétrospective de 8 cas
colligés au service de traumatologie et de chirurgie orthopédique a I’hdpital
d’enfants de Rabat, et comparer nos résultats aux données de littérature et

discuter les différentes techniques chirurgicales pour traiter cette déformation .
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|- RAPPEL NOSOLOGIQUE :

Cette déformation est trois fois plus fréquente chez la fille que chez le
garcon, elle apparait entre sept et dix ans et se diagnostique habituellement dans
I’enfance tardive ou 1’adolescence. Elle est bilatérale dans les deux tiers des cas

et présente souvent un caractére héréditaire et familial.

Cette affection héréditaire rare, transmise sur un mode autosomique
dominant, entraine un nanisme modéré mésomélique . Elle se présente le plus
souvent sous l’aspect d’une malformation isolée d’apparence primitive qui
est: «une luxation progressive du poignet» généralement bilatérale et

symétrique. Elle entre plus rarement dans le cadre d’une dyschondrostéose.[3]

I1-HISTORIQUE :

Otto Wilhem Madelung avait défini pour la premiere fois la déformation du
poignet, qui porte son nom actuellement, au cours du 7°™ congrés chirurgical
Allemand en 1878[4] en rapportant 5 observations de « subluxation progressive

spontanée antérieure du poignet ». [5]

Comme il a été signalé par plusieurs auteurs incluant Madelung Iui-méme,

il n’était pas le premier qui avait décrit cette pathologie.[ 6 ]

La premi¢re observation de cette déformation serait due a Dupuytren
(1834) [5] dont sa description était basée sur un échantillon de Bégin (1825). Ce
dernier avait noté aupres d’ouvriers adultes de sexe masculin, non pas la
déformation spontanée typique, mais la dislocation secondaire du poignet

comme conséquence du métier.



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

D’autres observations furent ensuite rapportées par Nélaton en 1847, qui
avait décrit un bon exemple anatomique de la déformation, puis Smith, Adams

et Malgaine en 1855.

Apres Madelung, Duplay a fait une étude anatomique trés précise, mais 1’a

interprété comme une courbure rachitique de I’extrémité distale du radius[3].

La premiere description et dissection anatomique fut réalisée par Jean. A en

1875.[5]

Pooley, en 1880, avait décrit le premier cas authentique dans la littérature
américaine, en méconnaissance absolue du rapport de Madelung. Kiefer a
brievement décrit un autre cas en 1902 et Peckham en 1907 avait rapporté un cas
discutable d’une adolescente de 14 ans. Des auteurs comme Brinsmade en 1909,
Pekham et Hammou quelques mois plus tard, Strokes en 1910, Jones en 1911 et
Taylor en 1912 ont rapporté chacun leurs propres cas cliniques. Adler a
brievement décrit, en 1914, un cas qu’il a appelé déformation de Madelung. Une
année plus tard, Parkes, avait rapporté un cas qu’il avait opéré et qui avait donné

d’excellents résultats.[7]

Au cours de la méme période, le travail de Madelung avait ¢été
completement ignoré par la littérature Américaine et Anglaise. Ce n’est qu’on
1909 que Dewitt stellen a rapporté un des premiers cas en littérature

Américaine.[ 4 ]
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Leri et Weill ont décrit un cas de nanisme héréditaire associé a une
modification du poignet semblable a la déformation de madelung et qu’ils ont
nomm¢ la dyschondrostéose [5] dont la pathogénie et les liens qui pourraient

I’unir a la déformation étudiée présentent encore des aspects controversés.|[8]

En 1938, Anton, Reitz et Speigel avaient publi¢ le premier article en
littérature Américaine concernant la maladie de Madelung en « Annal
chirurgical »[4]. Ils avaient analysé 172 observations rapportées dans Ila

littérature mondiale .

L’année suivante, Dannenberg, Anton et Speigel ont proposé 12 critéres
radiographiques permettant de faire le diagnostic. Ces criteéres sont encore admis

de nos jours.[5]

Depuis, de courtes séries ¢étaient 1’occasion de discussion, surtout
d’éventuels liens entre la déformation de Madelung et la dyschondrostéose, des
techniques chirurgicales, la distinction entre la déformation de Madelung
idiopathique ou congénitale et les déformations dites secondaires a une étiologie
reconnue qui étaient soulignées par Henry et Coll en 1967 puis par Matev et

Karagancheva en 1975.[8]

-Nomenclature :

La déformation de Madelung a été décrite par plusieurs auteurs, mais elle
ne prenait pas le terme de la maladie de Madelung. Les attributions étiologiques
¢taient inconstantes (traumatisme, infection ou dans un contexte de nanisme

mésomélique de syndrome de Leri Weill) pendant longtemps.
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La maladie de Madelung avait porté depuis des noms variés :

subluxation spontanée de la main en avant ou Manu Valga ( par
Madelung)

dislocation congénitale du poignet (Pooley, 1880)

carpus curvus (Delbet, 1897)

cubitolisthesis (Palazzi, 1909)

radius brevior (Masmonteil,1920)

radius curvus (Destot,1923)

dyschondroplasie radio cubitale inférieure(Rocher,1934)
dychondroplasie de I’épiphyse radiale inférieure (Dannenberg, 1938)

autres: carpocyphose, courbure idiopathique du radius.

Cependant, i1l est devenu pratique d’utiliser le terme de maladie de

Madelung pour toute courbure antéro-ulnaire distale du radius avec proéminence

inférieure de I’ulna .
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I1I-RAPPEL ANATOMIQUE : [9]

L’avant bras est articulé¢ a la main par le poignet . Cette région comporte

un ensemble de deux articulations superposées de haut en bas et qui sont :

e [’articulation radio-ulnaire inférieure, entre I’extrémité inféricure du
radius et de I’ulna .
e [articulation radio-carpienne, entre le radius et le carpe, qui

représente une véritable union entre 1’avant-bras et la main.

A-L'articulation radio-ulnaire inférieure : (figure 1)

1-Les surfaces articulaires :

L’articulation radio-ulnaire inférieure est trochoide .Les surfaces
articulaires des os sont inversées : ¢’ est la face médiale de ’extrémité inférieure
du radius qui présente une cavité sigmoide et c’est I'ulna qui présente la téte

articulaire.

2-L.es movens d’unions :

a -La capsule articulaire :

Elle enveloppe les surfaces articulaires en s’attachant sur le pourtour
cartilagineux des os et sur le bord antérieur et postérieur du ligament
triangulaire. Elle est renforcée en arriére et en avant par les ligaments radio-

ulnaires antérieurs et postérieurs.
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b- Le ligament triangulaire :

En plus de son role d’union, il compléte la surface articulaire du radius

vers le bas, dans I’articulation radio-carpienne.

3-Les mouvements articulaires :

Cette articulation complete 1’ensemble articulaire de prono-supination de la
main, constitué¢ par les articulations radio-humérale, radio- ulnaire inférieure et

supérieure.
B- L'articulation radio-carpienne : (figure 1)
C’ est une diarthrose du groupe des condyliennes.[ 10 ]

1-Les surfaces articulaires :

Les surfaces articulaires sont représentées, du coté de 1’avant-bras par la

gléne anti-brachiale, et du c6té du carpe par le condyle carpien.
a- La gléne anti-brachiale :

Elle est constituée par la facette articulaire de I’extrémité inférieure du
radius, dans ces trois quarts externes, et par le ligament triangulaire dans son

quart externe.

-La facette carpienne de I’extrémité inférieure du radius : représente la
face inféricure de cette extrémité . Elle est concave dans tous les sens, mais son

versant externe s’effile pour former une saillie : I’apophyse styloide.[ 10 ]

-Le ligament triangulaire : il est constitué par un fibrocartilage, il s’attache
par sa base sur le bord inférieur de la cavité sigmoide radiale et par son sommet
a I’apophyse styloide ulnaire . Il répond au semi-lunaire et a une partie de 1’os

pyramidal.
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b- Le condyle du carpe :

Il répond a cette cavité, il est constitué par I’agencement de trois os
latéraux de la rangée proximale du carpe, a savoir : le scaphoide, le semi-lunaire
et le pyramidal. Ces trois os sont solidairement réunis en avant et en arriére par
les ligaments interosseux. Le condyle du carpe s’oppose a la gléne anti-

brachiale, et la correspondance des surfaces articulaires s’établit ainsi :

Le scaphoide s’articule avec la facette externe triangulaire du radius, le
semi-lunaire s’articule avec la facette interne quadrilatére du radius dans ces
deux tiers externes et avec le ligament triangulaire dans son tiers interne . Quand
au pyramidal, il s’articule avec le ligament triangulaire et ne prend qu’une part

peu importante a la constitution du condyle carpien .[ 10 ]
2- Les moyens d’union :

Ces deux surfaces articulaires sont unies par un manchon fibreux : la

capsule articulaire, qui se trouve renforcée en certains points par les ligaments .
a-La capsule articulaire :

Elle enveloppe les surfaces articulaires et s’attache, en haut, sur le
pourtour de la facette articulaire radiale et sur les bords du ligament triangulaire

et en bas, autour du revétement cartilagineux des trois os du condyle carpien .
b-Les ligaments articulaires :( figure 2)
Sont reparties sur les quatre faces de 1’articulation :

- les ligaments antérieurs : la face antérieure de la capsule est renforcée

par deux faisceaux fibreux qui vont, I’un du radius, ’autre de 1’ulna
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a la face antérieure du carpe, ’ensemble forme le ligament arqué de
WEITBRECHT :

- le ligament radio-carpien: se compose de trois faisceaux radio-
lunaire, radio-pyramidal et radio-grand os.

- le ligament ulno-carpien.

- le ligament postérieur ou radio-carpien postérieur : tendu du radius au
os du carpe, constitué¢ par deux faisceaux médial et latéral.

- les ligaments collatéraux :

v' le collatéral latéral.

v" le collatéral médial.

- le ligament radio-scapho-lunaire : sous forme d’une étoile a trois

branches :

v' une branche supérieure radiale.

v'  Et deux branches inférieures.

C-La vascularisation- innervation du poignet :
1-Les arteres :[11]
Sont réparties en branches : (figure 4)
- supérieures : proviennent de I’arcade artérielle dorsale du carpe.
- moyennes : proviennent de I’arcade artérielle dorsale du carpe.

- inférieures : ascendantes venant des arcades artérielles palmaires.

10
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1-1 Arcade palmaire superficielle :[11]

Elle est constituée de la réunion de I’artére ulnaire et du rameau palmaire
superficiel de I’artére radiale. Elle adopte une forme en V. Elle se situe dans la
face palmaire de la main, entre 1’aponévrose palmaire (en avant) et les tendons

des muscles fléchisseurs des doigts (en arriere).

Sa particularité, c’est d’étre accompagnée de ses veines satellites, qui sont
des veines profondes, mais aussi des rameaux ou des branches du nerf médian

et du nerf ulnaire qui se distribuent au niveau des doigts.
1-2 Arcade palmaire profonde :[11]

Elle provient de la réunion de I’artere radiale et du rameau palmaire
profond de I’artére ulnaire. Elle adopte la forme d’un U a concavité proximale
Elle est située juste en avant de I’extrémité proximale des métacarpiens. Elle est
au contact des muscles profonds de la main. Elle est accompagnée par le rameau
profond du nerf ulnaire et, avec lui, elle passe entre les deux chefs du muscle

adducteur du pouce.
Chaque arcade donne des artéres collatérales :

e [’arcade palmaire superficielle donne les arteres digitales palmaires

éme éme
277, 3

communes pour le , et 4™ espace interdigital, ainsi que

I’artére digitale propre du 5°™ doigt.

e [’arcade palmaire profonde donne [Dartére principale du pouce,
’artére radiale de I’index, et les artéres inter-métacarpiennes du 17,

27" et 3™ espace.

11
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1-3 Arcade dorsale du carpe :[11]

Elle est formée des rameaux carpiens dorsaux latéral et médial qui naissent

des arteres radiale et ulnaire .
Branches collatérales :

o Artéres métacarpiennes des trois derniers espaces qui se divisent

chacune en deux arteres digitales .
e Arteres perforantes .
e Artere dorsale médiale du cinquieme doigt .
1-4 Le réseau carpien palmaire :[11]
Il est alimenté par :

e le rameau carpien palmaire de I’artére radiale, qui chemine au bord

distal du muscle carré pronateur
e le rameau carpien palmaire de I’artére ulnaire ;

e le rameau palmaire de I’artére interosseuse antérieure.

2-Les veines :
Sont satellites des arteres.[ 10 ]

3-Les nerfs : ( figure 3 )

Proviennent pour :
e les ligaments antéro-latéraux, du nerf médian.
e les ligaments postéro-latéraux, du nerf radial .

e les ligaments médiaux ,antérieurs et postérieurs de la branche

profonde du nerf ulnaire.

12
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D- Les mouvements articulaires du poignet : ( figure 5)

Les mouvements de D’articulation du poignet se font selon trois axes de

I’espace avec des amplitudes différentes. Ces mouvements sont :
e la flexion —extension de la main.
e [’abduction-adduction de la main.
e la prono-supination.
e ctenfin la circumduction.

Mais I’ensemble de ces mouvements est permis grace au concours des

articulations sus et sous-jacentes.
E- Les cartilages de croissance autour du poignet :

Chez les enfants, la croissance des os longs est assurée par une zone de 1'os
appelée cartilage de conjugaison. La longueur de l'os est déterminée par la
quantit¢ d'os ajoutée a chacune de ses extrémités par les cartilages de

conjugaison.

» 1l existe un potentiel de remodelage énorme au niveau du radius distal

car 80% de la croissance du radius se fait au niveau de la physe distale.[14]

Ossification du radius distal : ( figure 6 )

e Le type d’ossification est endochondrale.
e Développement a partir d’un point central d’ossification primaire a la
e 8¢me semaine de la vie intra-utérine .

e Le point d’ossification secondaire de 1’épiphyse distale apparait entre

1-3 ans .

e La soudure de I’épiphyse distale se fait entre 17 et 25 ans .

16
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Figure 5 : Mobilité en flexion extension du poignet.[12]
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Figure 6 : schéma montrant la croissance restante du radius

distal en fonction de I’age chez gargon et la fille .[14]
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IV-PHYSIOPATHOLOGIE :

Plusieurs hypotheéses pathogéniques ont été émises pour expliquer la

déformation de Madelung :

-pour J.Barcat, le point de départ de la déformation est un
dysfonctionnement du cartilage de conjugaison radial qui entraine 1’agénésie de
la portion interne de 1’épiphyse expliquant le radius curvus. Les autres 1ésions
(dislocation radio-ulnaire, déformation carpienne) résultent d’un phénoméne

d’adaptation des éléments de voisinage a la difformité radiale.[3]

Cette maladie serait la conséquence d’un arrét de croissance de la moitié
ulnaire et palmaire de I’épiphyse distale du radius . Celle-ci s’ossifie vers 1’age
de 7ans ,la déformation n’apparait pas tant qu’il existe une croissance globale du
noyau épiphysaire, et c’est aux alentours de cet age qu’elle devient évidente,
alors que sur un radius normal la structure de I’épiphyse distale est bien
délimitée et différenciée .Dans la maladie de Madelung, la plaque épiphysaire
ne se différencie pas correctement provoquant une fermeture précoce de la partie
médiale du cartilage de croissance distal du radius ou épiphysiodése [15].( figure

10;11)

-d’autres auteurs évoquent une origine musculaire ( anomalie d’insertion
musculaire ; des contractions répétées des fléchisseurs ), d’autres encore une
laxité congénitale de I’articulation radio-carpienne, ou un rachitisme voir une

hémi-atrophie de I’épiphyse distale du radius.
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-Lombard et Natter [16] ont évoqué le role du systéme nerveux central
dans le trouble de 1’ostéogéneése devant une observation de déformation de
Madelung bilatérale associée a une atrophie cérébrale importante, mais 1’origine
ischémique est actuellement le plus probable par insuffisance des pédicules

interosseux.| 5 ]

-En 1938, Anton, Reitz et Spiegel é¢mettent ’hypothése que la fusion
prématurée de 1’épiphyse supprimerait la vascularisation normale de la
métaphyse par les vaisseaux juxta-épiphysaires, provoquant ainsi la raréfaction

osseuse de la moiti¢ ulnaire du radius au dessus de la ligne épiphysaire.[3]

-Cahuzac, en utilisant des techniques de microradiographie et de
diaphanisation a confirmé le role prépondérant du pédicule interosseux antérieur
dans la vascularisation épiphysaire du radius, et tout particulicrement de sa
partie interne. Dans une étude artériographique réalisée par Mansat [17] dans
deux cas de maladie de Madelung, le pédicule interosseux postérieur n’a pas été
retrouvé, ce qui est fréquent et le pédicule interosseux antérieur apparaissait
assez gréle, mais 1’absence de cliché artériographie de profil n’a pas permis

d’étudier de fagon précise les branches terminales.[3]

-Les autres déformations seraient induites par I’atrophie antéro-médiale de
I’épiphyse et de la métaphyse radiale. L’absence de la fossette sigmoide est
responsable de la luxation radio-ulnaire inférieure et de 1’apparente longueur
excessive de I’ulna par rapport au radius . L’exagération de la pente de la
surface articulaire radio-lunarienne est a I’origine de la déformation du carpe et
de son ascension, elle est méme responsable d’irréductibilité de la luxation de la

téte ulnaire.[5]
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- I’hypothése d’un ligament radio-lunaire anormal, hypertrophié,
responsable de cette déformation progressive de I’articulation radio-carpienne et
de I’avant-bras devient vraisemblable, a la vue de plusieurs corrélations radio-

chirurgicales et anatomopathologiques .[ 18 ]

En 1989, Vickers et Nielsen avaient décrit une structure fibreuse épaisse
qui apparait au niveau de la région métaphysaire ulno-palmaire du radius, qui
s’attache sur le semi-lunaire et le fibrocartilage triangulaire ( ou le ligament

triangulaire ) au cours de la déformation de Madelung .[ 6 ]

J.A Herring [6] avait objectivé cette structure dans presque tous les cas

opérés ( de son étude ) au cours de la déformation de Madelung isolée .

