Royaume du Maroc aaiéasllasalssll

Al (AN 3 NS

+ovZEllcl+ | +OIZIIZH A +O0X0O+
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE

Année 2019 Thése N°012/19

SYNOSTOSE RADIO-ULNAIRE CONGENITALE

(a propos de 10 cas)

THESE
PRESENTEE ET SOUTENUE PUBLIQUEMENT LE 15/01/2019

PAR
Mme. RAIS ASMAE
Née le 10 Novembre1993 a Fes

POUR L'OBTENTION DU DOCTORAT EN MEDECINE

MOTS-CLES :

Synostose - Radio-Ulnaire - Malformation -Pronosupination- Chirurgie- Technique thérapeutique

M. AFIFI MY ABDRRAHMANE PRESIDENT et RAPPORTEUR
Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mme. CHATER LAMIAE
Professeur agrégé de Chirurgie Pédiatrique
Mme. ATARRAF KARIMA
Professeur agrégé de Chirurgie Pédiatrique
Mme. BOUBBOU MERYEM
Professeur agrégé de Radiologie




Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

SOMMAIRE

Mme. RAIS ASMAE 1



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

SOMMAIRE ... e s e s s s rea s rea s snssaenssaeasanssannarasnnsassasmssasmssnsnssnnnssnsnnsnnnnnnn 1
INTRODUCTION ET GENERALITES ...ceeieieieieisisrs s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s s nmnnas 6
R [0} o Yo [0 Lot f [0 IS PP 7

| TR 2= Vo o 1Y I o oY 3 <Yt U ¥ Lo [ ¥ = 9
LS 7= 1 1 4 o o 9

2. Rotation de I'avant-bras avec un ulna mobile............oooviiiiiiiiinenn, 10

3. Rotation de I’avant-bras avec un ulna immobile ............ccoooiiiiiiiinnnn. 10

[, Rappel embryologiqUe ..o e e e 14
1. Apparition des bourgeons des membres .......ccccoviiiiiiiiiiiii e 14

2. Détermination des axes des membres et Organisation tridimensionnels..15

3. Morphogeneses du membre SUPEIIEUN ......veuieeeeniiniieereeeieee e eeeeneeaeenens 17
4. Croissance des 0s de I’'avant—bras........ccooeuiieeiiiniiiiiiie e 18
5. Chondrification et 0SSifiCation .......coiuiiiiiiiii s 20
Y = 1 o o < o |- 22
LIPS I U0 o T=Y o TR =D o o =Y TP 22
2.  Lathéorie @NdOgENE .....c.ceiiiiiiiii e 22
LY O =111 or Y o o PP 27
1. Classification de Cleary et Omer (1985....ccuiiiiiiiiiiiei e 27
2. Autres classifiCations .....c.oiiuiiiiiiiiei e 27
a. Classification de WIlKie .......coeuiiiiiiiiiee e e e 27
b. Classification selon les criteres de Tachdjian’s .......cccoeiviiiiiiiiiiiiniennnennn. 29
C.  Classification de JeaNnty ...cc.iciiuiiiiiii i e e a e 30
PATIENTS ET METHODES. ... ciieiicr e s s s s s s s s s e s s e s n e s s s nnsannsmnnrannnrmnnnnnnnn 31
R S U =Y o | PP 32
TR Y 1< To Yo LT PP UPRUPR 32
] TR o Ted o V=3 =5 q o] oY1 7 U o o 33

Mme. RAIS ASMAE 2



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

RE S UL T AT S it r s s e s e s e sesaresaras s seasaseasasessasnssasnssmnssasnnrannnrannnrmnnnrnnnnsnnen 68
O 1o YT =1 11T (o Yo L =PRI 69
1. Répartition selon PAge ...ceuiieiieii et 69
Graphique 1 : montrant la répartition selon 'age........cooe i e e 69
2.  Répartition Selon 1@ SEXE....iuiiii i 70
3. Répartition selon le cOté atteint .....cceoveviiiiiiiii e 71
4. Répartition selon le siege de I'atteinte sur I'avant-bras .........cc.ccceevueennnnen 71
PR o 1= 4 <Y | <P UPPTRPRTRPIN 71

| Y o T T =L ol 1 4 ¥ o [ B =3P 72
] PO =1 oY T U] o T of 1= PP 73
IV.  EtUAE PAraCliNiQUE ....eeeeeeeeeeeeieee e e e et e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e eeeeeas 73
R I = UL =T 0 41T o 74
LIPS © 1 o ] Y RS 74
2. Indications chirurgiCales .......ccovuiiiiiiii 74
3. Méthodes thérapeULIQUES.......iiuiieiiii et eee e e e e e e e eens 75
4. EVOIULION POSE=OPEIAtOINE - e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e aaaaas 77
VI. Position de I’avant-bras apres ostéotomie de dérotation............ccccuveennen.en. 78
VII. Complications poSt OPEratoires ......ccuveuieeieiiiie e e e e e e e e e eens 79
1.  Complications a COUMt tEIMIE ..u.inieii i e e e eans 79
T.T.  Syndrome de 10geS ...cuuiiuiiuiii i 79
1.2,  Atteinte vasCUlO—NeIVeUSE . .....cuuiiiii e 79

2. Complications a moyen et a long terme .......ccoeeviiiiiiiiiiiiieie e, 79
2.1. Infection du site chirurgical.......c.ccooeiiiiiiiiii 79
2.2.  Raideur artiCUlaire ... .c.veu it 79
2.3. Diminution de 'amplitude de mouvement du coude.........ccccevvenenn.n... 79
2.4.  Angulation de 'avant—bras.......ccccoeiuiiiiiiiii 80

Mme. RAIS ASMAE 3



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

2.5. Ischémie de VOIKmMann ..o e 80
2.6.  Perte de dérotation ........oieeuiiiuieii e 80
2.7.  PS@UAANTNIOSe .. e 80
1YL R V7Y 1o RSP 81
D 1 AT 030 [0 82
TR 12 o Yo [Tt f Lo T s PSP 83
R e U T 84
R Y << PP 85
V. Le COtE IESIONNEL...ccuiiiii i e 86
V. Siege sUr Pavant—bras......cccoiiieuiiiiei e 86
VI. Anomalies associées et antécédents familiaux ..........cooeviiiiiiiiiiiiiiiinienns 87
AV | TR o T o U g Lo Yo 1= o 89
VIII. LA CliNiQUE e 89
IX.  EtUA@ PAraClinigUe ...ccoieeeeieeeeeeteeee e e e ettt e e e e e e e e et e e e e s s e et aeeeesesnreeeeeeas 92
1. Radiographie standard.........ccooeieiiiiiiiii e 92
P 15 11 7 5 PP 96

3 2 PP 97

D SR N U1 (=Y 0 0T o 1 PP 98
T.  Butsde la Chirurgie ... 98
2.  Indications chirurgicales ........coiiiiiiiiiii e 98
3. Agelorsde la chirurgie. ... 99
4.  Méthode th&rapeULIQUE .....ccuiiuiieiii e e e e e e e e 99

5. Position idéale de I’avant-bras aprés la correction chirurgicale de la SRUCT 11

) PR @e Y ¢ ¥ 1T of- U 1o o -3 112
XI1. EVOIUTION 1ttt ettt ettt et s et sar e et e st e e saeeebeesnseebeeenneessee e 114
L0 118 I 1) [0 115

Mme. RAIS ASMAE 4



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

Mme. RAIS ASMAE 5



INTRODUCTION ET

GENERALITES




Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

|. Introduction

La synostose radio ulnaire congénitale (SRUC) est une malformation rare du
membre supérieur.

Elle correspond a une fusion des parties proximales et/ou distales du radius et
de l'ulna, fixant I'avant-bras dans des degrés variables de pronation.

Elle a été décrite pour la premiere fois par SANDIFORT en 1793. [1]

L’atteinte proximale est la plus fréquente, avec une prédilection masculine.

L’étiopathogénie reste inconnue, une cause génétique est suggérée devant
I'existence d’histoires familiales ou son association plus fréquente a des maladies
génétiques comme le syndrome d’Apert, de William ou de Klinefelter [2]

La synostose radio ulnaire est souvent bien tolérée en raison de la compensation
par la mobilité des articulations sus et sous-jacentes (épaule et poignet). Le
retentissement dépend du caractére uni ou bilatéral de la malformation, de |'atteinte
du coté dominant ou non, de |'efficacité des mouvements effectués par I'épaule et le
poignet, et du degré de déformation.

Elle est secondaire a une anomalie dans la séparation embryologique du radius
et de l'ulna vers la septieme semaine de développement, entrainant la fixation de
I'avant-bras en pronation par la persistance d'un pont fibreux ou osseux entre le
radius et l'ulna. De plus les muscles pronateurs et supinateurs sont anormaux, voire
absents. La membrane interosseuse est épaissie et |'artere interosseuse postérieure est
anormale.

La synostose fixe définitivement le squelette de la partie supérieure de l'avant-
bras en position neutre par rapport a la palette humérale. La différence de croissance
entre l'arbre artériel et le radius dans le développement ultérieur du squelette est
responsable de la pronation habituelle de I'avant-bras connue dans cette anomalie. [3]

Nous allons mener une étude rétrospective a propos de 10 cas sous le theme de
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la synostose radio ulnaire congénitale au service de Traumato-orthopédie pédiatrique

du C.H.U Hassan |l Fés, sur une période de 8 ans et demi de Janvier 2009 a juin 2017.