Danneberg avait décrit ce ligament comme une région d’ostéopénie dans
ces criteres radiologiques fondamentaux en 1938 .Carter et Ezaki ’avaient

noté dans 91% des cas opérés .[ 4]

Histologiquement, ce ligament est fibro-cartilagineux et se compose
d’¢léments du tissu fibreux avec quelques portions de cartilage hyalin. ce
ligament pourrait étre la source de contraintes mécaniques a son insertion
radiale, proche des =zones de croissance de 1’os, engendrant un
dysfonctionnement de la croissance de la métaphyse avec fusion prématurée de
cette partie de cartilage de conjugaison par désorganisation des colonnes de
chondrocytes normalement ordonnés donnant un aspect d’achondroplasie . Il

expliquerait également par sa présence la distorsion du carpe .[18 ]
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Le ligament a été¢ mis en évidence radiologiquement par la présence d’une
zone claire triangulaire métaphyso-épiphysaire sur le bord ulnaire distal du
radius . Cette image témoigne de la présence d’une gouttiere osseuse distale du
radius (figure7).Cette gouttiere résulte de I'insertion d’un ligament surnuméraire
et anormal, qui relie la face ulnaire et distale du radius au lunatum et parfois le
triquetrum, bien visible par différentes techniques d’imagerie du poignet : IRM
sans injection en coupe coronale, une acquisition hélicoidale sans injection avec
reconstruction multiplanaire, arthroscanner ou 1’échographie [ 18, 19] (figure
8,9) .Dans la littérature, peu d’articles le mentionnent. Il fut décrit, soit par
d’exceptionnelles constatations chirurgicales, soit par I'IRM, chez des enfants
suivis pour des déformations de Madelung idiopathiques et dans le cadre

d’atteintes secondaires de dyschondrostéose [ 18, 20 ].

-L’hypothese génétique est retenue actuellement pour I’explication de la
physiopathologie de la maladie de Madelung . En effet, comme le souligne bien
Paul M.Lamberti, le 1/3 des cas de la déformation de Madelung est transmis de
facon autosomique dominante . La pathologie a une expression variable et 50%
de pénétrance. La déformation est bilatérale dans 50% des cas, principalement
retrouvée chez les sujets de sexe féminin comme le montre de nombreuses
publications. Un rapport récent détaille 5 générations d’une méme famille
présentant une déformation de Madelung bilatérale sans aucun signe de
dyschondrostéose . Finalement, une association chromosomique primaire avec
la déformation de Madelung avait ét¢ observée chez les patientes présentant un
syndrome de Turner ( de caryotype XO ). Des études de biologie moléculaire

ont pu clarifier I’association de la prédominance féminine de la déformation de
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Madelung, de la dyschondrostéose et du chromosome X manquant dans le
syndrome de Turner. L’idée qu’une translocation du chromosome X soit a
I’origine de la dyschondrostéose a été proposée pour la premiere fois en 1985.
Une translocation de méme chromosome a été aussi retrouvée en association

avec la déformation de Madelung en 1997.

En 2000, un groupe de chercheurs a affirmé que la mutation du geéne
SHOX (short stature homeobox) a été retrouvée chez des patients présentant la
dyschondrostéose et la déformation de Madelung dans de multiples cas. Des
familles présentant cette mutation et des individus avec un syndrome de Turner
( les deux essentiellement hétérozygotes pour le géne SHOX ) et des familles
avec une histoire de déformation de Madelung avaient été montrées pour
exposer 1’éventualité¢ d’une expression variable de la déformation de Madelung
et de la dyschondrostéose . La variabilit¢ d’expression a indiqué qu’un gene
modifiant, dans une autre région du chromosome X ou méme dans un geéne

autosomique plus probablement, est aussi impliqué.[ 4]
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Figure 7 : Radiographies standards du poignet droit (profil, 3/4). Déformation de Madelung.
Noter de profil une zone de clarté métaphysaire distale du radius qui correspond de 3/4 a une

encoche a sa face ulnaire (fleche).[18 ;19]
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Figure 8 :A-Acquisition scanographique sans injection en coupes fines du poignet droit.
- Reconstruction osseuse 3D. Gouttiere métaphysaire inférieure du radius, face
ulnaire ( fleche). [18 ; 19]
B-Acquisition scanographique sans injection en coupes fines du poignet droit.
Reconstruction multiplanaire. Ligament anormal radio-luno-triquetral. (fléche)

[18:19]

24



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

Figure 9 :C-D: IRM du poignet droit, sans injection, plan coronal (e : ESTI, f :
EGT2).[18 ;19]
Ligament anormal radio-lunaire et triquetral en hyposignal T1

et EG T2 (fleche).
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Madeling

‘Madeturg

Figure 10 : schéma présentant le développement du poignet au cours de la déformation de

Madelung de I’age de 2 ans a 6 ans comparé a celui d’une croissance normale [21].
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MO RMAL MADELUNG

Figure 11 : schéma présentant le développement du poignet au cours de la déformation

de Madelung de I’4ge de 8 ans a 12 ans comparé a celui d’une croissance normale .[21]
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V- ANATOMO -PATHOLOGIE :

Anatomiquement, il existe tous les degrés, depuis la simple orientation
anormale de la surface radiale articulaire avec le carpe jusqu’a la luxation en

arriere de la téte ulnaire avec incurvation du radius.[ 22 ]

Quatre ¢éléments permettent de caractériser la déformation de Madelung :

[8]

Une agénésie antéro-interne de 1’épiphyse radiale inférieure ;

Une double courbure du radius dans le plan antéropostérieur et

transversal ; le radius est souvent un peu court ;

Une luxation dorsale de la téte ulnaire siege parfois d’une hyperostose ;

Une ascension du carpe déformé en arc ogival dans le plan frontal .
A-Au niveau du radius : (figure 12)

a- L.’épiphyse radiale inférieure :

Elle présente un défect osseux a sommet antéro-médial . Elle est moins

haute en avant qu’en arriere et en dedans qu’en dehors .

b-Le cartilage de conjugaison radial distal:

Pour la plupart des auteurs, il ne serait pas visible sur toute la longueur de
I’épiphyse radiale . On retrouve une fusion prématurée de la moitié interne et
antérieure du cartilage . La ligne épiphysaire n’existe donc que dans sa moitié
externe a partir de la jonction scapho-lunarienne . Ceci n’est retrouvé que si le

sujet est a 1’age pubertaire.[23]
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Dans le plan antéropostérieur, le cartilage de conjugaison prend un aspect
cunéiforme a base postérieure, mince en avant et en dedans, s’épaississant en

arriere.
¢ -La surface articulaire carpienne :

Elle est le plus souvent normale dans sa portion scaphoidienne mais la
portion lunarienne est trés oblique en haut et en avant . Son antéversion est

excessive, avec exagération de I’inclinaison palmaire et ulnaire .
d-La diaphyse radiale :

Elle est parfois le siege d’une double courbure anormale surtout a sa partie

distale :

e Une courbure sagittale a concavité antérieure aggrave 1’antéversion
articulaire.
e Une courbure transversale a concavité interne ¢&largit 1’espace

interosseux, la main est aussi portée en inclinaison ulnaire .
Ces courbures se rencontrent dans les formes séveéres.

Le radius est souvent un peu court méme en tenant compte de ces

courbures.[ 22 ]
B-Au niveau de l'ulna : (figure 12)

a- La téte ulnaire :

Elle est normale au début de 1’évolution puis devient de plus en plus
remani¢e et augmentée de volume [ 5 ] . La saillie que fait la téte ulnaire est

réductible dans 1’aplasie simple, elle devient irréductible dans le radius
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curvus [ 22] . Presque toujours en bas, la téte ulnaire descend plus bas que la
styloide radiale [ 24] .Du fait du diastasis radio-ulnaire, la téte ulnaire se luxe en
arriere ,siege parfois d’une hyperostose plus ou moins ¢évidente selon

I’importance de la déformation du radius . [8 ]

b- La diaphyse : Est souvent un peu courte.

C-Avu niveau de l'articulation radio-ulnaire inférieure :

L’articulation radio-ulnaire inférieure se luxe en arriére progressivement
faisant basculer le ligament triangulaire qui devient vertical .L’index radio-
ulnaire inférieur est trés positif en cas de maladie de Madelung [5]:

(figure 13 ,14)

NB :L’index radio-ulnaire inférieur (IRU) mesure la l1égere différence de
longueur normalement observée entre radius et ulna .I1 varie de - 0,38 + 1,48
mm a — 0,84 = 1,23 mm. L’index est trés discréetement négatif car le radius

descend tres légerement plus bas que I'ulna.[25]

D-Au niveau du carpe : (figure 12)

Le carpe se déforme progressivement dans un plan frontal en arc ogival,
dont le sommet est le semi-lunaire [ 5]. Progressivement, cette modification de
la forme du carpe permet a ce dernier de s’interposer entre la partie inférieure du
radius et ’ulna, contribue a augmenter la distance séparative entre leurs deux

extrémités distales et possiblement d’entrainer une déformation du semi-lunaire .
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De profil, une extension médio-carpienne permet de maintenir la main dans
un plan voisin de celui de ’avant-bras . Le carpe se déplace en haut et en dedans
et vient se placer en avant de la téte ulnaire dont il empéche la réduction Il n’ya

pas de luxation radio- carpienne.

Il existe de nombreux intermédiaires entre les déformations mineures et les
formes majeures ou la pente articulaire du radius est trés accentuée . L’¢élément
constant est toutefois Datteinte de I’épiphyse radiale dont le degré de
déformation induit le degré de la luxation radio-ulnaire inférieure, I’ascension et
la déformation du carpe .Parfois et rarement, la déformation est inverse. On
parle alors de maladie de Madelung inversée : I’inflexion radiale se fait vers

I’arriere et la téte cubitale est luxée en avant par ascension postérieure du carpe

18]

Carpe :
Pyramidalisation.
Sub-tuxation antéro-interne,

Cubitus:
Luxafion postérienry
de Ia tite,

Figure 12 : Aplasie épiphysaire interne : incurvation radiale interne et antérieure et

antéversion de la surface articulaire .[2 6]
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Figure 13 : Shéma montrant I’ index radio-ulnaire inférieure .[27]
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Figure 14 : Schéma montrant les différents index radio-ulnaires inférieurs

en fonction de la position de I'ulna par rapport au radius .[27]
NB :-L’index est neutre lorsque sa valeur est comprise entre () et 2 mm.

- L’index est négatif lorsque le radius descend nettement plus bas que I'ulna
( ulna court) .
- L’index est positif lorsque I'ulna est long et le point radial est au dessus de la

ligne ulnaire . [25]
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VI-ETIOLOGIES ET CLASSIFICATION :
A- Etiologies :

Henry et Thorburn avaient classifié les étiologies de la déformation
en:[4]

1- Cause génétique :( figure 13)

Nixon a démontré le caractére héréditaire de cette maladie a partir de
I’étude d’un cas d’une femme porteuse d’un Madelung bilatéral, découvert par
hasard. Parmi les 16 membres de la famille, 8 présentaient un Madelung
« primaire » sans autre anomalie associée et tous étaient de sexe féminin. Cette
¢tude a confirmé une ancienne théorie de Golding et Blackburne affirmant que
lorsque la déformation est présente en 1’absence de toute autre anomalie
prédisposante « Madelung primaire », seules les femmes étaient atteintes .
Tandis que lorsque la déformation fait partie d’un syndrome malformatif

complexe « Madelung secondaire », les hommes peuvent étre atteints .

Le Madelung est secondaire & une transmission autosomique dominante
mais il n’existe pas de preuve montrant le mode de transmission pour le

Madelung primaire .[ 3 ]

2- La dysplasie osseuse :[ 4 ]

Les dysplasies osseuses associées a la déformation de Madelung
comprennent : 1’achondroplasie, la dysplasie multiple des épiphyses, et les
mucopolysaccharidoses ( par exemple la maladie de Hurler ou de Morquio ) .
Mais la plus importante dysplasie associée a la déformation de Madelung reste
la dyschondrostéose . C’est une forme de nanisme mésomélique associ¢e a la
déformation de Madelung, décrite pour la premi¢re fois par Léri et Weill en
1929.
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La dyschondrostéose est caractérisée par une taille variablement petite ( la
taille est voisine de 1,45 métre chez la femme adulte et de 1,55 métre chez
I’homme), des avants-bras courts et des tibias /péronés courts, un genu varum,
des blocs vertébraux ,un palais ogival, des anomalies de 1’oreille moyenne . Le
poids est particuliecrement plus faible de 25%, le radius a une longueur 75 %
plus réduite que celle de I’humérus et le tibia a une longueur 85 % plus réduite

que celle du fémur.

La clinique de la dyschondrostéose devient plus prononcée durant
I’adolescence . Aucune autre anomalie n’y généralement associée .L’avant—bras
court, a tendance a €tre bilatéral et presque identique a I’aspect rencontré dans la

déformation de Madelung primaire .

Au contraire, le radius proximal est impliqué chez les patients présentant
une dyschondrostéose et non dans la déformation de Madelung primaire . Aussi
bien la dyschondrostéose que la déformation de Madelung sont transmises de

facon autosomique dominante avec prédominance féminine .

La transmission autosomique dominante de la dyschondrostéose est
prouvée par de nombreuses géncalogies, avec une pénétrance voisine de 50%
[5 ], le geéne responsable est appelé shox ( short stature homeobox containing
gene ) qui code pour un facteur de transcription dont le role dans la croissance

n’est pas encore connu .| 28 |
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Certains auteurs ont attribué a la délétion du gene de shox, la genese de la
déformation de Madelung . Ils se sont basés sur 1’absence de signal du géne de
shox sur 6 des 11 probands au niveau du chromosome X ou Y chez 11 patients

qui s’étaient présentés pour la correction de la maladie de Madelung .

Les rapports entre la dyschondrostéose et la maladie de Madelung ont fait
I’objet de nombreuses discussions, aucun des critéres proposés pour distinguer

ces deux maladies ne résiste a une étude attentive .

Certains auteurs comme Rigault, Aergerter et Berdon assimilent les deux
a une seule maladie [ 5 ], approuvant ainsi la démonstration de Leri et Weill
que la déformation de I’avant-bras décrite par Madelung n’est pas isolée, mais

constitue un élément d’une chondrodysplasie plus complexe .[ 4 ]

Maroteau [4] pense que la déformation de Madelung est une forme fruste
de dyschondrostéose, pour d’autres ( Felman, Golding et Kelikian), il s’agit de

deux maladies distinctes . [4]
Felman et Kirkpatrick ont suggéré les critéres suivants :

e La déformation de Madelung primaire est rencontrée chez un enfant

éme

dont la taille est au dessus de 25 percentile sans histoire familiale

de dyschondrostéose ou de causes secondaires .

e Au contraire, un patient qui a une taille inférieure a cinq pieds a la
maturation squelettique, une implication du radius proximal et un
tibia et péroné relativement courts, pourrait présenter un nanisme

mésomélique .[ 4 ]
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Hedman [ 29 ] et Lichtenstein [ 30 ] distinguent les maladies en fonction
du sexe: chez I’homme la dyschondrostéose ne s’accompagne pas de

déformation de Madelung . Chez la femme, les deux seraient présentes .
Seules des études génétiques trés poussées permettraient de trancher.| § ]

3- Anomalie chromosomique : syndrome de Turner : [31]

C’est une maladie génétique a transmission autosomique dominante

caractérisée par :

- Un caryotype : 45X.
- L’absence de développement des caracteres sexuels secondaires.
- Des troubles de croissance auxquels s’associent diverses

malformations.

L’atteinte de I’avant-bras et le poignet réalise une véritable déformation de
Madelung . L’association déformation de Madelung et syndrome de Turner est

fréquente.[5]

4- Les pseudo- Madelung :

Elles sont parmi les rares causes qui peuvent étre responsables de la
maladie de Madelung par le développement d’une épiphysiodése partielle

antéro-médiale de I’épiphyse radiale inférieure :

-Cause infectieuse : c’est 1’apanage des complications rencontrées lors

d’une infection néonatale du radius négligée ou tardivement reconnue et surtout
les formes évolutives vers la chronicité avec suppuration persistante, qui peut

entrainer une altération du cartilage de croissance et des séquelles graves [ 31].
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Burrows [32] rapporte le cas d’un patient ayant dans ses antécédents un

abces métaphysaire radial avec destruction du cartilage de conjugaison dans sa

partie interne, et qui présente une déformation de Madelung .

Cause tumorale : la maladie exostosante, la maladie d’ollier.[ 33 ]

Le rachitisme.[ 4 ]

Déformation post traumatique : la cause post traumatique est attribuée

aux traumatismes répétitifs (en particulier des gymnastes
professionnels ) ou a la suite d’un seul événement traumatique qui a
perturbé la croissance de I’extrémité ulno-distale de 1I’épiphyse radiale
[ 4 ].C’ est une cause rare . Ces lésions peuvent étre produites par un

mécanisme en extension sur 1I’épiphyse radiale .[ 34 ]

Canton expose un cas clinique de pseudo-madelung apres une fracture de

I’extrémité inférieure du radius chez un enfant de 7 ans .[35]

B- La classification de la maladie de Madelung :

En 1975, Matev et Karagancheva isolent la maladie idiopathique et

congénitale des autres déformations de Madelung secondaires pour lesquelles il

existe une étiologie connue.| § ]

Accordé a Nielsen, ce dernier a classé la maladie en deux groupes :

e La déformation de Madelung idiopathique :

a- La classique déformation de Madelung .

b- Dysplasie osseuse + déformation de Madelung .

e La déformation de Madelung symptomatique ( pseudo-déformation de

Madelung ) .
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VII-DIAGNOSTIC POSITIF :

Le diagnostic de la déformation de Madelung repose sur la présentation
clinique et radiologique d’une déformation progressive du poignet, débutant le

plus souvent a la fin de I’enfance et début d’adolescence .
A-Clinique :

Les manifestations cliniques apparaissent habituellement a 1’adolescence,
le plus souvent chez une adolescente ( elle est trois fois plus fréquente chez la
fille que le garcon ). Elle est bilatérale dans les deux tiers des cas, mais pas

toujours symétrique . [6 ]
1-Le motif de consultation :
La premicre consultation peut étre motivée par :

Une douleur plus ou moins vive qui siege au niveau de I’articulation
radio-ulnaire distale, des os du carpe et des parties molles du poignet, survenant
essentiellement a I’effort et cessant au repos [ 21, 2 ]. Parfois, il s’agit d’un
trouble fonctionnel quelquefois peu marqué, mais souvent génant . Mais
¢galement par une géne esthétique due a la saillie de la téte ulnaire . cette

déformation devient évidente ou s’aggrave en fin de croissance .[ 2 ]

Au préjudice esthétique et a la douleur, vient s’ajouter une diminution de la
force musculaire [ 2 ], voir une impotence fonctionnelle qui peut étre trés
variable en fonction des sujets et de la sévérité de la déformation anatomique
[ 36 ].Cependant, il n’est pas exceptionnel de diagnostiquer la maladie par une
Iésion secondaire : rupture des extenseurs ou luxation du poignet, notamment a

I’occasion d’un traumatisme .[ 37]
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2-Les signes cliniques :( figure 15)

La déformation de Madelung se définit comme une subluxation dorsale du
poignet par rapport au carpe qui semble déjeté vers ’avant [2] ,analogue au dos

de fourchette de la fracture de Pouteau Colles de I’adulte .[ 21 ]

L’aspect du profil est le plus caractéristique visualisant une saillie
anormale par subluxation dorsale de la téte ulnaire au niveau de la région interne

du poignet [2].Suivant les cas, cette saillie est réductible ou non .[ 21 ]
Une saillie a laquelle s’ajoute :
e Un diastasis radio-ulnaire inférieur.

e Un raccourcissement relatif du radius et déformation a convexité

postéro-externe de celui-ci.

Une inclinaison de 1’épiphyse distale du radius orientée en ulno-

palmaire.

Une subluxation avec ascension centrale du carpe.

Un raccourcissement des avants-bras.

Ces signes constituent les critéres de base pour le diagnostic de la maladie

de Madelung ,et ils ont été décrits par Dannenberg en 1939 .[ 15 ]

La nature progressive et insidieuse de ce processus rend parfois le
diagnostic difficile, et qu’il ne soit révélé dans certains cas que par une
complication ou un antécédent familial ou plutdt par un événement traumatique

qui attire 1’attention .
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3-L.’examen clinique :

A T’examen clinique, on met en ¢évidence la déformation, la saillie
postérieure de la téte ulnaire qui est réductible au début puis elle devient

irréductible .

La limitation des amplitudes articulaires est variable d’un patient a I’autre,
il peut n’exister aucune limitation ou une limitation dans une seule ou toutes les

directions .

Selon C. Aharoni et al ,les amplitudes articulaires actives et passives sont
limitées, surtout en prono-supination, mais aussi en flexion- extension et en
adduction- abduction [ 36 ]. Quant 8 M .Trandafir et al, la mobilité du poignet
apparait limitée en extension, la téte ulnaire faisant butée en arriere, tandis que
la flexion est au contraire augmentée [36] .L’inclinaison radiale est diminuée par
la courbure du radius qui limite la distance styloide radiale- trapéze . La
pronation peut également étre bloquée par la téte ulnaire mais de manicére

inconstante tandis que la supination reste compléte .[ 3 ]

Chez I’adolescente et 1’adulte, cette déformation peut étre douloureuse et se
compliquer d’une luxation du carpe, d’arthrose ou de rupture secondaire des

tendons .
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(a}

(k)

Figure 15: a- vue antéricure chez une fille de 13 ans montrant la proéminence
de la téte ulnaire .[40]
b-vue latérale chez une fille de 13 ans montrant la déformation en dos de

fourchette . [40]
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4-Les 1ésions associées :

La malformation clinique caractéristique du poignet s’accompagne,

quelques fois, d’autres malformations structurales :

Raccourcissement métacarpien, bec tibial métaphysaire supérieur .[ 38 ]

Courbure anormale des tibias ;

Scoliose retrouvée quatre fois dans la série d’ Anton ;[38]

Déficit statural, nanisme, hémi-atrophie, raccourcissement d’une

jambe.[ 39 ]

Le diagnostic de la maladie de Madelung est retenue chaque fois que les
autres €tiologies de la déformation ont pu étre éliminées, ou lorsqu’il existe des
arguments en faveur d’un syndrome de Turner dont c’est une association
classique, ou d’une dyschondrostéose dont les liens avec la maladie de

Madelung sont discutés .[ 5 ]
B-Bilan radiologique :

1-La radiographie standard :

La lésion essentielle est représentée par 1’aplasie interne de 1’épiphyse
distale du radius . La partie externe de la surface articulaire radiale en rapport
avec le scaphoide, est normale alors que la partie interne en rapport avec le
semi-lunaire est fuyante, comme abrasée, oblique en haut et en dehors ; elle ne
recouvre que trés partiellement le semi-lunaire .Cette dysplasie du radius est
souvent déja visible et détectable avant la fin de la croissance . Sur les clichés de

profil, on peut noter une prédominance antérieure de la dysplasie .[ 3 ]
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1-1 Les données radiologiques :

Les critéres radiographiques ont été définis par Dannenberg, Anton et

Speigel dés 1939 aprés une étude de 172 cas .

Le bilan doit comporter systématiquement un cliché des deux avants-bras

et des deux poignets de face et de profil .

Tous les signes radiologiques ne sont pas systématiquement présents chez
un patient et il n’existe pas de corrélation entre les symptomes cliniques et

I’aspect radiologique .
1-2 Les critéres de Danneberg :[ 1, 5] ( figure 16, 17, 18)

-Au niveau du radius :

1- Courbure dorsale et ulnaire de la diaphyse . Ce radius curvus est

quasi constant variant de 8° a 30° .

2- Elargissement de I’espace interosseux ( main en pronation ).
3- Diminution de la longueur du radius . Ce radius brevior est constant

variant de 0.5a 6 cm .

4- Fusion prématurée de la moiti¢ médiale de 1’épiphyse .

5- Aplasie antéro-interne de I’épiphyse inférieure : cette dysmorphie est
bien visible de face chez le jeune, avant la soudure du cartilage
conjugal que de profil ou on peut noter une prédominance antérieure

de cette dysplasie .
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Plus tard, c’est un aspect aplasique de la région méta-épiphysaire interne .

6-Ostéophyte au bord supérieur de la cavité sigmoide du radius : observé

dans les études de Felman, ainsi que dans celles de Anton .
7-Forme triangulaire au sommet médial de 1’épiphyse distale .

8-Au niveau de Darticulation radio-carpienne, la projection antérieure et
ulnaire de la surface articulaire radiale entraine une véritable subluxation du
carpe en avant .La luxation en dedans des os du carpe représente le trouble

essentiel qui risque fort d’étre a ’origine du phénomene arthrosique secondaire .

-Au niveau de 'ulna :

9- Disjonction de I’articulation radio-ulnaire inférieure avec saillie de la
téte en arriere . La distension des moyens d’union ( capsule articulaire, ligament
triangulaire ) autorise la luxation dorsale de la téte ulnaire qui rend plus
apparente  I’antéversion radio-carpienne :  « cubitolisthésis » [41]. La
rétroversion de I’extrémité inférieure de la diaphyse de 1’ulna, accentuant encore

la saillie postérieure de la té€te lorsque la malformation est plus grave .

Cubitus brevis : le raccourcissement de 1’ulna n’est jamais plus marqué que

le raccourcissement et la déviation du radius .

10- Modification de la téte ulnaire dans sa forme ( condensation ou
¢largissement de la téte ou de la styloide ulnaire ) et dans sa structure

(hyperostose) .
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-Au niveau de I’articulation radio-ulnaire inférieure :

La luxation radio-ulnaire inférieure est toujours présente, souvent
impressionnante. L’agénésie radiale interne, I’obliquité de I’hémi-surface radiale

interne, la briéveté du radius en dedans expliquent aisément cette luxation .[ 37]

-Au niveau du carpe :

11- Pour garder le contact avec les surfaces articulaires du radius, la

premicre rangée des os du carpe ascensionne, le semi-lunaire en téte .

L’interligne radio-carpienne normalement en dome, revét dés lors une

forme ogivale .La configuration du carpe devient triangulaire .

12- Antéversion dia-métaphysaire orientant 1’articulation du poignet dans
un plan oblique en avant et en haut, et déterminant 1’aspect clinique de
« luxation palmaire du carpe», de «luxation de la main en avant»,
improprement dit puisque le scaphoide et le semi-lunaire gardent des rapports

normaux avec la surface articulaire du radius [41 ].
Lanager (5] affirme la valeur respective de ces criteres :
- Les critéres : 3,7 et 11 sont essentiels .
- Les criteres : 8,9 et 12 nécessitent un vrai profil du poignet .

- Les critéres : 1,2 sont visibles sur un cliché de profil en pronation.
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FACE PROFIL

Figure 16 : Les aspects radiologiques de la déformation de Madelung :[44]

1-Raccourcissement du radius .

2-Epiphyse triangulaire et inclinaison de la surface articulaire .
3-Déformation ogivale du carpe ( semi-lunaire au sommet) .
4-Double courbure du radius .

5-Elargissement de I’espace interosseux .

6-Subluxation de la téte ulnaire .

7-Fusion précoce interne de 1’épiphyse
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Figure 17 : radiographie du poigent de face chez une fille de 13ans montrant : [40]

- une incurvation ulnaire de I’extrémité distale du radius avec un cartilage de croissance

bien visible a sa partie médiale .

I’index radio-ulnaire n’est plus conservé en raison d’un radius court

I

figure 18 : radiographie de profil chez une fille de 13 ans montrant : [40]

- un carpe de forme triangulaire .

- une antéversion métaphysaire orientant |’articulation du poignet dans un plan

oblique réalisant I’aspect de luxation palmaire du carpe .

- une disjonction radio-ulnaire inférieure avec saillie de la téte ulnaire en arriere .
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2-Le scanner et imagerie par résonance magnétique (IRM ) :[42 |

La déformation se fait dans un plan tridimensionnel, c’est pourquoi on ne

peut compleétement 1’apprécier sur une radiographie standard .

Pour une bonne compréhension de la déformation et son orientation, une
reconstitution tridimensionnelle par scanner semble étre d’une grande aide pour

une visualisation précise de la morphologie épiphysaire et articulaire . (figure

19 ;20)

Pour I’ IRM, son intérét est limité puisqu’elle ne fait que confirmer les

aspects ligamentaires . [5]

Cependant, Ezaki avait déclaré que ['utilisation de ces techniques n’est
pas de pratique courante . Une étude sur 1’évaluation morphologique par scanner
et IRM chez des patients atteints d’une déformation de Madelung au stade
d’immaturité squelettique, a été faite en 1996 a philadelphie, dont le but était de
préciser les critéres anatomo-pathologiques de la surface articulaire du poignet
et d’identifier les facteurs aboutissant a une diminution du mouvement
rotationnel de 1’avant-bras . En se basant sur un nombre de patients atteints de
Madelung bilatéral, les auteurs avaient isolé des formes de Madelung

idiopathiques, et d’autres secondaires a une dyschondrostéose.[5]

Voici les résultats de leurs observations :
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2-1 Les conclusions sur scanner :

- Dans le cadre du Madelung idiopathique : on note une subluxation
dorsale de I'ulna avec supination relative du carpe, respectant

I’extrémité distale du radius .

- Dans le cadre du Madelung secondaire a une dyschondrostéose : pas

de subluxation ulnaire, avec une pronation relative du carpe .

Dans tous les cas, la déformation distale de I’extrémité du radius est fixée

en pronation .
2-2 Les conclusions sur IRM : (figure 21 )
» Sur les coupes coronales :

- Les structures osseuses :

- L’épiphyse radiale inférieure se courbe vers le coté ulno-palmaire .

- Le segment dorso-ulnaire de cette épiphyse couvre en dehors la

métaphyse radiale .

- Le degré de pyramidalisation du carpe avoisine 93° en cas de
déformation de Madelung idiopathique et 76° pour la forme

secondaire a une dyschondrostéose .

- Dans tous cas, la moiti¢ proximale de I’os scaphoide et de 1’os
pyramidal apparait hypoplasique, le semi-lunaire prend une

configuration claire .
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-Les structures ligamentaires :

-Les résultats de 'IRM sont en corrélation avec les observations de
Vickers et Nielsen concernant la structure fibreuse du ligament de Vickers déja
¢tudiée . Ils avaient objectivé la présence de fagon constante d’une structure au
niveau de la région palmo-ulnaire de I’extrémité distale du radius, ayant 1’aspect

d’une barre, et qui le relie au semi-lunaire .

-En se basant sur I'intensité du signal sur les séquences de pulsations
d’IRM, ils ont pu démontrer la nature physiopathologique de cette barre . Ils ont

distingué¢ deux types de barres :

e Une barre osseuse rencontrée en cas de maladie de Madelung
secondaire a une dyschondrostéose .

e Une barre incomplétement osseuse ou de nature fibreuse rencontrée
surtout en cas de déformation de Madelung idiopathique .La longueur
de cette barre est variable : en cas de déformation de Madelung
idiopathique, elle avoisine 16 mm . En cas de forme secondaire a une

dyschondrostéose, elle avoisine 18 mm.

-Les anomalies des ligaments palmaires du carpe sont présentées par une
hypertrophie et allongement du ligament radio-pyramidal et une hypertrophie du

ligament court radio-lunaire .
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Figure 19 :Reconstruction tridimensionnelle du Figure 20 : Reconstruction 3-D
poignet montrant une aplasie interne de I’épiphyse d’un poignet droit vue du coté
radiale inférieure . [2] ulnaire . [66]

Figure 21 : Déformation de Madelung idiopathique chez une fille de 12 ans sur IRM .[42]

a- Coupe coronale montrant I’épiphyse radiale couvrant en dehors la métaphyse .
b- Une section coronale plus antérieure .
c- Coupe sagittale objectivant la jonction entre la barre physique et 1’épiphyse ( fléche ), noter

le changement de calibre de ses structures .
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VIII-DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

Certaines pathologies peuvent aboutir a des incurvations du poignet

similaires a celles rencontrées dans la maladie de Madelung .

Ainsi, devant un poignet déformé et douloureux, on doit éliminer :

1- La main bote radiale :[45]

Marquée par une attitude vicieuse permanente du poignet en inclinaison
radiale et en flexion, cette position est déterminée par 1’hypoplasie ou I’aplasie
du rayon externe de I’avant-bras ,et I’hypoplasie de D’appareil extenseur
extrinseque du poignet et des doigts . Elle préte souvent confusion avec la
déformation de Madelung dans sa forme mineure ou hypoplasie radiale . Le
diagnostic est confirmé par la pratique d’une radiographie du poignet qui
objective la présence de I’épiphyse radiale distale, mais sa croissance est
inférieure a la normale . Il se produira donc un raccourcissement relatif du radius
par rapport a ’ulna . Le poignet représente une déviation modérée de 20° a 30°.
Habituellement, 1’hypoplasie radiale n’est pas associée a des malformations
séveres d’autres organes bien qu’elle puisse étre parfois associée a une anémie

de Fanconi .
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2- La maladie exostosante :

C’ est une maladie a transmission autosomique dominante, plus fréquente
chez le sexe masculin . Elle est le plus souvent reconnue dans 1’enfance mais ses

formes frustes ne sont parfois diagnostiquées qu’a 1’age adulte .

Cette maladie est caractérisée, comme son nom I’indique, par des
exostoses branchées sur les os de formation endochondrale au voisinage des
cartilages de conjugaison [ 46 ]. Elle se manifeste rarement avant la 3™ année
de la vie, le plus souvent par la constatation d’une tuméfaction voisine d’une

articulation ou par la déviation d’un membre .[30 ]

La déformation du poignet et de 1’avant-bras est la plus fréquente . Elle
provoque une déviation latérale de la main appelée quelquefois (main
baionnette) avec une limitation du mouvement par exemple : la prono-supination
de I’avant-bras peut étre entravée par une exostose radiale, des tendons peuvent

s’accrocher aux exostoses au cours des mouvements .[ 30 ]

L’¢étude radiologique confirme le diagnostic on objectivant des exostoses
qui se traduisent par une saillie osseuse, avec incurvation de la diaphyse et

luxation de la téte radiale.[ 30 ]
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IX-EVOLUTION-COMPLICATIONS :
A- Evolution :

Il existe des formes évolutives séveres ou I’inclinaison radiale est majeure.
Elles s’accompagnent d’une luxation de la téte ulnaire importante avec une géne
fonctionnelle et esthétique majeure . On peut rencontrer des formes mineures ou
la tolérance est bonne [8].Cependant, 1’évolution naturelle de la maladie peut
aboutir a certaines complications qui peuvent majorer le dysfonctionnement du

poignet rencontré dans la maladie de Madelung .
B-Complications :
La maladie de Madelung peut se compliquer a I’age adulte :

1- Les complications neurologiques :

Le syndrome du canal carpien : par compression du nerf médian entre le
tubercule du scaphoide et le ligament annulaire antérieur a été rapporté dans la
littérature [ 8 ] ( par Fagg, Luchetti et Watson-jones ), dont une fois dans le

cadre de Madelung inversé .[ 5 ]

2- Rupture des tendons extenseurs des doigts :

La survenue, au cours de la maladie de Madelung de Iésions des tendons
extenseurs au contact de la téte ulnaire, a déja été signalée, mais elle parait tres
rare . Presque 10 cas avaient été rapportés dans la littérature [21].Ces ruptures
sont purement mécaniques et siégent au niveau de I’articulation radio-ulnaire
inférieure ou les tendons extenseurs sont comprimés entre le carpe en avant et la
téte ulnaire en arricre. Elles surviennent tot dans les formes séveres ou plus tard
dans les formes moyennes lorsqu’il existe d’importants remaniements radio-

ulnaires inférieurs.[ 5 ]
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Dans la littérature, les lésions des tendons extenseurs surviennent
tardivement, apres 60 ans, chez les patients dont la malformation de Madelung

apparente depuis 1’adolescence, restait jusque-1a bien tolérée.

En dépit de la rareté de cette complication, le risque qu’elle représente doit
étre pris en compte lorsqu’on discute une indication opératoire, il faut constituer
un argument supplémentaire pour proposer un traitement chirurgical afin de
supprimer ou de réduire la saillie de la téte ulnaire, lorsque celle-ci est trés
marquée, surtout chez ces patients dont la profession implique des activités

manuelles.