A travers ce travail, nous allons retenir :

e L’étude du profil épidémiologique des patients présentant une synostose
radio ulnaire congénitale.

e L’analyse des résultats de I'ostéotomie de dérotation transversale chez ces
patients.

e La comparaison de ces résultats a ceux obtenus par d’autres moyens

thérapeutiques et aux résultats d’autres séries de la littérature.
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Il. Rappel biomécanique

1. Définition [4]

La condition essentielle pour le fonctionnement correct de la main est son
positionnement dans I|’espace, que ce soit par rapport a la localisation ou a
I’orientation : rotation (pronation, supination) ou inclinaison.

Cette rotation est considérée comme une rotation de l'unité « main-radius »
autour de l'ulna (Fig. 1). Cependant, I’avant-bras (radius + ulna) est capable de tourner
aussi grace aux mouvements du bras et du tronc. C’est pour cette raison qu’il est
important de différencier entre la rotation de I’avant-bras autour d’un ulna immobile

et d’un ulna mobile.

Radius + Hand

Mobile ulna

©
=
3
2
=
[=]
£
E

Fig. 1 : Les deux unités de la rotation de la main (a). Deux types de rotation de la main

sont possibles, selon que I'ulna est mobile ou immobile (b) [4]
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2. Rotation de I’avant-bras avec un ulna mobile : [4]

L’'ulna assure la connexion mécanique entre l'avant-bras et le bras grace a
I’articulation huméro-ulnaire.

Si on considere la configuration dans laquelle I’avant-bras et la main forment
une seule unité, I'orientation et la position de la main sont réalisés grace a l'ulna. Ce
dernier est controlé par la position et 'orientation du coude, les articulations gléno-
humérale et scapulo-thoracique ainsi que celle du tronc.

Ceci explique le fait que les patients avec une synostose radio-ulnaire ont quand
méme une rotation assez bonne de la main.

En revanche, I'implication des articulations a distance de la main limite la
précision de I'orientation et du positionnement de celle-ci.

C’est donc évident que I’addition de la mobilité intrinseque de I’avant-bras est

une contribution biomécanique majeure.

3. Rotation de I’'avant-bras avec un ulna immobile : [4]

L’avant-bras, contrairement a la jambe, n’est pas uniquement un segment
intercalé entre le coude et le poignet. Il assure également la rotation de la main.
L’anatomie ostéoarticulaire est concue précisément pour ces raisons.

1.1. Unité huméro-ulnaire et radius—-main :

L’articulation huméro-radiale participe a la flexion-extension mais elle permet
également la rotation du radius.

L’articulation huméro-ulnaire permet la flexion-extension du coude, alors que
I’articulation radio-carpienne permet la flexion-extension en plus de [l’inclinaison
ulnaire et radiale.

La rotation de I’avant-bras est cependant assurée par I'articulation radio-ulnaire.

Mme. RAIS ASMAE 10
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1.2. Articulations impliquées dans la rotation de I’avant-bras :

La rotation de l'avant-bras implique typiquement I’articulation radio-ulnaire
proximale et distale et I'articulation huméro-radiale, mais aussi I'articulation radio-
ulnaire centrale (des deux diaphyses radiale et ulnaire, reliées par la membrane
interosseuse). [5, 6, 7]

La motion et stabilité des 3 articulations radio-ulnaires sont intimement reliées,
ainsi que leurs pathologies. Il est donc notable de résumer 2 faits cliniques pour
illustrer ceci :

- Premierement, la rotation de I’avant-bras peut étre préservée méme si une
des articulations est enlevée. Ceci explique la raison pour laquelle certaines
procédures tel que la résection de la téte radiale ou ulnaire peut donner des
résultats satisfaisants.

- Secondairement, la raideur d’une seule articulation radio-ulnaire est
suffisante pour compromettre la rotation de I’avant-bras. C’est pour cette
raison que la raideur de I’avant-bras peut résulter de différentes pathologies
impliquant isolément [articulation radio-ulnaire proximale, distale ou
I’articulation huméro-radiale.

1.3. Anatomie des os sollicités dans la biomécanique de |’avant-bras :

Les courbures des 2 os, 'asymétrie des épiphyses proximales et distales, et la forme
arrondie de celles-ci sont des conditions essentielles a la rotation de I’avant-bras.
L’amplitude de la pronation serait considérablement limitée sinon.

1.4. L’axe de rotation de I’avant-bras :

La rotation du radius, qui est connecté a la main, se passe autour d’un seul axe.

Mme. RAIS ASMAE 11



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

1.5. Stabilisation de I’avant-bras :

La rotation de l’avant-bras nécessite une parfaite stabilité, dans les deux
directions longitudinale et transversale. Cette stabilité est possible grace a une série de
ligaments.