3-L’arthrose du poignet :

L’arthrose radio-ulnaire inférieure et radio-lunarienne sont les principales
localisations de [D’arthrose du poignet au cours de la déformation de
Madelung[5].Cependant, I’histoire naturelle de la maladie de Madelung n’est

pas claire, et I’évolution vers 1’arthrose n’est pas certaine .[ 36 ]

4-Luxation de la téte ulnaire :

Il existe des formes évolutives séveres qui s’accompagnent de luxation

importante et irréductible de la téte ulnaire .
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X-HISTOIRE NATURELLE :

L’étude d’une série de dix sept observations a permis a Ducloyer et Saffar

de proposer une histoire naturelle de cette maladie. [ 5 ]

A- L'adolescence :

Entre I’age de 13 a 18 ans, la géne fonctionnelle ou esthétique fait
consulter. La luxation de la téte ulnaire est réductible et la mobilit¢ du poignet
est habituellement conservée. Les radiographies permettent de faire des cette
époque un diagnostic de gravité¢ par I’importance du défect radial antéro-médial.
L’ascension de la déformation du carpe est absente, ou modérée dans les formes

séveres .

B- Chez I'adulte jeune :

Entre I’age de 25 ans et 40 ans, la déformation se fixe progressivement et
entraine une limitation de la mobilité du poignet . Les formes mineures sont
volontiers asymptomatiques en dehors de la saillie de la téte ulnaire méme

lorsqu’il existait une géne fonctionnelle a 1’adolescence.

Dans les formes moyennes, il existe une adaptation fonctionnelle et la géne
est souvent modeste . Par contre, dans les formes sévéres, la faiblesse et la

douleur du poignet restent présentes et une rupture tendineuse est possible .

C- Chez I'adulte apres 60 ans :

La déformation est fixée et les douleurs souvent absentes ou modérées .
Un secteur de mobilit¢ fonctionnelle persiste et la géne est habituellement

minimisée par des patients qui se sont adaptés a leur handicap .
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Les remaniements ostéo-articulaires sont importants avec une hypertrophie
de la téte ulnaire, une déformation en ogive du carpe ascensionné, une arthrose
radio -ulnaire inférieure et radio-lunarienne, un ostéophyte développé au bord

médial du radius constitue souvent une pseudo-butée au dessus du semi-lunaire .

Il s’agit le plus souvent de formes mineures ou moyennes jusqu’a la bien
tolérées et révélées par une complication ( rupture tendineuse ou syndrome du

canal carpien ) ou de facon fortuite ( fracture ).
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| .TYPE D'ETUDE :

Il s’agit d’une étude rétrospective, étalée sur une période de 11 ans ( de
2000 a 2011 ), dans le service de traumatologie et chirurgie orthopédique de
I’hopital d’enfants de Rabat . A travers cette étude, nous avons colligé 8 cas de

maladie de Madelung .
Il .PATIENTS :

1- Les criteres d’inclusion :
e Avant la fermeture des cartilage de croissance du poignet .
el es malades de premier main .
el es dossiers complets .
eUn recul minimum d’un an .

2 - Les criteres d’exclusion :
el es pseudo — Madelung .
el es malades de deuxieme main .

lll. RECUEIL DES DONNEES :

Le recueil des données épidémiologiques, cliniques, para-cliniques,
thérapeutiques, et évolutives a partir des observations et controles post-
opératoires, a ¢€té réalisé pour chaque malade sur la base d’une fiche

d’exploitation :
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1-Les éléments épidémio-cliniques :

o L’age, le sexe, les antécédents, le motif de consultation, le type de

déformation .
e [’examen clinique a permis de rechercher :
- le coté atteint .
- les mouvements du poignets.
- la saillie de la téte ulnaire, et la subluxation du carpe .

- les autres signes associés.

2- Les éléments radiologiques :

-Le bilan radiologique chez tous nos patients se limitait a une simple
radiographie de face et de profil du poignet et de I’avant-bras, pour étudier les
signes radiologiques de la maladie de Madelung (voir chapitre bilan

radiologique ) .

On a retenu pour notre étude deux mesures effectuées sur le cliché¢ de

face :
e L’index radio-ulnaire inférieur (voir chapitre anatomo-pathologie) .
e La courbure radiale .

Ces 2 variables ont été mesurés avant et apres traitement chirurgical et au

dernier recul .
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3- Les moyens thérapeutiques :

- Les méthodes chirurgicales utilisées :

Ostéotomie de réaxation du radius .

Ostéotomie de raccourcissement de 1’ulna .

Une butée de ’extrémité inférieure du radius .

Une résection de la téte ulnaire .

- Les méthodes d’ostéosynthése.

- Les méthodes d’immobilisation post-opératoire .

4- Les éléments évolutifs :
» Les complications éventuelles :

L’ infection .

La limitation de la mobilité articulaire .

Syndrome de loge .

Retard de consolidation .

La récidive de la déformation .
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IV- EVALUATION DES RESULTATS :

Pour évaluer nos résultats :

- Nous avons mesuré¢ 1’index radio-ulnaire inférieur et la courbure radiale
en pré et en post- opératoire et au dernier recul .
- D’autre part, on a utilisé les critéres de jugement suivants pour apprécier

les résultats au dernier recul : [15]
Les résultats ont été évalués en fonction des parameétres cliniques ,
radiologiques et des amplitudes articulaires :

-D’un point de vue clinique, nous avons coté la douleur en quatre

grades :

Grade I : absence de douleur .

Grade 1II: douleur occasionnelle ne limitant pas les activités

professionnelles ou sportives .

Grade III : douleur un peu plus importante génant le patient dans son

travail ou dans ses activités sportives a I’effort .
Grade 1V : douleur continuelle .

- De _méme, P’évaluation radiologique des résultats est classée en

quatre grades :

Grade 1 : fusion osseuse compléte et congruence articulaire satisfaisante

Grade II: fusion osseuse incompléte mais conservation d’une bonne

congruence et d’un équilibre articulaire .
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Grade 111 : perte limitée de la congruence articulaire . Désorganisation du

poignet .
Grade 1V : évolution vers un pincement arthrosique .

Pour les grades I et II, le poignet n’est pas désorganisé et son aspect

esthétique est accepté par ’enfant et ses parents .

-En ce qui concerne la_mobilité articulaire, I’étude a été faite sur

I’ensemble des amplitudes en flexion dorsale, flexion palmaire, inclinaison
radiale, inclinaison ulnaire, pronation et supination . Il faut préciser que les
mobilités  pré-opératoires sont tout a fait différentes des mobilités
physiologiques habituelles et donc il a été effectué¢ une évaluation relative par

rapport a cette mobilité pré-opératoire déja limitée.

Quatre degrés ont été définis :

Grade I : arc de mobilité post-opératoire identique ou amélioré dans tous
les secteurs a 1’arc de mobilité pré-opératoire . Pas de diminution de la prono-

supination .

Grade II : diminution de mobilité¢ en flexion palmaire et dorsale inférieure
a 50 % avec maintien d’un arc d’inclinaison latérale utile, diminution modérée

de la prono-supination .

Grade I1I : diminution de plus de 50% de I’arc de mobilité en flexion
palmaire et flexion dorsale avec conservation d’un arc utile, associée a une
diminution de la mobilité en prono-supination .

Grade 1V : raideur douloureuse .
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Nous considérons comme bons résultats les deux premiers grades pour
chacun des trois critéres .Les résultats moyens correspondaient au grade III, et

les mauvais résultats au grade IV pour chacun des 3 critéres .
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sélection .( tableau n°1)

Apres exploration des dossiers ,huit cas ont répondu a nos critéres de

Localisation
Age Sexe Motif de consultation | type de déformation
prédominante
casn® 1 13 ans Féminin Géne esthétique idiopathique bilatérale
cas n° 2 13 ans Féminin Géne esthétique idiopathique bilatérale
cas n°3 10 ans Féminin Géne esthétique dyschondrostéose bilatérale
Géne esthétique
cas n° 4 14 ans Féminin Douleur idiopathique bilatérale
Géne fonctionnelle
casn°S5S 13 ans Masculin Géne esthétique idiopathique unilatérale gauche
cas n°6 14 ans Féminin Géne esthétique idiopathique unilatérale droite
Géne esthétique
cas n°7 13 ans Féminin Douleur idiopathique unilatérale gauche
Géne fonctionnelle
Géne esthétique
cas n°8 14 ans Féminin Douleur idiopathique bilatérale

Géne fonctionnelle

Tableau n° 1 : résumé des observations .

Les principaux résultats sont les suivants :

66




La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

I-EPIDEMIOLOGIE :
1- Age:

L’age moyen de nos patients €tait de 13 ans avec des extrémes de 10 et 14

ans .

2- Sexe:

7 patients étaient de sexe féminin ( 87,50%) et un patient était de sexe

masculin(12,50 %) .

m féminin

B masculin

Figure22 : répartition en fonction de sexe.
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3- Etiologie :

Dans 7 cas (87,50 %), il s’agissait d’une maladie de Madelung
idiopathique. Dans un cas (12,50 %), il s’agissait d’une maladie de Madelung
secondaire entrant dans le cadre d’une dyschondrostéose familiale associée a

un retard statural ( une taille a -2 DS pour un 4ge de 10 ans ).

M idiopathique

B secondaire

Figure 23 : répartition des étiologies.
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Il- CLINIQUE :

1- La localisation :

L’atteinte était bilatérale chez 5 cas( 62,50%) et unilatérale pour 3 cas

(37,50%).

M bilatérale

M unilatérale

Figure 24 : répartition de la localisation de la déformation.
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2- Le motif de consultation :

Le motif de consultation principal était esthétique ( déformation en dos de
fourchette ) chez tous les patients . Chez 3 patientes (37.50%), la notion de
douleur et géne fonctionnelle notamment une faiblesse de I’extension du poignet

et des doigts était rapportée .

120%

100%

80%

60%

40%

20%

0%
géne esthétique douleur géne fonctionnelle

Figure 25:répartition du motif de consultation.
3-L’examen clinique :

-L’examen clinique a objectivé une saillie ulnaire qui a été franche dans les
8 cas, avec la présence d’une main botte radiale chez 2 patients (25%) et une
main botte ulnaire chez un patient (12,50%) . En revanche, il n’y avait pas de

troubles sensitivo -moteurs ni vasculaires, ni d’autres déformations associées .
-L’étude de la mobilité a révélé :( tableau n°2)

e un déficit net de I’extension du poignet qui arrivait a la position 20° a

30° sans pouvoir la dépasser chez 4 patients (50% ).
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La flexion était normale chez 5 patients ( 62,50%) variant entre 80° et

90°, voire exagérée chez 1 patient (12,50%) au environ de 100°, et

légerement limitée chez 2 patients (25%) variant entre 60° et 75°.

La supination était nettement limitée au environ de 40°-50° chez 6

patients ( 75%) et normale chez 2 patients ( 25%) .

La pronation était conservée chez 6 patients (75%) au environ de 70°-

80°, et limitée chez 2 patients (25%) au environ de 45° .

La force de préhension était légérement diminuée dans le cas n°7 .

secteur de mobilité Main botte
extension | flexion | pronation | supination radiale ulnaire
Cas n°1 48° 60° 80° 50° + -
Cas n°2 20° 90° 70° 40° - -
Cas n°3 60° 80° 45° 45° - -
Cas n°4 20° 100° 45° 40° - -
Cas n°S 45° 80° 80° 75° + -
Cas n°6 60° 75° 85° 80° - -
Cas n°7 25° 90° 80° 50° - -
Casn°8 30° 90° 75° 45° - +

Tableau n°2 : le secteur de mobilité en pré-opératoire et présence d’une main botte

chez nos patients .
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I1I-RADIOLOGIE :

-Les signes radiologiques de la maladie de Madelung étaient vérifiés dans

les 8 cas :
e Incurvation ulnaire de I’extrémité distale du radius .
e Raccourcissement du radius .
e Courbure dorsale et ulnaire de la diaphyse radiale .
e Déformation ogivale du carpe .
e Subluxation de la téte ulnaire .

- Dans un cas qui entre dans le cadre d’une dyschondrostéose, on a

objectivé les données radiologiques suivantes :
e Un radius incurvé dans le plan frontal .

e Une luxation des deux tétes radiales avec élargissement important

de I'interligne radio-humérale .

e Déformation des os du carpe avec élargissement de I’espace radio-

ulnaire inférieur, et incurvation du semi-lunaire entre les deux os .

e Dysplasie des deux genoux avec présence d’un bec tibial .
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IV-TRAITEMENT :

Parmi nos patients ,7 cas ont été opérées et un cas n’a pas été opéré ( cas

n°3).
1- Les méthodes chirurgicales utilisées : (figure 26)
e Une ostéotomie de réaxation du radius chez 7 cas ( 100%) .
e Une ostéotomie de raccourcissement de 1’ulna chez 6 cas ( 85,72%).
D’autres méthodes ont été réalisées en association a 1’ostéotomie :
e Une résection de la téte ulnaire chez un cas ( 14, 28%) .
e Une butée de I’extrémité inférieure du radius chez un cas (14, 28%).

e Une épiphysiodese percutanée sous scopie de I’extrémité inférieure du

radius et de ’ulna était réalisée chez un cas ( 14,28%) .
e [’allongement radial était réalisé chez un cas ( 14,28%).

Pour les formes bilatérales, la chirurgie était unilatérale pour les cas n°1 et

cas n°2, et bilatérale pour les cas n°4 et cas n° § .
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allongement du radius

épiphysiodése

résection de la téte ulnaire

butée radiale

Racc del'ulna

Ot du radius

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Figure 26 : répartition des méthodes chirurgicales utilisées

dans le traitement de la maladie de Madelung .

Ot : ostéotomie Race : raccourcissement

2-Les méthodes d’ostéosynthese :

L’ostéosynthése a été assurée par de simples broches, axiales au niveau du
cubitus appuyées sur le carpe et en croix au niveau du radius . Les broches ont
été retirées dés consolidation, entre la 6™ et la 8™ semaine pour les broches

radiales .

3-Les méthodes d’'immobilisation post-opératoire :

Dans les 7 cas opérées, on a procédé a une immobilisation platrée brachio -

antébrachio-palmaire pendant 6 semaines .
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V- COMPLICATIONS :

e Les suites opératoires dans les 7 cas opérées €taient simples, aucune
complication infectieuse ou vasculo-nerveuse n’a été notée dans notre
série .

e Un retard de consolidation a été observé chez le cas n°7 .

VI-RECUL POST-OPERATOIRE :

Les résultats ont été évalués directement lors du bilan clinique et
radiologique réalisé chez les patients, avec un recul moyen de 18 mois ( 12 mois

a 36 mois ) .
VII-RESULTATS FINAUX :

1-Résultats fonctionnels :( tableau n° 3)

Les résultats obtenus étaient bons chez 5 patients (72%). Chez ces
derniers, la saillie de la téte ulnaire avait disparu, la subluxation du poignet a
¢té atténuée, 1’aspect esthétique a ¢été largement améliorée . Par ailleurs, la
mobilité du poignet a été au moins sauvegardée en post-opératoire .Tous ces

patients ont bénéfici¢ d’une ostéotomie des deux os de 1’avant-bras .

Le résultat était moyen chez un seul patient (14%) (cas n°4) a cause

notamment d’une diminution discreéte des amplitudes articulaires .

Le résultat était mauvais chez un seul patient (14%) ( cas n°7) a cause de
la non amélioration de [I’aspect esthétique, et de la survenue d’une

pseudoarthrose apres ostéotomie radiale .
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Aspet Stabilité du | Résultat
esthétique poignet final
Traitement chirurgical
- 1*™intervention : butée ostéoplastique du radius .
Casl - 2°™intervention :Ot de réaxation métaphyso- Satisfai R R
as diaphysaire du radius+ Ot de Racc de I'ulna . atistaisant onne on
Cas 2 Ot de réaxation du radius +Ot de Racc de I’ulna. Satisfaisant Bonne Bon
Cas 3 Non opérée
Ot de réaxation du radius +résection de la téte ulnaire avec
Casd réinsertion du ligament collatéral radial . Satisfaisant Moyenne Moyen
Cas 5 Ot de réaxation du radius +Ot de Racc de I’ulna. Satisfaisant Bonne Bon
Cas 6 Ot de réaxation du radius +Ot de Racc de I’ulna. Satisfaisant Bonne Bon
- 1% intervention :Epiphysiodése percutanée sous
scopie de I’extrémité inférieure du radius et de
I’ulna .
Cas 7 'No'n Bonne mauvais
, satisfaisant
- 2™ intervention :Ot de réaxation du radius+ Ot de
Racc de 1’ulna .
- Intervention du poignet droit : Ot de I’extrémité
inférieure du radius + allongement secondaire du
radius .
Cas8 Satisfaisant Bonne Bon

Intervention du poignet gauche : Ot de réaxation
du radius +Ot de Racc de I'ulna.

Tableau n° 3 : le traitement chirurgical et résultats fonctionnels post-opératoire

Ot : ostéotomie
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2-Résultats radiologiques :

Index radio-ulnaire (IRU) courbure radiale (CR)
pré-op post-op dernier recul | pré-op | post-op dernier recul
Cas 1 6mm Smm Smm 20° 20° 20°
Cas 2 6mm 4mm 3mm 22° 17° 16°
Cas 5 4mm 3mm 3mm 21° 19° 19°
Cas 6 Smm 4mm 3mm 21° 19° 18°
Cas 7 Smm 4mm 4mm 20° 19° 19°
Cas 8 6mm 4mm 4mm 20° 19° 18°

Tableau n°4 : comparaison entre I’IRU et CR en pré et post-opératoire immédiat et au

R/

dernier recul.

figure 27 ;28 ) :

IRU moyen CR moyenne
pré-op 5,3 mm 20,66°
post-op 4 mm 18,83°
dernier
3,6mm 18,33°
recul

Tableau n°5

*» Evolution de I’index radio-ulnaire et de la courbure radiale ( tableau 5 ;

: comparaison de IRU moyen et CR moyenne en pré et

post opératoire et au derneir recul .
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4 \

IRU pré-op IRU post-op IRU au dernier recul

Figure 27 : index radio-ulnaire ( IRU ) moyen en pré et post-opératoire et au

dernier recul .

21

20,5 AN

20 \
19,5 \
19 \

18,5 \\
18
17,5
17
CR pré-op CR post-op CR au dernier recul

Figure 28: courbure radiale moyenne (CR) en pré et post-opératoire et

au dernier recul .
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H bon
H moyen

E mauvais

Figure 29 :répartition des résultats globaux.
- Bon : 5 cas ( 72%)
-Moyen : 1 cas (14%)

-Mauvais : 1 cas (14%)
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Figure n°30 :déformation de Madelung chez une fille de 13 ans (cas n°2) .

A-Radiographie préopératoire du poignet ( face et profil )

7%

B-Apres une ostéotomie de réaxation C- Apres un an de recul

de radius et de raccourcissemnt de

[’ulna
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Figure n°31 : Maladie de Madelung bilatérale secondaire a une dyschondrostéose chez une

fille de 10 ans (cas n°3)

A-Radiographie de profil du poignet montrant un radius incurvé avec luxation des 2 tétes

radiales .

B-Radiographie de face du genou montrant la présence d’un bec tibial .
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Figure n°32: Déformation de Madelung chez un garcon de 13 ans (cas n® 5).

A-Radiographie préopératoire du poignet ( face et profil )

B-Apres une ostéotomie de réaxation du radius et de raccourcissement de l'ulna .

83



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

Figure n°33 :Déformation de Madelung bilatérale chez une fille de 14 ans (cas n°8)

A-Radiographie préopératoire du poignet ( face et profil )

B-Apres une ostéotomie de réaxation du radius et de raccourcissement de I'ulna du

poignet gauche .
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C -Radiographie de face du poignet droit apres un allongement radial secondaire a une

ostéotomie de I’épiphyse inférieure du radius
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La maladie de Madelung est une pathologie congénitale rare, révélée
pendant I’enfance tardive ou I’adolescence, et caractérisée par une fermeture
prématurée partielle de la partie médiale du cartilage de croissance distal du
radius pendant la croissance. Cette soudure prématurée est responsable d’une

subluxation antérieure progressive spontanée du poignet.[47 ,19 ]

Elle est habituellement bilatérale, asymétrique [19] et touche plus

fréquemment les filles.[48]

Elle se présente le plus souvent, sous I’aspect d’'une malformation isolée
d’apparence primitive, elle entre plus rarement dans le cadre d’une

dyschondrostéose.[3]

Elle se traduit cliniquement par une déformation évocatrice associant une
saillie de la main, et des critéres radio-morphologiques bien définis permettent
d’en confirmer le diagnostic [1]. Mais le diagnostic est fait parfois plus tard, a
I’occasion d’une complication. Les conséquences fonctionnelles de cette
malformation sont quelquefois peu marquées mais souvent fort génantes
limitation des mouvements, de prono-supination surtout, douleurs et diminution

de la force de la main .[49]

Notre série comporte 8 cas de maladie de Madelung, avec un recul moyen
de 18 mois. L’age moyen de nos patients était de 13 ans, 87,50 % des cas étaient
de sexe féminin, I’atteinte était bilatérale chez 62,50% des cas. La maladie de
Madelung était idiopathique chez 87,50% des cas, un seul cas entrait dans le
cadre d’une dyschondrostéose familiale. L’aspect esthétique était le principal
motif de consultation, la douleur et la géne fonctionnelle était rapportée dans 3

cas .
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Seulement 7 cas ont ét¢ opérés,de nombreuses techniques chirurgicales ont
¢été utilisées . Les résultats obtenus ont été bons chez 5 cas ( 72%), moyens chez

un cas (14%), et mauvais chez un cas (14%) .

|.PROFIL EPIDEMIOLOGIQUE DE LA MALADIE DE MADELUNG :

A-Fréquence :

Le faible nombre de cas rapportés dans la littérature pourrait faire penser
que la maladie de Madelung est rare [3], Flatt [50] en dénombre 37 cas parmi
1476 malformations du membre supérieur, soit 1,7% ; mais cela témoigne
probablement de la méconnaissance des signes fonctionnels par les patients eux

mémes .

Pour notre étude, nous avons colligés 8 cas en 11 ans . Ces chiffres n’ont
pas pris en considération les formes asymptomatiques et les formes mineures

non opérees.
B-Sexe :

La prédominance de I’atteinte féminine est parmi les caractéristiques
majeures de la déformation de Madelung. Paul lamberti et Dos Reis [4]
estiment le sexe ratio a 3 filles pour un garcon, c’est le cas pour notre série

puisque 87,50 % des cas étaient de sexe féminin.

P de brito et al [52] avaient publiés en 2007 une série de 4 cas, ils étaient

tous de sexe féminin .

Potenza V et al [53] avaient publiés en 2007 une série de 5 cas, ils étaient

tous de sexe féminin .
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C-Age:

La déformation du poignet débute a la fin de I’enfance ou pendant

I’adolescence (dos Reis et al)[54] .

-Laffosse JM et al [51] avaient publiés en 2009 une série de 14 poignet
sur une période allant de 1995 et 2004, I’age moyen des patients était de 13,3

ans.

ceci concorde avec notre étude puisque 1’age moyen de nos patients était de

13 ans.

- Dans la série de P de brito et al [52], ’age moyen était de 12,5 ans .

- Dans la série de Potenza V et al [53], I’age moyen était de 12,7 ans .

D- Localisation :

L’atteinte bilatérale est estimée a deux tiers des cas de la déformation de
Madelung . Dos Reis [54] avait publi¢ en 1998 une série de 18 patients
présentant la déformation de Madelung et dont I’atteinte bilatérale représentait
66 % (soit 12 cas) . C’est le cas pour notre série puisque ’atteinte était bilatérale

chez 62,50% des cas .

- Dans la série de P de brito et al [52], Iatteinte pour les 4 adolescentes
¢tait bilatérale.
- Dans la série de Potenza V et al [53], ’atteinte était bilatérale pour 4 cas

(80%), et unilatérale pour un seul cas .
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E- Les signes cliniques :

- Dans la série de Dos Reis [54], le souci esthétique était le principal motif
de consultation pour 9 patientes (50%), la douleur dans 6 cas(33%) et la
limitation du mouvement pour les 3 derni¢res cas(17%) . C’est le cas de notre
série puisque le profil esthétique constituait le principal motif de consultation,
alors que la douleur, le manque de la force de la main, la géne fonctionnelle

n’étaient rapportés que chez 37,50% des cas .

Sur le plan clinique, on note une proéminence de la téte ulnaire et une
impotence fonctionnelle plus ou moins marquée du poignet: les amplitudes
articulaires actives et passives sont limitées, surtout en prono-supination, mais
aussi en flexion-extension et en abduction-adduction (Murphy et al. et dos Reis
et al) [55,54] .Dans notre étude, la malformation du poignet et la limitation du
mouvement articulaire surtout I’extension et la supination, ont été prouvées

cliniquement .

- Dans la série de P de brito et al [52], la géne esthétique et la limitation
de la mobilité articulaire ont été rapportées chez tous les patientes .

- Dans la série de Potenza V et al [53], la géne esthétique était présente
chez tous la patientes, la douleur et la limitation de la mobilité étaient

rapportées chez 3 patientes (60%) .
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Tableau n° 6 : comparaison des données épidémiologiques et cliniques entre

notre série et celles d’autres séries .

séries sexe Age localisation Le motif de consultation
fin d'enfance et géne esthétique 50%
Dos Reis | 87,50% F pendant 66% bilatérale douleur 33%
limitation de la mobilité 17%

(18 cas) l'adolescence
P de Brito | 100% F 12,5 ans 100% bilatérale géne esthétique 100%

(4cas) limitation de la mobilité 100%

Potenza 100% F 12,7 ans 80% bilatérale géne esthétique 100%

(5 cas) limitation de la mobilité 60%
notre série | 87,50 % F 13 ans 62,50% bilatérale géne esthétique 100%

( 8 cas)

géne fonctionnelle et douleur 37,50%

F-L’étiologie :

La maladie de Madelung est le plus souvent idiopathique .

Elle peut

¢galement s’intégrer dans le cadre d’une dyschondrostéose .

présentant la déformation de

Schmidt et al [19] avaient publiés en 2001 une série de 31 patients

Madelung

.Une transmission autosomique

dominante avec pénétrance incomplete a également ¢été¢ notée et un antécédent

familial est retrouvé chez 4 patients (13 % des cas) .

Dans notre étude, il s’agissait d’une maladie de Madelung idiopathique

pour 87,50% des cas, et une dyschondrostéose familiale chez 12,50% des cas .
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II.LPRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE DE LA MALADIE DE
MADELUNG :

A-Principes :

- Le traitement est essentiellement chirurgical et de nombreuses techniques
chirurgicales ont été¢ décrites, visant a corriger plus ou moins complétement les
déformations de la maladie de Madelung . Il n’existe cependant aucun traitement
chirurgical spécifique de la maladie de Madelung . Le choix de I’indication
chirurgicale devrait s’adapter le mieux au type et degré lésionnel de la
déformation .[36 ,48 ]

- Les formes symptomatiques ne doivent en aucun cas avoir un
traitement conservateur . Ce dernier ne prévient pas la progression de la
déformation. Par contre, les formes mineures, non symptomatiques ne

nécessitent qu'une simple surveillance .

- Aucun traitement ne peut prétendre reconstituer I’anatomie normale du

poignet.
B- Buts :

- Le traitement a pour but initial de lutter contre la douleur et d’assurer
une restitution de la fonction du poignet, en restaurant la pente de
’articulation radio-carpienne . La réduction de la luxation radio-ulnaire
inférieure contribue a stabiliser le carpe .

- Les objectifs du traitement chirurgical sont essentiellement d’obtenir
un interligne articulaire le plus congruent et indolore possible, et
maintenir un secteur de mobilité satisfaisant a long terme, en excluant
les surfaces dégénératives ou malformées, tout en conservant les
surfaces articulaires intactes .[15]

- L’objectif ultime est d’éviter la survenue de complications a long

terme et notamment de 1’arthrose .
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C- Le traitement chirurgical :

1-Les bases physiopathologiques du traitement :[3]

La déformation du radius est la 1ésion primitive mais son retentissement sur

les articulations radio-ulnaire et radio-carpienne guide la thérapeutique .
a-Dans la radio-ulnaire :

L’aplasie de la face interne du radius éloigne celui-ci de la téte ulnaire,
dont le pourtour ne trouve plus d’appui dans une cavité sigmoide a peine
¢bauchée, mais la téte reste en place et continue a centrer les mouvements de

prono-supination .
b-Dans la radio-carpienne :

Au contraire, ’agénésiec de I’épiphyse radiale a tout de suite une

importance plus grande .

L’absence de la fossette lunarienne du radius enléve au carpe 1’appui
normal de son pdle supérieur, qui n’a pour le soutenir qu’un ligament
triangulaire mal tendu . Appui d’autant plus dérisoire que la face inférieure du
radius s’oriente moins en bas qu’en avant, et tend a chasser devant elle le

condyle carpien .

L’articulation est désaxée et devient instable, dés ce stade la subluxation est
¢bauchée et peut s’accompagner d’arthrose et de trouble fonctionnel, mais
lorsque le radius, du fait de sa courbure, abandonne I'ulna qui reste luxé en

arriere, la gléne anti-brachiale apparait encore plus insuffisante .
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Le ligament triangulaire filant en arriére, n’offre pas de soutien au semi-
lunaire et au pyramidal qui se trouvent dans le vide, recouverts seulement par le

segment interne de la capsule antérieure de 1’articulation .

La subluxation s’aggrave, le carpe remonte en dedans du radius, en avant
de la téte ulnaire . Secondairement il se déforme, prenant la forme ogivale

caractéristique et dévie en varus .

Dans ce contexte physiopathologique, il apparait que le traitement doit
essentiellement corriger la subluxation radio-carpienne et que les interventions
ne peuvent étre vraiment efficaces que dans la mesure ou elles s’opposent a cette

subluxation .
c-Rapport anatomique :[4]

Une considération anatomique est importante pour la correction de la
déformation, c’est de normaliser au maximum la position de la surface

articulaire distale du radius .
Les quatres caractéristiques de cette surface articulaire sont :
e [’inclinaison radiale .
¢ la longueur radiale .
e [l’inclinaison palmaire .

e la variation ulnaire .
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> L’inclinaison radiale :

Est ’angle formé entre la ligne partant de la jonction radio-ulnaire distale,
jusqu’a la styloide radiale, et la ligne perpendiculaire au rayon du radius jusqu’a

la fossette du semi-lunaire .
Cet angle mesure normalement 21° & 23°.

> La longueur radiale :

Est la différence, sur le plan longitudinal sur la méme hauteur, entre la

fossette du semi-lunaire et la styloide radiale, qui mesure presque 12 a 15 mm .

> L’inclinaison palmaire :

Est mesurée sur une radiographie latérale, c’est I’angle formé entre la ligne
perpendiculaire sur le rayon radial et une ligne reliant les bords dorsal et

palmaire de la surface articulaire du radius, normalement mesure 10° a 15°.

> La variance ulnaire :

Est la différence relative de la hauteur entre la surface articulaire distale du

radius et celle de I’ulna .

Parmi toutes ces constantes anatomiques, nous avons choisi d’utiliser
I’index radio-ulnaire car il est facilement reproductible sur les radiographies
standards . Nous estimons que I’inclinaison radiale et la longueur radiale sont
moins facilement reproductibles en pratique et nécessitant des radiographies de
trés bonne qualité, ce qui n’est pas le cas dans notre série laquelle rappelons-le

est rétrospective .

95



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

Par ailleurs, nous avons choisi de mesurer I’angle de la déformation
radiale. Celui-ci ne refléte pas certes la réalité de la déformation principale du
poignet mais constitue a notre avis un parametre important sur le plan esthétique
car la plupart des patients sont génés par cette saillie secondaire et disgracieuse

du 1/3 distal du radius ( métaphyse ou diaphyse ) .
2-Les méthodes opératoires :
De nombreuses techniques chirurgicales ont ét¢ décrites dans la littérature.

Dobyns et al [56] ont propos¢ de classer les techniques chirurgicales

proposées dans la maladie de Madelung en trois grandes catégories :

e les techniques « radiales » ;
e les techniques « ulnaires » ;
e Les techniques combinées, c’est-a-dire a la fois « radiales »et «

ulnaires ».
2.1 Les méthodes appliquées au radius :

a-Les ostéotomies radiales : [3]

Les ostéotomies du radius ont pour but de redresser son inflexion, en
essayant de réaxer 1’épiphyse par rapport a la téte ulnaire et au carpe, et réduire
la courbure diaphysaire, mais elles ne changent en rien a I’aplasie radiale interne

et elles ne donnent aucun appui supplémentaire au semi-lunaire.

Le niveau de I’ostéotomie peut également varier: métaphysaire ou
diaphysaire . On peut aussi, dans une certaine mesure, rétablir 1’orientation en

bas de la face inférieure du radius, et rendre au scaphoide un appui plus correct .
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On connait plusieurs variétés :

» Ostéotomie transversale a charniére linéaire : ( figure 34 )

Dés 1885,Duplay réalise des ostéotomies conservant une charnicre
corticale postérieure [57].L’ostéotomie est réalisée le plus bas possible, sus-

épiphysaire pour étre au sommet de la courbure antéro-postérieure.[31]

On fait bailler en avant . La réduction est maintenue par un platre brachio-

antébrachio-palmaire en position de fonction .[31]

Cette technique simple ne corrige la déformation que dans un seul plan .

Figure 3 4: les ostéotomies linéaires ( Duplay, Burrows )
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» Ostéotomie plane oblique : ( Poulsen, Lenormant et Putti ) [58]

Elle permet de corriger la pente articulaire du radius dans les deux plans.

Le résultat est li¢ a la précision de I’orientation du plan de coupe.
Nous avons déja précisé qu’il existe trois déformations a corriger :

- D’incurvation antérieure et I’antéversion de la surface articulaire radiale.
- Pincurvation interne et I’introversion articulaire radiale .
- la supination relative de I’extrémité inférieure du radius par rapport a
I’ulna .
Le seul plan de coupe adapté s’oriente de haut en bas, d’avant en arri¢re et
de dehors en dedans .L’axe de correction est oblique, ascendant en arri¢re et en
dedans . On fait glisser les deux surfaces articulaires I’une sur I’autre avec un

effet d’allongement . .(figure 35)

Le défaut de la technique est le manque de repére anatomique précis pour

fixer le plan de coupe .
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Figure 35: ostéotomie plane oblique d’aprés Merle d’Aubigné

» Ostéotomie curviligne :( Lance) [59]

Il s’agit d’une technique de réalisation délicate . Elle repose sur un trait
d’ostéotomie curviligne permettant d’effectuer un mouvement de pivot de
I’épiphyse par rapport a la diaphyse . Elle est peu utilisée . Un résultat parfait

nécessiterait idéalement une ostéotomie hémisphérique .

» Ostéotomie cunéiforme de retournement du radius :

L’ostéotomie cunéiforme avec retournement (OCR) a d’abord été utilisée
dans le traitement des cals vicieux du radius. Son but est de réorienter la gléne
radiale sans modifier la longueur du radius. Son principe est le retournement
d’un coin osseux [60] prélevé au niveau du radius distal avec une base taillée sur

les corticales osseuses excédentaire.(figure 36)
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Le principal avantage de I’OCR est de permettre des corrections tres
importantes. En effet, cette ostéotomie associe une soustraction sur les corticales

excédentaires et une addition équivalente sur les corticales déficitaires
(figure 37)

L’OCR répond a un choix délibéré de ne pas modifier la longueur du
segment anté-brachial et de respecter I’appareil extenseur. Ne pas rétablir la
longueur du radius n’a pas eu de conséquence néfaste sur la force de préhension.
Bien entendu ,dans les cas de déformation importante, le raccourcissement de

I’ulna doit étre envisagé systématiquement.

*Technique opératoire : (ficure 38. 39 .40)

Par une voie d’abord antéro-radiale (voie de Henry), laissant latéralement
I’axe vasculaire radial et médialement le fléchisseur radial du carpe, le carré
pronateur est ruginé. L’ensemble de la métaphyse radiale est exposé. En avant,
le radius est ruginé jusqu’a I’articulation radio-carpienne. En arriére, le
décollement doit étre plus limité, il se fait en sous-périosté, la limite inférieure

du décollement étant le tubercule de Lister.