La stabilité transverse est due essentiellement au ligament annulaire, au
ligament carré, mais aussi au rétinaculum des muscles extenseurs de la main.

La membrane interosseuse empéche les deux diaphyses de s’écarter.

Les ligaments radio-ulnaires distaux (palmaire et dorsal), ainsi que le disque
fibro-cartilagineux triangulaire sont responsables de la stabilité transverse.

Un dernier mécanisme contribue a la stabilité longitudinale de I’avant-bras :
I’appui de la téte radiale sur la capitulum huméral.

Afin d’empécher une rotation excessive de I’avant-bras, 2 mécanismes existent.

La supination est limitée essentiellement par les tissus mous, surtout le faisceau
antérieur de la membrane interosseuse et le ligament carré.

La pronation est limitée par I'appui radio-ulnaire qui se produit lors de la
pronation extréme. Par conséquent, une rigidité de la rotation de I'avant-bras peut
résulter de la rétraction de la membrane interosseuse ou une mauvaise position du
radius/ulna quand les courbures physiologiques sont compromises.

1.6. Anatomie neuromusculaire pour la rotation de I’avant-bras :

1.6.1 Muscles impliqués dans la pronosupination

Les muscles rotateurs de I’avant-bras peuvent étre divisés en deux groupes. (Fig.
2) Trois muscles sont responsables de la supination : biceps brachial, brachio-radial et
supinateur. Deux muscles assurent la pronation : carré pronateur et le rond pronateur.

[4]
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M. Soubeyrand ef al. fHand Surgery and Rehabilitation xxx (2006) xoe-xex

Herf
raidiad

Brarche
proforde du
reerf radial
{nerf Interasseux
peosbériear]
Miusce
rand
pronateur

Musde
suplrafeur

Musde
brachic-radal

Merf
Imbercespun
ambériour

Fuscle
carrd
pronateur

Muscles pronateurs Muscles supinateurs

Fig. 2 : Description des muscles pronateurs et supinateurs, et du mécanisme qui

convertis le mouvement de translation en une rotation. [4]
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lll. Rappel embryologique :

1. Apparition des bourgeons des membres :

Les bourgeons des membres apparaissent au cours de la 4éme semaine du
développement embryonnaire [9] sous la forme de quatre excroissances, résultant de
la prolifération du mesoblaste somato —pleural de la lame latéral de I'embryon sous
I’induction des somites.

- Les bourgeons des membres supérieurs apparaissent au niveau de la région

cervicale inferieure, a partir du 24éme jour.

- Et Les bourgeons des membres inférieurs apparaissent au niveau de la région

lombaire inferieure, a partir du 28eme jour. [10]

Chaque bourgeon comprend un axe mésenchymateux (mésoblaste) muni d'une
coiffe ectoblastique (ectoblaste)

L'axe mésenchymateux est'al ‘origine de diverses structures : derme,
hypoderme, os, cartilage, tendon et ligament. Le revétement ectoblastique quant a lui
donne I'épiderme du membre et les annexes cutanées [9].

Trois centres de signalisation qui controlent les différents aspects du
développement des membres ont été découverts [11] [12] [13].

1. la créte ectoblastique apicale (CEA).

2. Zone d'activité polarisante (ZAP).

3. L’ectoderme dorsal, centre de signalisation Wnt.
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2. Détermination des axes des membres et Organisation

tridimensionnels:

Tableau 1 : les centres de signalisation au cours de I’embryogenése. [14]

Centres de Substance
Action
signalisation responsable
Croissance continue du bourgeon du
la créte ectoblastique Fibroblast growth
membre le long de I'axe proximo-distal et
apicale (CEA). factor (FGF)
nécrose interdigital
Zone d'activité .Sonic hedgehog
Développement de I’axe céphalo-caudal
polarisante (ZAP). protein (SHH)
Wnt Développement de I’axe dorso- ventral
Ectoderme dorsale.
(Dorsalisation du membre)

DORSAL ECTODERM Do1Fe Anterior

Proximal Distal

Posterior ysgntral

MESENCHYME

VENTRAL ECTODERM

Fig. 3 : Les trois centres de signalisation au cours de I’embryogeneése. [14]
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Les centres de signalisation CEA, ZAP et Wnt fonctionnent tous de maniere
coordonnée pour assurer une progression et une croissance appropriée des membres
au cours de I'embryogenése [11]. Des anomalies au sein d'un des centres de
signalisation empéchent indirectement un fonctionnement adéquat des deux autres
centres restants et affectent la formation des membres.

Le bourgeon est également le siege de I’expression des genes HOX. Ces génes a
homéoboite sont impliqués dans la régulation des processus morphogénétiques.
L’activation de leur sous-famille HOX.A et HOX.D corresponda une séquence
chronologique parfaitement réglée. Leur distribution spatiale au sein de la
condensation mésenchymateuse pré-squelettique détermine des domaines distincts
corrélés au développement de différents segments osseux. (fig. 4).