L’ostéotomie préparée par des calques préopératoires doit isoler un coin
osseux par deux plans de coupe. Le coin doit étre circonférentiel, laissant ainsi, a
la partie la plus fine du coin, une €épaisseur d’environ 1 mm. Le principe de la
coupe est de retirer un coin osseux dont la base est prélevée aux dépens des
corticales excédentaires. Les coupes faites a la scie oscillante doivent étre
parfaitement planes . Le coin osseux a été ensuite retourné et incorporé dans le
foyer d’ostéotomie pour obtenir une fermeture sur les corticales excédentaires et

une ouverture sur les corticales déficitaires .
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Le retournement du coin osseux et sa mise en place peuvent nécessiter
I’ostéotomie de 1’ulna (union tiers distal-tiers moyen), de facon a pouvoir
mobiliser plus facilement le segment distal du radius, en cas d’incongruence
radio-ulnaire distale importante. Les coupes étant parfaitement planes, il est
possible de faire pivoter sur 1’axe du radius le coin osseux afin d’obtenir le
réglage optimal de la correction. Une plaque d’ostéosynthése de type Kerboul ou
a compression dynamique stabilise le montage qui est idéalement placé en

compression .

Le réglage du raccourcissement de 1’ulna, si nécessaire, se fait en fonction
des radiographies per-opératoires, par une ostéotomie en zone diaphysaire
(union tiers distal-tiers moyen) montée par une plaque a compression
dynamique avec six corticales de part et d’autre du foyer d’ostéotomie. La voie

d’abord est dorso- ulnaire.

L’immobilisation postopératoire immédiate est confiée a une attelle platrée
palmaire, relayée par une manchette en résine ou une orthese laissant libre le

coude.

- Un an et demi aprés la premi¢re intervention d’OCR en juillet1992,
Watson et al [61] publiaient une technique fondée sur ce méme principe
d’ostéotomie combinée « d’ouverture-fermeture » .Néanmoins, cette technique
d’ostéotomie diverge sur un point fondamental : elle intéresse la métaphyse au
complet d’une corticale a I’autre. Le coin osseux, une fois retourné de 180°, est
réintroduit par le bord radial du radius, contrairement & Watson, qui réintroduit
son « demi-coin » en ulnaire. Bien entendu, ni les voies d’abord ni les modes
d’ostéosynthése ne sont les mémes, I’intervention étant plus étendue. Dans sa
description, Watson signale, par ailleurs, qu’il a dii systématiquement faire une
arthroplastie ulnaire en raison de I’apparition systématique de symptomes

d’impaction ulnaire post-opératoire .
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“Cette ostéotumic repose sur le mEme princifie que la correction des cals vicieux du
radius. L'orientation du trait et le positionnement dis greffon sont opposés par
rapport i ce schéma ( Duparc.) .

Figure 36: les ostéotomies d’ouverture avec greffe cunéiforme

Figure 37 : ostéotomie de soustraction-addition.
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- -

Figure 38: images montrant les étapes opératoires de I’ostéotomie cunéiforme

du radius et de raccourcissement de ’ulna .[63]

a. Voie d'abord dorsale de la radio-ulnaire distale et du tiers distal de 1'ulna.

b. L'extenseur ulnaire du carpe est libéré. Un lambeau rectangulaire est taillé dans
le ligament annulaire dorsal qui servira a la stabilisation dorsale de ce tendon.

c. Résection cunéiforme a bas antéricure, de maniére a obtenir un
raccourcissement et une flexion antérieure de l'ulna.

d. Fixation de l'ostéotomie cunéiforme par une plaque vissée légérement cintrée
pour épouser la nouvelle forme de I'ulna.

e. Ostéotomie plane-oblique.

f. Obtention de raccourcissement et de la flexion souhaités, avec un réglage a la
demande, puisque les deux tranches de section osseuse coulissent I'une sur
l'autre, a la fois dans le plan antéro-postérieur, et selon l'axe proximo-caudal, pour

obtenir le raccourcissement désiré.
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Figure 39: Voie d'abord palmaire du radius. Le muscle carré pronateur est désinséré
du radius en conservant une collerette qui servira a le réinsérer, puis refoulé vers l'ulna a I'aide d'un

fil tracteur.[63]
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Figure 40 : Ostéotomie en dome, a concavité distale de la métaphyse radiale. Cette concavité permet
de diminuer la pente radiale, et de déroter la métaphyse, sans pour autant raccourcir le radius
comme le ferait une résection cunéiforme .On peut aussi augmenter I’antéversion de la gléne si

nécessaire , tout en réalisant la dérotation en avant de I’articulation radio-ulnaire distale .
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» ostéotomie dorsale et externe de [’extrémité distale du radius : [64]

Pour J.J Contect et G.Segmuller, la correction doit se faire sur le radius,

cause de la déformation ;: une ostéotomie dorsale et externe de I’extrémité distale

du radius est suffisante dans la majorité des cas, une résection distale de 1’ulna

n’est jamais pratiquée sauf dans les formes tres séveres. ( figure 41 )

Une greffe cortico-spongieuse n’est pas nécessaire chez le sujet jeune si

I’ostéotomie radiale est faite assez distalement en zone métaphysaire .

La technique opératoire consiste en :

un abord dorsal ou dorso-radial, incision en forme de V a angle
largement ouvert . [54]

la libération de I’épiphyse-métaphyse radiale .

préparer une plaque AO de 3,5 a 5 trous .

couder la plaque de 30°: c’est la correction désirée dans un plan
frontal( lorsque la plaque est fixée sur le bord radial du radius ).
avant de pratiquer I’ostéotomie, monter la plaque sur le bord radial
de I’extrémité radiale inférieure avec un angle dorsal de 30° par
rapport a la diaphyse, cet angle correspond a la correction désirée
dans le plan sagittal, son sommet est distal .

enlever la plaque, marquer la rotation, procéder a I’ostéotomie .
remettre la plaque distalement et la monter proximalement dans 1’axe
de la diaphyse.

Nous avons réalis€ ce type d’ostéotomie chez tous les patients
opérés . Nous estimons qu’elle est techniquement aisée a condition

de bien la préparer sur calques auparavant . Nous ne 1’avons associé
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a une résection de la téte ulnaire que chez un seul patient ( cas n°4)
présentant une déformation assez sévere . Il est important que la base
du fragment radial réséqué correspond exactement a la déformation
dans les plans frontal et sagittal . Le principal inconvénient de cette
ostéotomie est qu’elle entralne un raccourcissement sur un radius
souvent initialement court . Cet inconvénient concerne surtout
I’enfant apres 1’age de 11-12 ans. Nous avons eu ce probleme avec le
cas n°8, le plus agé de la série chez lequel cette ostéotomie a entrainé
un raccourcissement d’environ 2,5 cm qui n’a pu étre récupéré

qu’apres allongement radial secondaire.

A noter que nous avons utilisé¢ des broches comme moyen de contention de
I’ostéotomie sauf pour le cas n°1 ou nous avons utilisé une plaque visée sur une

ostéotomie métaphyso-diaphysaire .

106



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

A- Le site d’incision du radius .

B- Schéma objectivant le sieége d’ostéotomie du radius et de
raccourcissement ulnaire .

C- Schéma montrant le siége d’ostéotomie du radius et de la téte ulnaire .

Figure 41 : ostéotomie dorsale et externe de I’extrémité distale du radius
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b-allongement et réaxation du radius avec fixateur externe momno-

latérale :[62]

Le traitement par allongement et réorientation de I’extrémité distale du
radius par fixateur externe est une alternative intéressante dans le traitement
chirurgical de la maladie de Madelung pour les déformations sévéres
symptomatiques. Il permet une correction importante sans toutefois restaurer

une anatomie normale .

Trois principales méthodes chirurgicales sont réalisées : chirurgie en 2
temps (réaxation du radius puis allongement), chirurgie en 1 temps avec
résection d’un coin osseux externe et chirurgie en 1 temps avec réorientation de

I’épiphyse distale.

Nous avons utilisé cette technique chez un seul patient ( cas n°8) chez
lequel une ostéotomie radiale a été faite dans un premier temps et un
allongement par fixateur externe dans un second temps . Le résultat final était

bon .

c-Epiphysiodese radiale externe : [65, 21]

Elle bloque la croissance du radius dans sa partie externe pour répondre au
déficit interne et obtenir une pente articulaire moins accentuée en fin

d’évolution.
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Un résultat n’est possible qu’en intervenant relativement tot, avant la fin de
la croissance. La correction €piphysaire se fait au prix d’une réduction de
longueur sur un membre déja potentiellement court .Elle risque d’aggraver

I’inadéquation entre le radius et I’ ulna .

Nous I’avons utilisé une seule fois chez le (cas n°7 ) ot nous avons utilisé

la technique de I’épiphysiodese percutanée .
2.2Les méthodes appliquées a I’ulna :

a-Epiphysiodese ulnaire inférieure chez [’enfant en croissance :

On provoque une stérilisation du cartilage de conjugaison de I’extrémité
inférieure de 1’ulna afin d’obtenir un défaut de croissance et d’éviter un conflit
ulno-carpien . Cette technique doit étre réalisée avant 1’age de 9-10 ans mais
reste tres rarement utilisée vu les difficultés de contrdler la longueur finale de

I’ulna .

b-L ostéeotomie de ['ulna :

s L’ostéotomie basse ( Estor ), a 4 cm au dessus de la styloide permet de

replacer la téte en avant, a la hauteur du radius, mais ne peut suffire a rendre au
carpe un appui interne suffisant, car la té€te ulnaire demeure toujours trop haute,

et le ligament triangulaire trop relaché .

+ Résections ulnaires :

Elles permettent une bonne correction esthétique ,suppriment le conflit
ulno-carpien, restaurent la prono-supination mais ne traitent ni 1’instabilité ni

I’ascension du carpe .
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-Résection interruptrice : [32]

Le but est de recréer une articulation radio-ulnaire inférieure en

raccourcissant I’ulna par une résection métaphysaire qui préserve la téte .
Nous avons procédé¢ a ce type d’ostéotomie chez 6 des 7 patients opérés .

-Résection de la téte ulnaire selon la procédure de Darrach :

Elle permet de supprimer la luxation et dans une certaine mesure, une

partie des douleurs et de la géne esthétique, mais ne traite en rien la maladie .[3]

La technique originale est décrite en 1913 . Elle associe une résection sous
périostée de I’extrémité ulnaire inférieure a une reconstitution du ligament

interne du poignet .

Pour stabiliser le carpe lorsque le poignet est instable, et qu’il existe une
inclinaison ulnaire apres résection de la téte ulnaire, Kelikian recommande de
faire passer a travers I’ulna par un tunnel osseux, la moiti¢ du tendon extenseur

carpiulnaris et de le suturer sur lui-méme . [8]

L’ostéotomie a été décrite par Burrows, mais sa technique a ét¢ modifiée
par 1’¢loignement de la téte ulnaire et non sa résection, les chances de
subluxation du semi-lunaire sont diminuées grace a un meilleur support osseux
et a une amélioration de la balance musculaire contournant I’articulation du

poignet . [34]

¢ Ostéotomie isolée de 1’ulna :[36]

C’est une technique qui permet de réduire la distorsion de 1’articulation
radio-ulnaire distale, et redonner a cette articulation une anatomie et une

physiologie plus proche de la normale, expliquant ainsi les gains en terme
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d’amplitude indolore en prono-supination, et sans doute aussi en force de

préhension.

L’ostéotomie réalisée est une ostéotomie de raccourcissement et de flexion

antérieure de 'ulna .

* Technique opératoire : ( figure 42 )

Le tiers distal de I'ulna ainsi que I’articulation radio-ulnaire distale sont
abordés selon la voie dorsale classique, en prenant soin de respecter branche
cutanée dorsale du nerf ulnaire. Le tendon distal de I’extenseur ulnaire du
carpe(cubital postérieur), qui est luxé dans cette affection est libéré, en prenant
soin de tailler un lambeau rectangulaire dans le ligament annulaire dorsal qui
servira a la stabilisation dorsale de ce tendon (Fig.42B). Un embrochage
temporaire de I’articulation radio-ulnaire est réalisé et permettra d’évaluer aprés
ostéotomie la flexion nécessaire a la restauration de I’articulation radio-ulnaire
distale. On pratique ensuite une ostéotomie cunéiforme (de raccourcissement et
de soustraction antérieure) a 6 cm de la styloide ulnaire (Fig.42C).
La « quantit¢ » d’ulna a réséquer a préalablement été calculée sur les
radiographie pré-opératoires de maniere a ramener la variance ulnaire a zéro.
L’ulna est ensuite fix¢ a 1’aide d’une plaque DCP (bascule
antérieure),permettant de fixer la bascule antérieure de 1’ulna et de réduire ainsi
I’articulation radio-ulnaire distale(Fig.42D). Le tendon de I’extenseur ulnaire du
carpe est stabilisé (par le lambeau rectangulaire préalablement taillé dans le
ligament annulaire dorsal) dans sa position anatomique .

Une immobilisation platrée bloquant la prono-supination est laissée en
place durant trois semaines. La plaque est enlevée une fois la consolidation

OSSCUSC acquise .
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I faut insister sur le fait que cette ostéotomie isolée de I’ulna est a réserver
aux cas peu déformés, pour lesquels la plainte esthétique est au moins aussi
importante que la plainte fonctionnelle. En effet, dans les cas séveres avec une
déformation importante, on observe une rotation du radius distal, et la surface
articulaire radio-ulnaire distale regarde vers I’arriere. Dans ces cas-la, le fait de
fléchir ’ulna ne suffit pas puisqu’on ne met pas son extrémité distale en face de
I’encoche radiale et de ce fait, on ne donne pas de congruence a cette
articulation. Cela n’est possible qu’en faisant une ostéotomie distale du radius
d’horizontalisation et de rotation pour mettre les deux surfaces articulaires en

face I’une de I’autre.

Nous n’avons pas I’expérience de cette technique .
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Figure 42 : images montrant les étapes opératoires de I’ostéotomie isolée de I’ulna.[36]

A) Voie d’abord dorsale de la radio-ulnaire distale et du tiers distal de 1’ulna ;
B) Lambeau rectangulaire servant a stabiliser le tendon de I’extenseur ulnaire du carpe
C) Calcul de la quantité d’os a réséquer ;

D) Mise en plaque de la plaque DCP chantournée.
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Figure 43 :les étapes opératoires de I’ostéotomie du radius distal et de 1'ulna .[66]
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Figure 45 : Aprés fixation provisoire de la plaque a I'extrémité distale de 1'ulna . [66]
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2.3 la stabilisation de ’articulation radio-ulnaire inférieure :

» La butée ostéoplastique « 1’opération de Barcat » : [49]

L’opération décrite par Bazy et Galtier dans les luxations radio-ulnaires

inférieures traumatiques, a été reprise par Barcat dans les cas de Madelung .

Une butée ostéoplastique est pratiquée sur le bord interne du radius, aprés
une résection de 1’épiphyse ulnaire pour créer un appui interne pour le condyle

carpien .( figure 46)

Elle pallie ainsi I’agénésie du radius, la résection ulnaire est relativement
secondaire, mais présente le triple avantage de supprimer une saillie
disgracieuse, et de fournir un bon matériel ostéoplastique . elle n’agit cependant

pas sur la courbure radiale proprement dite .

Des copeaux osseux sont taillés de haut en bas sur I’extrémité inférieure du
radius, large a ce niveau, on les abaisse jusqu’au contact du cartilage condylien

(figure 47 ) .

Chez I’enfant a 1’4ge de pleine activité du cartilage de conjugaison, on se
contentera de 1’ostéotomie de correction du radius curvus pour ne pas Iéser le

cartilage de conjugaison .

A partir de ’age de 15 ans, Iactivité du cartilage fertile étant négligeable,

ony adjoindra, s’il ya a lieu, la butée interne .

Les coupeaux osseux taillés sur la face interne de I’extrémité inférieure du
radius peuvent étre insuffisante en volume, on les renforce par une petite greffe

prélevée sur Iaile iliaque et visée dans le radius .
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Plus simplement ,Leclerc constitue le boutoir avec la téte ulnaire réséquée
et vissée horizontalement . La concavité du bord externe de I’os dit-il, épouse la

convexité carpienne .

Opération de Bazy-Caltior,

Figure 46: correction de I’insuffisance de couverture du carpe.
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Figure 47: image montrant la butée interne.[49]
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> L’intervention de Sauvé-Kapandji :

Cette technique était Initialement décrite en 1937 [67] pour le traitement
des luxations radio-ulnaires irréductibles et certaines fractures du poignet de

I’adulte .

Elle est proposée en cas de déformation de Madelung symptomatique apres
échec des mesures conservatrices, ou lorsque le diagnostic arthroscopique a

montré la détérioration arthrosique des fossettes radio-lunaires .[15]

L’objectif chirurgical est de supprimer un interligne mal orienté et en voie
de détérioration arthrosique, et de l'arthrodéser partiellement afin de réaxer
l'articulation médio-carpienne saine, en conservant dans la mesure du possible,
les colonnes latérales de cette articulation médio-carpienne, et permettre la

stabilisation de la radio-ulnaire inférieure tout en conservant la prono-supination

Cette méthode associe une arthrodése radio-ulnaire inférieure a une
ostéotomie de 1'ulna au dessus de 1’athrodése radio-lunaire et si besoin une

ostéotomie de réaxation du bloc radial inférieur .[15]

-Technique opératoire :[15] ( figure 48, 49 .50)

Une arthroscopie est pratiquée si possible ,avant le geste chirurgical

proprement dit. La technique est la suivante :
* Arthrodese radio-ulnaire inférieure avec artifice de Kapandji.
* Arthrodése radio-lunaire en position optimale.

* Ostéotomie de réorientation de 1'épiphyse distale du radius en bloc.
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1) Voie d'abord dorsale du carpe entre I'extenseur commun et l'extenseur
du 5™ doigt.
Arthrotomie et bilan articulaire radio- carpien et radio-ulnaire inférieur.

2) Ostéotomie diaphysaire basse de 1’ulna et arthrodése radio-ulnaire

inférieure synthésée par une vis et une broche de Kirschner.

3) Réorientation du semi-lunaire et fixation temporaire avec une autre

broche de Kirschner.

4) Confection de l'arthrodése radio-ulno- lunaire aprés avoir vérifier que

'amplitude de mobilité restante est satisfaisante.

5) Enfin ostéotomie du radius quand cela est nécessaire, afin de déplacer le

secteur de mobilité vers un secteur utile, fixée par une plaque en T.
Des améliorations techniques ont été décrites :[68]

e Type 1: Ostéosynthése radio-ulnaire inférieure par deux vis afin

d’éviter une bascule de la téte ulnaire .

o Type 2 : Artifice permettant une ascension précise de la téte ulnaire.
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Technique originale

Technique modifiée de type 1

Figure 48 : opération de Sauvé-Kapand;i.[68]
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Figure 49 : opération de Sauvé-Kapand;ji « technique modifiée de type 2 »[68]

122



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

SAUVE-KAPANDJI  procedure

diagram

KIRSCHNER WIRES

GRAFT FUSION OF THE
DISTAL RADIO - ULNAR
ARTICULATION

‘DISTAL ULNA |
(10 mm) ]

OSTEOTOMY (12mm) |

MAPELUNG'S DEFORMIDY

Figure 50 : la procédure de Sauvé-Kapand;ji dans la maladie de Madelung.[69]

> Autres méthodes :

- L’opération de Schneck : est une opération combinée, qui associe une
ostéotomie cunéiforme du radius, et une résection basse de I'ulna . Elle permet
de donner un plafond au carpe en cooptant les deux extrémités du squelette anti-
brachial, mais le plafond obtenu est trés court et trés étroit pour recevoir le

carpe.

-La stabilisation temporaire par vis ou par broche est en général vouée a
I’échec, car outre le fait qu’elle risque de compromettre définitivement la prono-
supination, lors de I’ablation du matériel de stabilisation, la déformation se

reproduit souvent .
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2.4 La technique d’Ilizarov :

Avec cette technique, le raccourcissement et I’angulation du radius

peuvent étre corrigés avec préservation de la téte ulnaire.[70]

Les principes opératoires obéissent aux régles de la distraction progressive
mise en évidence par Ilizarov [71] . Aprés une ostéotomie radiale plane, ou
cunéiforme a base externe et dorsale, respectant le périoste, une distraction

progressive et asymétrique permet de réorienter 1’extrémité inférieure du radius.

Elle prévient, en partie, la cause de la déformation .Elle permet d’éviter la
pose d’un greffon autologue pour stabiliser 1’ostéotomie et laisser la possiblité

d’une intervention correctrice ultérieure si nécessaire.

Cette technique s’adresse principalement a I’enfant car elle dépend de la
croissance osseuse périostée .Cependant, elle présente des inconvénients tels
que : I’infection qui peut générer une douleur et 1’inconfort pendant une longue

période et les inconvénients du volume de la charniére .( figure 51 )
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Figure 51: image montrant le dispositif d’Ilizarov.[70]

2.5 Traitement du ligament de Vickers : [72]

Vickers a trouvé un ligament radio-lunaire anormal qui pourrait expliquer
cette déformation et il en a proposé une résection prophylactique associée a une

désépiphysiodese radiale inféro-médiale.

Une résection simple du ligament chez des patients jeunes dont le cartilage
de croissance n’était pas fusionné pourrait suffire a obtenir une correction

progressive de la déformation, améliorer sa mobilité et soulager la douleur .
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Figure 52 : le traitement du ligament de Vickers .

A : aspect antérieur du poignet et du ligament décrit par Vickers, la ligne en pointié montre

I’incision initiale du ligament et le début de la dissection distale .

B : le ligament est détaché de la fossette radiale et réfléchi distalement, la dissection du ligament se
fait jusqu’a ouverture de la jonction radio-carpienne et I’apparition du semi- lunaire et le scaphoide .
La ligne en pointi¢ montre le dome de 1’ostéotomie du radius .

C : I’ostéotomie et repositionnement du fragment distal intercalé du radius, vue aussi de profil . [6]
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D- Les méthodes orthopédiques :

Elles ne constituent qu’un traitement palliatif, visant a soulager les
troubles fonctionnels, ou un traitement d’attente qui s’efforce, chez I’enfant de
limiter les déformations jusqu’a ce que la fin de la croissance permette
d’intervenir chirurgicalement. 11 s’agit d’orthéses, des appareils platrés

amovibles associés a la kinésithérapie. [3]

E- Indications :

Il n’y a pas d’indications opératoires pour tous les Madelung et le
traitement doit étre institu¢ en fonction de I’age du patient et le degré de
remaniement de la croissance au niveau de I’extrémité inférieure du radius, de
la sévérité de la déformation, la sévérité des symptdmes, les conclusions radio-

cliniques, et de son caractere évolutive, de 1’existence ou non de complications .
On peut schématiser les indications comme suit :

¢ Le jeune enfant de 6 a 10 ans : [3]

Il peut présenter les signes de début de 1’affection : poignet peu déformé,
téte ulnaire a peine plus saillante que normalement, pas de géne appréciable .
Sur les clichés, peu de déformation encore mais le cartilage épiphysaire du
radius s’arréte, en dedans, au droit de I’interligne scapho-lunaire et I’espace
radio-ulnaire apparait un peu ¢€largi . Le traitement indiqué est un appareillage
orthopédique qui peut stabiliser 1’articulation, limiter les déviations, guider la
croissance de I’épiphyse malformée, en accentuant I’extension dorsale et

I’abduction de la main .
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Il faut suivre 1I’évolution attentivement, en prenant tous les 6 mois des

clichés de controdle .

¢ Le grand enfant de 10 4 14 ans : [3]

Il présente une malformation souvent plus nette, et une géne fonctionnelle
qui reste en général minime. Si le poignet devient douloureux, il faudra se
guider sur le développement du squelette pour ne pas retarder le moment ou une

intervention osseuse devient souhaitable.

A ce stade, s’il existe une déformation génante sur le plan fonctionnel, on
peut discuter une butée ostéoplastique radiale inférieure respectant le cartilage
de conjugaison, associée ¢éventuellement a une ostéotomie de raccourcissement
ulnaire . Lorsqu’il existe une géne esthétique prononcée, il serait licite de faire
une ostéotomie radiale inférieure a distance du cartilage de conjugaison ,

associée éventuellement a un raccourcissement ulnaire .
Nos patients figuraient presque tous dans cette tranche d’age.

+» [’adolescent de 14 a 18 ans :

Les malformations sont limitées a [’épiphyse radiale inférieure |,
I’articulation radio-ulnaire est peu ou pas remaniée, la téte ulnaire réductible

passivement le plus souvent .

L’objectif du traitement est donc de réorienter la pente radiale inférieure
par une ostéotomie métaphysaire d’addition antéro-médiale stabilisée par une
plaque antérieure . Lorsque la courbure diaphysaire est excessive, il faut
associer a cette premiere ostéotomie une ostéotomie haute diaphysaire
Habituellement 1’addition antéro-médiale suffit a normaliser 1’index radio-
ulnaire inférieur et aucun raccourcissement n’est nécessaire sur 1’ulna [5] .

L’articulation radio- ulnaire est réduite et stabilisée sans aucun autre geste .
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Cette technique a 1’avantage d’étre conservatrice et de restaurer une

anatomie normale ou trés proche de la normale.

L’évolution de la déformation est enrayée et le résultat est stable dans le
temps si ’on prend bien soin de ne pas opérer les patients avant la fusion
certaine de I’épiphyse radiale inférieure . Des récidives en cas d’opération trop
précoce ont été rapportées . Nous avons eu ce probléme avec le cas n°l de la
série, opéré vers 1’age de 13 ans avec une butée ostéoplastique et qui a récidivé

un an apres .

L’histoire naturelle de la maladie de Madelung telle que nous avons pu la
reconstituer ne parait pas aussi bénigne qu’il est classique de le dire notamment
dans les formes sévéres ( douleurs a 1’age adulte, développement d’une arthrose
radio-carpienne ou radio- ulnaire inférieure, rupture de tendons extenseurs des

doigts ).

C’est pourquoi la découverte d’une forme moyenne ou sévere a
I’adolescence est pour certains auteurs, une indication opératoire a cet age, une

fois les cartilages de conjugaison fermés .

+¢» L’adulte jeune de 25 a 40 ans : [5]

La déformation et 1’ascension du carpe sont habituellement  plus

importantes et la luxation de la téte ulnaire déja fixée .

L’objectif du traitement ne peut plus étre la restauration d’une anatomie
normale . Le traitement doit comporter en plus de 1’ostéotomie de réaxation du
radius, la stabilisation de I’articulation radio-ulnaire inférieure au mieux par une

intervention de Sauvé-Kapandji associée [8]. Cette intervention est difficile dans
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les formes séveres car la fossette sigmoide est trés petite voire absente .
Ducloyer a rapporté le cas d’'une femme de 29 ans présentant une forme sévere
de déformation de Madelung ou ils ont ét¢é amené a interposer un greffon
prélevé sur I'ulna ( résection ulnaire de 1’intervention Sauvé-Kapand;ji ) entre le
bord médial du radius et la face latérale de la métaphyse ulnaire inférieure
avivée pour restaurer des rapports radio-ulnaires inférieurs proches de la

normale et permettant une prono-supination suffisante .

L’indication opératoire est pour Ducloyer a cet dge la persistance d’une

symptomatologie douloureuse .

+ [’adulte aprés 60 ans ou en cas de rupture tendineuse associée :

Seule la résection & minima de la téte ulnaire avec stabilisation de la
diaphyse est possible tant les déformations du carpe et son ascension sont
importantes . La réparation des tendons extenseurs est réalisée dans le méme

temps opératoire .

En fait, a ce stade, c’est la rupture tendineuse qui impose I’intervention et
il n’est pas rare que la maladie soit découverte a I’occasion de cette
complication . C’est souligner la nécessité de rechercher les arguments en faveur

de cette maladie devant toute rupture « spontanée » de tendon extenseur .[5]
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F-Résultats :

% P’ostéotomie cunéiforme de retournement du radius :

-F. Mallard et al [73] ont publi¢ en 2011 une série comportant 10 cas
porteurs d’une déformation de Madelung sur une période étalée de 1992 a 2010,
avec recul moyen de 7,9 = 2,3 ans . La technique chirurgicale proposée était une
ostéotomie cunéiforme de retournement (OCR) du radius . Trois poignets sur 10
ont nécessité une ostéotomie de 1’ulna pour supprimer un conflit ulno-carpien
persistant .Une modélisation vectorielle de I'intervention a été établie afin de

calculer I’angle du coin osseux a partir de 2 des 5 parametres de McCarroll.

Les résultats publiés montraient que : La consolidation était obtenue dans
tous les cas a 3 mois. L ablation du matériel d’ostéosynthese était réalisée dans 7
cas/10. La seule complication était une hypoesthésie d’une partie de 1’éminence
thénar aprés D’ablation de la plaque. L’amélioration de [’esthétique et des

mobilités, en flexion, pronation et supination, était significative .

- G. Dagrégorio [74] a publi¢ en 2005 une série comportant 3 cas porteurs
d’une déformation de Madelung (deux cas bilatéraux et un cas unilatéral )avec
recul moyen de 7 ans . La technique chirurgicale proposée était une ostéotomie
cunéiforme de retournement (OCR) du radius . Une ostéotomie bilatérale de
raccourcissement de 1’ulna avait du étre réalisée dans un cas . La voie d’abord
antéro-radiale s’est imposée dans cette série, car elle semble la plus propice a
réaliser une ostéosynthese relativement encombrante ,sans préjudice fonctionnel
ni esthétique .Elle respecte la face dorsale du poignet et le systéme extenseur des
doigts . Les résultats cliniques ont été évalués en fonction des criteres de

Fernandez modifiés par Watson (Tableau n°7 ).
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Les mobilités établies par rapport au c6té opposé (normal) pour le cas
unilatéral et par rapport aux valeurs pré-opératoires dans les deux cas

bilatéraux .

Les résultats publiés montraient que : La consolidation était obtenue dans
un délai de moins de trois mois dans tous les cas. Aucune complication n’était
a déplorer : ni hématome, ni infection, ni algodystrophie. L’intervention a
permis de restaurer une anatomie trés favorable au niveau de I’extrémité distale
du radius quant a I’orientation de la gléne radiale, la pente radiale sur les radios
de face étant mesurée entre 28 et 32°, tandis que la bascule dorsale sur les radios
de profil était mesurée entre 0 et —3°. L’OCR a permis en outre, d’obtenir un
«rattrapage » de la téte de ’ulna grace au déjettement en arriére de 1’épiphyse
radiale. Les résultats cliniques dans les cinq cas étaient bons selon la
classification de Fernandez- Watson . Toutes les patientes étaient tres satisfaites

du résultat esthétique et fonctionnel . [74]

En ce qui concerne [l'ostéotomie d’addition avec greffon osseux
trapézoidal libre qui permet théoriquement de rétablir la longueur du radius et de
réorienter la gléne radiale, elle nécessite des manceuvres per-opératoires souvent
laborieuses. La tolérance post-opératoire de 1’allongement du squelette anti-
brachial est souvent difficile avec un risque de syndrome algodystrophique. Par
rapport a [lostéotomie d’addition conventionnelle, I’OCR s’avere aisée
techniquement, sans manceuvre de force, avec des suites simples, probablement
du fait du respect de la longueur du segment anti-brachial, et ne nécessite pas de

prélévement osseux a distance . [74]
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Douleur Mobilité Force Déformation
Excellent Aucune > 80% >80% Aucune
Bon Aucune > 65% >70% Aucune
Moyen Au travail  >40% >50% Moyenne
Insuffisant ~ Persistante  <40% <40% Présente

Tabelau n°7 : classification de Fernandez-Watson .

s 1’allongement radiale :

C. Maes-Clavier et al [62] ont publi¢ en 2011 une série comportant 9 cas
porteurs d’une déformation de Madelung, avec un recul moyen de 22 mois . La
technique chirurgicale proposée était un allongement et réaxation radiale avec
fixateur externe monolatéral. Les résultats publiés montraient que les amplitudes
articulaires moyennes postopératoires appartiennent au secteur fonctionnel utile,
excepté pour D'inclinaison ulnaire. Les scores fonctionnels post-opératoires
traduisent un retentissement minime dans la vie quotidienne. Les résultats
radiologiques retrouvent une amélioration significative des mesures
caractéristiques de la déformation de Madelung (inclinaison frontale du radius,
enfoncement du lunatum, déplacement palmaire du carpe, angle carpien). Les
principales complications rencontrées furent consécutives a 1’absence de
régénérat osseux de bonne qualité (2 pertes de hauteur du cal et une fracture du

cal apres ablation du fixateur).[62]
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Dans notre série, un cas avait bénéfici¢ d’un allongement du radius aprés
ostéotomie de I’extrémité inférieure du radius. Les résultats obtenus ont marqué

une amélioration sur le plan esthétique et fonctionnel .

% 1’ostéotomie isolée de 'ulna :

-C. Aharoni et al ont rapporté, en 2006, une nouvelle technique
chirurgicale visant uniquement a restaurer 1’articulation radio-ulnaire distale par
une ostéotomie isolée de flexion soustraction de 1'ulna . Leur série a comporté

quatre poignets chez trois malades, avec un recul de 24 mois .

-Les critéres d’évaluation :

Le recueil des données cliniques a ¢té fait de la mani¢re suivante: age lors
de l’opération, sexe, cOté atteint, et évaluation clinique. Les amplitudes
articulaires (actives et indolores) ont été évaluées a 1’aide d’un goniometre et
exprimées en degrés. Elles ont ét¢ mesurées dans les secteurs suivants : en
pronation, en supination, en flexion, en extension, en abduction et en adduction.
La douleur a été évaluée en utilisant une échelle visuelle analogique (sur 100
points). L’évaluation de la douleur a ¢ét¢ définie comme la moyenne de deux
scores obtenus, le premier au repos, et le second aprés exercice physique
modeéré. La force de préhension a ¢ét€¢ mesurée a 1’aide d’un dynamomeétre

(JAMAR CAMP Ltd, UK).

Evaluation radiographique : la distorsion de 1’articulation radio-ulnaire
distale a été recherchée sur les clichés radiographiques. Elle a été notée + en cas

de distorsion et — en cas d’absence de distorsion.
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La consolidation était également évaluée.

Ces items ont €té relevés en préopératoire, et a quatre, 12,18 et 24 mois en

post-opératoires.

-Les résultats :[36]

Les statistiques descriptives ont montré que la différence entre les valeurs
pré-opératoires et les valeurs retrouvées a 24 mois de recul est significative pour
les amplitudes en pronation et supination. Elle n’apparait cependant pas

significative dans les autres secteurs de mobilité.

Pour la douleur : La différence moyenne était de 27,5 points, avec un seuil
de significativité a 5. Il y a donc eu une amélioration de la douleur. Pour la force
de préhension : La différence moyenne était de 13, avec un seuil de

significativité a 0,5. Il y a donc eu une amélioration de la force de préhension.

Pour le taux de distorsion de la radio-ulnaire inférieure : le taux est passé
de 100 % des articulations radio-ulnaire distales luxées a un taux de 0 % a 24
mois de suivi. Toutes les ostéotomies étaient consolidées au 4°™ mois. ( figure

53;54).

-Plus récemment, Bruno [75] a publi¢ une série qui comprenait neuf
poignets opérés. La technique proposée €tait une ostéotomie simple et isolée de
I’ulna. Il notait en post-opératoire une amélioration des symptomes chez tous les
patients avec un recul de 42 mois et concluait a I'intérét de ce procédé
chirurgical dans la maladie de Madelung. Il ne faisait cependant que confirmer
les bons résultats obtenus par Darrow [76] sur une série de 36 poignets pris en

charge selon le méme procédé.
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Figure 53 :Radiographies pré-opératoires. A) Vue de profil ; B) Vue de face

5N

Figure 54 : Radiographies du poignet(A- face ,B- profil) apres une ostéotomie isolée

de 'ulna.[36]
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% I’ostéotomie combinée radiale et ulnaire :

-Dans notre série, les 6 cas qui avaient bénéfici¢ de la double ostéotomie :
I’ostéotomie de réaxation radiale a base postéro-externe et 1’ostéotomie de
raccourcissement de 1’ulna, se sont améliorées sur le plan esthétique et
fonctionnel. Un seul cas a présenté une pseudo-arthrose apres un recul de 2 ans.
Ces résultats sont ainsi comparables avec ceux de Dos Reis [54] qui avait publié
en 1998 wune grande série de 25 malades opérés. La technique chirurgicale
proposée ¢était une ostéotomie cunciforme du radius, combinée avec une
ostéotomie raccourcissante de 1’ulna . Les résultats montraient une amélioration
postopératoire de la douleur, de I’aspect esthétique du poignet (80% des cas
¢taient satisfaits du soulagement de la douleur, 88% des cas étaient satisfaits de
la nouvelle apparence du poignet), de la force de préhension et des amplitudes
articulaires en prono-supination. Les auteurs ont aussi relevé une discrete

amélioration des amplitudes articulaires en flexion- extension.