Hox-D 9
Hox-D 10
Hox-D 11

Hox-D 12
Hox-D 13

'H@:@;’i’?@ ;

Fig. 4 : La distribution spatiale de I’expression des sous-familles des génes HOX.D, au
sein de la condensation du mésenchyme pré-squelettique, contribuea I’organisation

des domaines de formation des différents segments osseux.
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3. Morphogenéses du membre supérieur :

La morphogenése des membres supérieurs se déroule de la 4e’a la 8e semaine
de développement. C’est au cours de ces étapes que se met rapidement en place leur
anatomie.

Au 33é&me jour, le bourgeon du membre s’est allonge dans un plan frontal. A son
extrémité, la palette de la main est formée. Elle apparait sous la forme d’une
condensation aplatie et envasée. L’avant-bras, le bras et I’épaule sont également
reconnaissables. Au 38e jour, cette palette s’organise en une région carpienne et une
plaque digitale ou les rayons digitaux coalescents apparaissent sous forme
d’épaississements radiaires.

Au cours de la 5éme semaine, un processus d’apoptose (mort cellulaire
programmeée) va progressivement sculpter les espaces interdigitaux au sein de zones
nécrotiques radiaires. Ainsi s’individualisent les métacarpiens et les phalanges.

Au 47éme jour, la racine du bourgeon du membre subit une flexion horizontale
qui le réoriente d’une position initiale frontale vers un plan para- sagittal. Les
membres subissent alors un mécanisme de torsion externe accompagnant la migration
caudale de la ceinture scapulaire, de sorte que la face ventrale initiale du bourgeon
devienne sa face craniale. Le coude qui se fléchit progressivement fait alors saillie en
direction caudale. Cette rotation, moins marquée qu’au niveau des membres inférieurs,
a pour conséquence de tordre, en spirale, le plan de segmentation de I’'innervation
sensitive (Fig. 5).

Au 56éme jour, tous les segments anatomiques du membre supérieur sont

identifiables. [9]
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gfi e Pouce Pouce

Face

: //_@ plantaire

Face
dorsale

Fig. 5 : Rotation des membres. [9]

4. Croissance des os de I’avant-bras : [15]

Le radius et l'ulna se forment en méme temps que I’humerus (36éme jour), des
que le mésenchyme du bourgeon se condense en son centre pour former I’ébauche
squelettique.

Chez ’embryon de 9mm, le squelette de I’avant -bras correspond a une plaque
mésenchymateuse unique.

L’axe vasculaire du membre, est formé par I'arteére brachiale dans le segment
proximal et par I’artére interosseuse dans le segment moyen. Cette derniere se divise
en une branche antérieure et une branche postérieur : c’est |'artere interosseuse
postérieure, qui perfore cette plaque mésenchymateuse, dans sa portion proximale, en
passant de la face antérieure a la face postérieure du membre.

Tout ce qui est craniale ou pré-axial par rapport-a cette perforation donne le
radius, tout ce qui est caudal ou post-axial donne I'ulna. En amont de cet orifice, le
mésenchyme donnera I'extrémité supérieure de I'ulna essentiellement, tandis qu’a la

partie distale, il s’associera pour donner la membrane interosseuse.
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Au stade 13,5 mm, la membrane interosseuse a grandi séparant partiellement
les 2 os tandis que les rayons digitaux apparaissent.

Au stade de 17 mm, le radius et I'ulna sont complétement séparés.(Fig. 6)

v R
i Lak

[n ]

10

13

1. Bowrgeon de membre ; 2. ectoderme ; 3. axe misenchy-
mabewus ; 4. ordte apicale ; 5. segment proxdmal ; 6. slllon ; 7. segment
distal ;: 8. palette ; 9. dbawche osseuse ; 10. radius ; 11. rayon des dolgls |
12, humérus : 13, ulna (oubstus) @ 14, scapula fomaoplate) : 15, coude.

Fig. 6 : Evolution du bourgeon des membres supérieurs. [16]
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5. Chondrification et ossification : [10]

Ala 5&me semaine du développement, le mésenchyme axial du bourgeon se
condense le long du grand axe du bourgeon du membre, c'est la condensation
mésenchymateuse.

Des la 6éme semaine du développement, le contingent cellulaire de I’enveloppe
qui entoure la condensation mésenchymateuse se chondrifie

. Il se différencie en chondrocytes qui élaborent du cartilage, I’enveloppe prenant
alors le nom de périchondre. La croissance ultérieure se fait par appositions
successives a partir du périchondre mais aussi par division des chondrocytes contenus
dans le cartilage déja déposé. L’ébauche cartilagineuse ainsi formée prend la forme
exacte de I'os qui le remplacera.

A la chondrification succede l'ossification qui débute chez I'embryon et se
termine apres la puberté. (Fig. 7)

- Cette ossification est d’abord primaire et se déroule selon deux mécanismes

I'ossification périchondrale et [l'ossification endochondrale. Cette
ossification primaire donne un tissu osseux primitif, non lamellaire dis
ostéoide.

- L’ossification secondaire est le mécanisme par lequel le tissu osseux primaire

fibreux est progressivement remplace par du t issu osseux lamellaire.
L’ossification secondaire fait intervenir deux processus antagonistes

I'apposition osteoblastique et la résorption ostéoclastique.
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I, Ebauche cartilagineuse. - Il, premiére couche osseuse (1) formée sous le périoste. -, centre

d'ossification (2) au milieu de la diaphyse formant |'os enchondral. - IV, I'os periostique (1) et I'os
enchondral (2) occupent toute la diaphyse. - V, apparition des centres d'ossification épiphysaire (3 et 4)
: premier rudiment du canal médullaire (5). - VI, extension de la cavité médullaire; 3 et 9, zones

d'accroissement. - VI, ossification achevée; 6 et 7, cartilages articulaires persistants.

Fig. 7 : Développement d'un os long.[17]
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IV. Pathogénie :

La pathogénie de la synostose radio-ulnaire a été beaucoup discutée. Plusieurs
théories ont tenté de I’expliquer [18].
En 1969 CREYSSEL [19] opposait deux théories :
- L’une reconnaissant a cette malformation des causes exogénes, existant en
dehors du feetus.

- L’autre théorie admet des causes endogenes, inhérents du feetus lui-méme.

1. La théorie exogeéne :

Premiere théorie a étre émise, correspond a des causes extérieures a I’embryon :

- La théorie traumatique [18]: Correspond aux croyances imaginaires
anciennes en rapport avec I’émotion, la violence, I'anxiété, le stress ...

- La théorie amniotique : (DARESTE [20] et BLUMENTHAL [21]) : explique les
anomalies congénitales par la compression amniotique.

Les faits incontestables d’hérédité, la bilatéralité et la symétrie fréquents de

cette malformation viennent plaider en faveur de la théorie endogene. [18]

2. La théorie endogéne :

Elle explique mieux le caractere héréditaire et bilatéral des lésions. La théorie

mécanique a été abandonnée.

- La théorie nerveuse [18] : qui associe la SRUC a des anomalies du systéme
nerveux. Cette théorie a été abandonnée apres que DARESTE [20] et
BISCHOFF [22] aient démontré que le développement du systeme nerveux se
produit bien aprées celui des membres.

- La théorie inflammatoire : qui rattache la malformation a une maladie foetale
intra-utérine [23].

- La théorie de JEANTY [24] :
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C’est ’explication qui, actuellement, parait la plus vraisemblable aux spécialistes
de I’embryogenese et qui a été rapportée par JEANTY [24] , ala suite des travaux
d’OLIVIER [25] sur I’embryogenese des membres, sur I’embryon de 9mm (environ
36eme jour) :

Le squelette de I’avant-bras corresponda une plaque mésenchymateuse unique,
la différenciation entre radius et ulna s’établit apres la traversée d’avant en arriére de
la plaque mésenchymateuse par I’artéere interosseuse postérieure.

Le bourgeon mésenchymateux du membre supérieur provient au cours de la
période embryonnaire d’une paroi corporelle non segmentée a 26 jours.

Le coude devient visible au 34éme jour et les trois os qui se rejoignent au coude,
I'humérus, le radius et 'ulna apparaissent au 37éme jour. [26]

Des le 36éme jour, le bourgeon mésenchymateux du membre se condense en
son centre pour donner une ébauche squelettique qui deviendra ’humerus et les os de

I’avant-bras (Fig. 8) [27].

radius
humérus

cubitus

Fig. 8 : Embryon de 9mm (5 semaines). [27]
A ce stade le squelette de [I’avant-bras corresponda une
plaguemésenchymateuse unique, destinée a devenir le radius, l'ulna, et ’humerus. [27]

Rapidement aprés la segmentation longitudinale se produira leurs séparation,
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mais pour une phase transitoire avant la segmentation ils sont continus l'un avec

I’autre et unis par un périchondre commun. [28]

La différenciation en radius et ulna s’établit aprés la traversée de cette plaque

par I’artére interosseuse postérieure. [27] (Fig. 9)

radius

artére

brachiale

cubitus

Fig. 9 : Embryon de 9mm : perforation de la plaque ante-brachiale par I’artére

Interosseuse postérieure. [27]

Chez I’embryon de 17mm, la séparation des deux os est complete (Fig. 10) : la

téte radiale en avant de 'ulna, I’avant-bras en demi-pronation. [27]
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Fig. 10 : Embryon de 17mm (7semaines). [27]

Une anomalie du trajet de I’artere interosseuse provoque un échec de la
segmentation longitudinale a cause des facteurs génétiques et tératogénes anormaux
qui interviennent en ce moment interrompant ainsi la morphogenese de |’articulation
radio-ulnaire.