-Nos résultats sont plutdt favorables comparés a ceux de Murphy [55] qui
avait publi¢ en 1996 une série comportant 12 cas de Madelung opérés. La
technique chirurgicale proposée était une ostéotomie cunéiforme du radius,
combinée a une ostéotomie raccourcissante de 1’ulna dans trois cas. Les résultats
montraient une amélioration post-opératoire de la douleur et de [’aspect
esthétique du poignet, mais aucun effet sur la force de préhension, les

amplitudes de flexion-extension ou de prono-supination.
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-Nos résultats sont aussi favorables comparés a ceux de Laffosse JM et
al [51] qui avaient publiés en 2009 une série de 14 poignets présentant la
maladie de Madelung, avec un recul moyen de 37 mois . La technique
chirurgicale réalisée était une ostéotomie radiale de fermeture postéro-latérale
associée a une ostéotomie de raccourcissement de I'ulna . L’ostéosynthese était
assurée par embrochage au niveau du radius et par plaque en compression au
niveau de ’ulna. Une plastie du retinaculum dorsal était utile dans 6 cas. Les
résultats montraient que sur le plan clinique, 11 poignets sur 14 n’étaient plus
douloureux. L’aspect esthétique ¢était jugé satisfaisant dans 12 cas. Une
amélioration significative des amplitudes articulaires (extension et supination)
¢tait notée dans tous les cas. Dans deux cas, il persistait une subluxation
postérieure de la téte de I’ulna. Sur le plan radiologique, I’inclinaison de la gléne
radiale et la variance ulnaire étaient significativement améliorées (p< 0,002)a la
différence de I’antéversion qui était peu modifiée. Toutes les ostéotomies avaient
consolidé dans des délais habituels .IIs avaient déploré une compression du nerf
médian qui avait nécessité une neurolyse en urgence, ainsi qu’une atteinte

sensitive du nerf radial résolutive a un an.
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Figure 55: déformation de Madelung chez une fille de 14 ans [66]

2- Apres ostéotomie du radius distal 3-Apres 22 mois

et de raccourcissement de 1’ulna. (les plaques ont été enlevées )
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Figure 56 :Résultat fonctionnel : arc de mobilité avant et apres la correction de la

déformation par I’ostéotomie du radius distal et de raccourcissement de I'ulna .[54]
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Avec Iutilisation d’autres techniques, certains auteurs ont pu obtenir des

résultats satisfaisants :

+ La résection de la téte ulnaire :

-Ranawat [77] avait publi¢ en 1975 une série comportant 13 cas de
Madelung opérés. La technique chirurgicale proposée était une ostéotomie
raccourcissante de 1’ulna ou une résection de la téte de 1’ulna, combinée dans
certains cas avec une ostéotomie cunéiforme du radius. Les résultats montraient
une amélioration post-opératoire de la douleur, de I’aspect esthétique du poignet
et de la force de préhension, mais aucun effet sur les amplitudes de flexion-

extension ou de prono-supination .

-Nielsen [78] a publi¢ en 1977 une série comportant 13 cas de Madelung
opérés. La technique chirurgicale proposée était une résection de la téte de 1’ulna
( selon la procédure de Darrach ), combinée avec une ostéotomie bi planaire du
radius. Les résultats montraient une amélioration post-opératoire de la douleur,
de I’aspect esthétique du poignet et de la force de préhension, mais aucun effet
sur les amplitudes de flexion-extension ou de prono-supination. Les auteurs
notaient aussi une tendance a la subluxation du semi-lunaire vers le bord ulnaire

du carpe, sans toutefois que celle-ci ait une quelconque traduction clinique.

Les résultats de Ranawat et Nielsen sont comparables a ceux de notre
série ou un cas avait bénéficié¢ d’une résection de la téte ulnaire avec réinsertion
du ligament collatéral radial, associée a une ostéotomie de réaxation radiale a
base postéro-externe et dont I’évolution était satisfaisante marquée par une
amélioration de la douleur, et de ’aspect esthétique, mais la stabilit¢ du poignet

¢était moyenne .
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+ L’intervention de Sauvé-Kapandji :

En ce qui concerne I’intervention de sauvé-Kapandji, Jm Soler [15] dans
une série de 8 malades dont 3 avaient bénéficié¢ de cette méthode et en se basant
sur les criteres d’évolution décrits précédemment (chapitre matériel et
méthodes ), les résultats obtenus ont été uniformément bons en ce qui concerne
la clinique : absence de douleur ou douleur occasionnelle (grade I ou II), mais
¢galement d'un point de vue radiologique avec fusion satisfaisante des

arthrodeses pratiquées et obtention d'une bonne congruence articulaire (grade I).

Quant a l'arc de mobilité, il faut dire que les secteurs de mobilité en prono-
supination et en inclinaison latéro-latérale sont toujours conservés. En revanche,
il existe souvent une perte dans le sens de la flexion-extension mais toujours
inférieure a 50 % par rapport au coté opposé. Les mobilités étaient presque

toujours superposables a celles cotées en pré-opératoire (grade II).

A distance, avec un recul de 1,5 a 5 ans, i1l n'y a pas eu de détérioration

radiologique de type arthrosique.

Cependant, nous défendons la technique de double ostéotomie (ostéotomie
de réaxation radiale associée a une ostéotomie de raccourcissement de 1’ulna),
car nous avons constaté qu’elle offre une meilleure stabilit¢é au poignet,

contrairement aux interventions de Darrach et de Sauvé-Kapandji .

- Les auteurs Houshian et al avaient obtenu par la technique d’llizarov

des resultats prometteurs . [70 ,79]

- Pour M Trandafir, il préconise [’abstention opératoire devant la

présence de signes cliniques et radiologiques discrets .[3]
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Benoit De courtivron et al [72] avaient publi¢ en 2011 une série de 7
enfants présentant une déformation de Madelung, avec présence d’un
ligament radio-lunaire anormal exploré par IRM . Cette série a été
revue aprés une résection simple du ligament de Vickers par voie
antérieure réalisée a un age moyen de 11 ans, le recul moyen était de 3
ans (1 a 7 ans). Les résultats montraient une diminution des douleurs
chez tous les patients. Un seul conservait des douleurs a I’effort et il a
été opéré secondairement par une double ostéotomie. Les mobilités
¢taient améliorées surtout en extension . Au niveau radiologique,
aucune amélioration n’a été notée de la déformation ,y compris chez les
2 enfants les plus jeunes (9 ans),et I’aggravation s’est poursuivie

jusqu’en fin de croissance dans la plupart des cas .

une équipe australienne avait proposé une chirurgie prophylactique, par
« lyse de la zone du cartilage de croissance » avec ostéotomie
longitudinale de la face ulnaire du radius en regard de I’insertion du
ligament radio-lunaire anormal, également excisé. Cette technique a
donné de bons résultats avec une réduction de la douleur, une
amélioration des mouvements articulaires en supination, un arrét de la
perte de mobilité dans les autres directions, et arrét de la progression

radiologique de la déformation voire son amélioration .
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G-Les complications post-opératoires :[54]

Les complications post-opératoires ne sont pas spécifiques de la
maladie de Madelung, mais cependant quelques cas avaient été
rapportés en littérature :

- Les complications infectieuses qui peuvent é&tre responsables de
cicatrice hypertrophique compromettant le but esthétique du
traitement .

- Le réflexe sympathiqye de dystrophie est rapporté dans plusieurs cas, il
peut é&tre jugulé par injection locale d’anesthésiques et par
physiothérapie . Une douleur considérable avec limitation fonctionnelle
peut persister au cours du suivi .

- La récidive de la déformation aprés traitement par continuation de la

croissance osseuse .

H- Pronostic :

L’évolution de la malformation reste imprévisible, puisque nous n’avons
pas pu expliquer le fait que certains cas évoluent favorablement, alors que chez
d’autres le pronostic reste sombre, c’est pourquoi la prise en charge de ces
jeunes doit étre précoce afin de préserver leurs activités en période de croissance

et d’éviter une éventuelle complication .

144



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

I-Recommandations :

- D’apres les études répertoriées dans la littérature, les méthodes
thérapeutiques différent d’un cas a I’autre, mais le principal but est la
restauration anatomique du poignet la plus proche possible de la
normale et I’amélioration du pronostic fonctionnel.

- L’ostéotomie basse du radius avec ostéotomie de raccourcissement de
I’'ulna est une technique fiable. Elle permet d’améliorer les rapports
anatomiques du poignet, sans compromettre son avenir chirurgical et
offre une bonne stabilit¢ au poignet et semble adaptée a I’enfant a
cartilage de croissance ouvert .[51]

- Le traitement par allongement et réorientation de I’extrémité distale du
radius par fixateur externe est une alternative intéressante dans le
traitement chirurgical de la maladie de Madelung pour les déformations
séveéres symptomatiques. Il permet une correction importante sans
toutefois restaurer une anatomie normale. Certains principes doivent
étre respectés afin d’obtenir une correction durable [62]. L’alternative
serait de réaliser une butée radiale distale bien dosée .

- L’ostéotomie cunéiforme de retournement du radius tient une place
particuliere parmi les techniques proposées jusqu’a présent. Elle a
répondu a I’attente esthétique et fonctionnelle des patientes. Il s’agit
cependant d’une chirurgie exigeante et délicate. La modélisation
vectorielle proposée permet une planification en se basant sur les deux

index radiologiques les plus pertinents.[73]
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- Chez les patients a cartilage de croissance fusionné, les techniques dites
de I’adulte sont appliquées avec un grand choix et en tenant compte du
préjudice fonctionnel et esthétique .

- Une détection précoce du ligament radio-lunaire anormal par une IRM
chez de jeunes enfants aux antécédents familiaux de déformation de
Madelung, permettrait d’appliquer une thérapeutique prophylactique
avant méme I’apparition des déformations osseuses et accroitre le
potentiel de remodelage de I’articulation et une croissance normale du
poignet. Cette notion doit cependant étre confirmée par des études plus

puissantes .
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La déformation de Madelung est une affection a cheval entre les ages
pédiatriques et adulte . La maladie se développe habituellement chez I’enfant et

peut présenter ses aspects symptomatiques chez 1’adolescent et 1’adulte .

La prise en charge passe d’abord par un bon diagnostic nosologique .
Ensuite, le traitement fera appel avant fermeture du cartilage de croissance, et en
fonction des préjudices esthétiques et fonctionnels, a des techniques visant
autant que possible la restitution d’une anatomie acceptable du poignet, une
fonction proche de la normale permettant surtout un avenir social et

professionnel adéquat .

Le pronostic est malheureusement imprévisible a 1’age adulte pendant
lequel, la surveillance est instaurée et des traitements spécifiques peuvent éEtre

indiquées
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Résumeé

Titre : La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques . A propos de 08 cas.
Mots clés : Madelung, Déformation, Traitement, Techniques, Enfant .
Auteur : Asri Siham .

La déformation de Madelung est une anomalie congénitale rare du poignet .

L’objectif de notre travail est d’étudier les caractéristiques cliniques, radiologiques et

thérapeutiques de cette affection et évaluer les résultats du traitement chirurgical .

Nous rapportons une étude rétrospective de 8 cas atteints de la maladie de Madelung
colligés au service de traumatologie et de chirurgie orthopédique a I’hopital d’enfants de

Rabat, durant la période de 2000 -2011.

7 cas étaient de sexe féminin et un cas de sexe masculin . La moyenne d’age était de 13
ans .L’atteinte était bilatérale pour 62,50% des patients .La maladie était idiopathique dans
87,50% des cas, un seul cas entrait dans le cadre d’une dyschondrostéose . L’aspect
esthétique était le principal motif de consultation . La douleur et la géne fonctionnelle étaient

rapportées dans 37,50% des cas.

7 cas ont €té opérés, 6 avaient bénéficié d’une ostéotomie de réaxation du radius et de
raccourcissement de I'ulna . Dans un cas, a été associé¢ un allongement radial . Un patient
avait bénéfici¢ d’une résection de la téte ulnaire associée a une ostéotomie de réaxation du

radius .

Le recul moyen était de 18 mois . Les résultats évalués étaient considérés bons pour 5
cas ( 72%), moyens pour un cas (14%), et mauvais pour un cas (14%) . Un cas de

pseudoarthrose a été noté .

L’évolution de la déformation reste imprévisible, et la prise en charge de ces patients
doit étre précoce afin de préserver leurs activités en période de croissance et d’éviter une

éventuelle complication .
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A{)stmct

Title : Madelung's disease. Therapeutic aspects. About 08 cases.
Keywords : Madelung, Deformity, Treatment ,Technical, Child .
Author : Asri Siham .

The Madelung deformity is a rare congenital anomaly of the wrist.

The objective of our work is to study the clinical, radiological and therapeutic aspects

of this disease and evaluate the results of surgical treatment.

We report a retrospective study of 8 cases with Madelung's disease collected in the
service of traumatology and orthopaedic surgery at Children's Hospital of Rabat, during the
period 2000 -2011.

7 cases were female and a male case, with an average age of 13 years . Achieving was
bilateral for 62,50 % of the cases . Disease was idiopathic in 87.50% of cases, a single case
was part of a dyschondrosteosis. The appearance was the main reason for consultation in all

cases, the pain and functional impairment was reported in 37.50% of cases.

7 cases were operated, 6 cases had a realignment osteotomy of the radius and ulna
shortening. In one case was associated with a radial elongation. One case had received

resection of the ulnar head associated with realignment osteotomy of the radius.

The average recession was of 18 months, the estimated results were considered good in
5 cases (72%), moderate in one case (14%), and poor in one case (14%). A case of

pseudoarthrosis was noted.

The evolution of the deformity remains unpredictable, and the treatment of these
patients should be started early in order to maintain their activities during growth and avoid

possible complications.

151



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

oaxle

Y 08 2nay | Aa el il sall & shale g 1) gad)
Cdib i Ole o gl &0 shale s Al il
el (gl 1k (1

panall ol (A 3505 g & glala o g

T i 5 e el g A Blall g dae a2V 9 4y gy padl il gl A )3 52 Lilee (e Ca¢])
eaall Z 30

Aala ity Leman o8 Al 5 g slaba (e Abime ciVla Al oaa AL Al oy Lidd
2011 52000 o Le 3yl a1 Lab L JibY) adiue Jualia) 5 alaall

YAl Lale 13 a8 slacl o sia aly 5 ¢S a B 5 Alla g LY (e CilS VST
Jaaisaal g dlla (YA (50 87.50 Zxie cd) Jgena OIS el 62,507 858 Cailall 200
o Gda sl il jlaia V) g Al CRBSI et N ) g edaall IS5 padamtll il ) b
YW e 37,507 xie o SO

A aal 93yl adaal 4 gl Bale) g adad (pe il AYIS 6 YIS 7 s O
ke ae 23 31 Gl 5l Jlaiind (e conléind saa) 5 Al 3 S alaad 4y aaiy Ung je OIS 32a) 5 Al &
5 S]) alaal

aa) g Alls & Adas gia ¢(727) YA 5 8 B il CillS 5 o) jed [ 8Raslial) Lo gie ady
NS Jimiadl) (pe Bas) g Alls Jyau o3 28 5 (14 7)) 32a) 5 Alls xie L s (147)

Llaall dal e HSue @iy 8 i gall oY 58 dallae cangy geo sail) 138 ghaty gl (Say Y
Alaiadl) Cilie Leaall cuiad 5 gaill 3 58 A agilaiil e

152



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

153



La maladie de Madelung . Aspects thérapeutiques

Fiche d’exploitation : la maladie de Madelung chez ’enfant :

Service de traumatologie et chirurgie orthopédique

Hopital d’ enfants - Rabat

-Numéro de dossier :

-Age : -Sexe :

-Motif de consultation :

e Douleur [
e préjudice esthétique [
e Géne fonctionnelle [

-ATCD :

e (Cas similaires dans la famille [
e Maladies osseuses constitutionnelles [
e Autres:

- Examen clinique :

o coté:
- unilatérale [ - bilatérale [

e Mouvements du poignet :
-Extension :
-Flexion :
-Supination :
-Pronation :
-Force de préhension :

e Courbure radiale :

-Oui [ -Non []
e Main botte radiale :
-Oui [ -Non []

e Saillie de la téte ulnaire []
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e Subluxation du carpe: [
o Autres déformations du poignet et avant-bras :

e Troubles sensitivo -moteurs et vasculaires :

e Reste de ’examen général :

- Examen radiologique :
e Luxation de la téte ulnaire [

e Index radio-ulnaire inferieur :
-Avant :
-Post-opératoire immédiat :
-Au dernier recul :

o Courbure radiale :
-Avant :
-Post-opératoire immédiat:
-Au dernier recul :

e Ostéophyte radiale inferieure :

Oui [ -Non []

-Forme clinique -

- Maladie de Madelung idiopathique []
-Maladie de Madelung secondaire |
-Traitement -

» Le délai aprés le diagnostic :

> Les méthodes chirurgicales utilisées :

e  Ostéotomie de réaxation du radius []

e Ostéotomie de raccourcissement de 1'ulna []

e Une butée ostéoplastique de I’extrémité inférieure du radius ]
e Une résection de la téte ulnaire []

e Un allongement radial [ ]
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o Epiphysiodése de I’extrémité inférieure du radius ou de 1'ulna []
e Autres:

» Les méthodes d’ostéosynthése :

> Les méthodes d’immobilisation post-opératoire :

e Le moyen d’immobilisation :
e La durée d’immobilisation :

-Complications :

e Infection []

e Syndrome de loge [

e Retard de consolidation []

e Aggravation des symptémes [ ]

e Autres :
Recul :

-Evaluation des résultats finaux :

e Aspect esthétique :
e La mobilité :
e La douleur:

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