Une telle perturbation laisserait persister la fusion des deux épiphyses
supérieures du radius et de 'ulna.

L'ossification endochondrale se poursuit alors et la synostose cartilagineuse
s'ossifie, et produit une synostose compléete. [29]

L'anomalie squelettique comprend des degrés variables de fusion radiale et
ulnaire proximale: une malposition de I’artére interosseuse postérieure pourrait
expliquer cette malformation. Si celle-ci contourne totalement la plaque, au lieu de la
traverser, il s’ensuit une absence de différenciation et il persiste une fusion complete
des deux os de I'avant-bras.

Si cette artére interosseuse postérieure perfore la plaque en distal, laissant

persister la fusion proximale des deux os, au sein de laquelle aucune cavité articulaire
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ne se développera et aboutira ultérieurement’a une ossificati on complete de
I'extrémité proximale [30]. Il en résulte une synostose incomplete et correspond alors
a une synchondrose, qui pourra s’ossifier a mesure que le squelette marit , et le pont
osseux entre le radius et I'ulna devient plus apparent radiologiquement.

L’anomalie de développement se situerait donc vers la sixieme semaine , la
synostose fixant définitivement le squelette de la partie supérieure de I’avant -bras en
position neutre par rapporta la palette humérale . En dessous de la synostose, la
rotation du squelette s’effectue vers la pronation attribuée embryologiquement-a la
différence de croissance entre I’arbre artériel et le radius dans le développement
ultérieur du squelette , d'ou la position habituelle de la main en pronation ex cessive
dans cette anomalie. [30]

A ces anomalies s’ajoutent les malformations de [I'articulation radio-ulnaire
inferieure avec, souvent, un ulna court qui se luxe lors de la pronosupination [27] et
des anomalies de la téte radiale qui peut étre hypoplasique, luxée ou pour certains
auteurs absente. [31]

Il s’agirait d’une affection génétique a transmission dominante , surtout dans les
formes bilatérales [27]. La cause génétique a été rapportée par plusieurs auteurs, la
preuve étiologique comprend I’histoire familiale commune et I’association fréquente
avec d’autres syndromes congénitaux. Dans certains nombre de cas, elle est associée a

des anomalies chromosomique particulierement X, Y [32].
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V. Classification :

Plusieurs classifications ont été décrites dans la littérature.

1. Classification de Cleary et Omer (1985) : (Fig. 11)

La classification de Cleary et Omer est la plus utilisée actuellement.

Ils ont décrit quatre types de SRUC :[34], [35]

Type 1 : Synostose fibreuse, absence de fusion osseuse, avec une téte radiale
réduite d’aspect normal.

Type 2 : Présence d’une synostose osseuse visible, avec une téte radiale
normale.

Type 3: Présence d’une synostose osseuse avec une téte radiale
hypoplasique et luxée postérieurement.

Type 4 : Synostose osseuse courte avec une luxation antérieure d’une téte

radiale ayant la forme de champignon.

2. Autres classifications :

D’autres classifications ont été utilisées par différents auteurs pour classifier la

SRUC :

a. Classification de Wilkie [33]

Wilkie a classifié la synostose radio-ulnaire proximale, en fonction de l'aspect

radiologique, en 2 types :

Type 1 : La partie proximale du radius n’est pas compléete, avec présence
d’une fusion osseuse de 3 a 6 cm. Le canal médullaire du radius et de 'ulna
sont connectés.

Type 2 : Le radius est normal, et la synostose est située en distal par rapport
a I’épiphyse radiale proximale, donc la téte radiale est luxée en antérieur ou

postérieur.
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Type 1 Type 2 Type 3

Fig. 11 : Classification de Cleary et Omer [36]
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b. Classification selon les critéres de Tachdjian’s : [37]

- Type 1: (Fig. 12): La téte radiale peut étre en fusion avec l'ulna ou

completement absente (Connue comme « the headless type »)

Fig. 12 : Synostose radio-ulnaire avec immaturité de 'ulna et une luxation de la téte
radiale. [38]

- Type 2 (Fig. 13) : la téte radiale est malformée et possiblement luxée.

Fig. 13 : Synostose radio-ulnaire avec luxation de la téte radiale. [38]
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c. Classification de Jeanty :

Jeanty [39] propose de distinguer trois formes de synostose congénitale radio-
ulnaire proximale. Elle tient compte des différentes lésions pouvant s’associera cette
synostose :

- Type | : Forme pure : Malformation isolée de la téte radiale réalisant une

soudure simple des épiphyses. Cliniquement il n’existe qu’un blocage de

I’avant-bras en pronation, et la mobilité du coude est normale.

- Type ll : Forme complexe : A la synostose s’ajoute, soit une malformation ou
une agénésie de la téte radiale, soit une luxation du radius. Dans ces cas,
outre le blocage en pronation, existent une limitation des mouvements du
coude et une déviation axiale de I’avant-bras.

- Type lll : Forme poly malformative : Synostose s’intégrant dans un ensemble

malformatif du membre.

A ces anomalies s’ajoutent les malformations de I'articulation radio-ulnaire

distale avec, souvent, un ulna court qui se luxe lors de la pronosupination.
Enfin, la synostose peut étre incomplete et correspond alors a une

synchondrose, qui pourra s’ossifier avec la croissance.

Mme. RAIS ASMAE 30



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

PATIENTS ET METHODES
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|. Patients :

Il s’agit d’une étude rétrospective concernant une série de 10 cas de synostose
radio-ulnaire congénitale opérés au service de traumato-orthopédie pédiatrique du
C.H.U. Hassan Il de Fes, sur une période de 8 ans et demi depuis le mois de Janvier
2009 jusqu’a Juin 2017.

Les criteres d’inclusion :

e Synostose radio-ulnaire congénitale, patients ayant bénéficié d’un traitement

chirurgical.

Les criteres d’exclusion :

e Synostose radio-ulnaire congénitale, patients non opérés.

e Synostose radio-ulnaire post-traumatique.

e Synostose huméro-radiale.

. Méthodes :

Pour le recueil des données, nous avons utilisé le dossier médical, pour remplir
une fiche d’exploitation qui vise a préciser les aspects épidémiologiques, cliniques,
radiologiques et thérapeutiques de chaque malade admis pour synostose radio-ulnaire
congénitale.

Le but de notre travail est d’évaluer les procédés thérapeutiques, d’énumérer les
complications et leurs causes qui pourraient nous aider a parfaire nos techniques

thérapeutiques et nos résultats.
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lll. Fiche d’exploitation :

I- Identité

1. Nom

2. Prénom

3.  Numéro d’entrée

4. Date de naissance

5. Sexe

71 Masculin

_ Féminin

6. Origine

_ Rural

71 Urbain

7. Couverture sociale

[ oui

J non

8. Age lors de I'opération
9. Date de consultation
10. Date de sortie

11. Niveau socio-économique

[I- Antécédents particuliers et familiaux

1 Circonstance a la naissance
1 Antécédents familiaux

[II- Motif de consultation

1 Géne fonctionnelle

1 Déformation de I’avant-bras
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IV- Coté atteint
U Droit

71 Gauche

I Bilatéral

V- Examen clinique

a) Coté de la synostose

U Droit

_ Gauche

I Bilatéral

b) La position de pronation-supination du poignet et de la main, en utilisant 0°
comme une référence pour la position neutre de la pronation-supination.

c¢) La longueur de I'avant-bras comparé au c6té sain chez les patients avec une
synostose unilatérale.

d) L’amplitude de la flexion/extension du coude (°)

e) Raccourcissement de I’extrémité ipsilatérale

Tl oui

~ non

f)  Hyper mobilité du poignet

T oui

~ non

g) Présence de douleur

T oui

~ non

h) Anomalies associées (Syndrome polymalformatif)
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VI- Radiologie :

1. Radiologie standard face et profil incluant le poignet et le coude
a) Siege de la synostose

! Proximale

_ Distale

b) L’extension de la zone de synostose : trés courte, entre 1 et 2 cm, court, entre 2
et 4 cm, et long, plus de 4 cm.

¢) Type de synostose :

" Fibreuse

] osseuse

d) Degré de fusion :

[ Présence de deux cortex (fusion incompléte)

[ Présence d’un seul cortex (fusion complete)

e) Apparence de la téte radiale :

1 Normale

01 Hypotrophique

01 Hypertrophique

) Position de la téte radiale :

1 Normale

C Luxée antérieurement

O Luxée postérieurement

g) Exagération de la courbure radiale.

h)  Subluxation postérieure de I’extrémité distale de I'ulna.
i)  Classification selon Cleary et Omer :

U Type 1

[ Type 2
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[l Type 3

O Type 4

2. Autres examens

a) TDM 3D

b) IRM

VII- Traitement

1. Traitement orthopédique
2. Méthode chirurgicale
VIlI- Evolution

1. Favorable

2. Complication :

a) A court terme

1 Syndrome de loge

1 Atteinte vasculonerveuse

b) A moyen et a long terme :
71 Infection du site chirurgical
C Raideur articulaire

71 Diminution de I'amplitude des mouvements du coude
7 Angulation de I’avant-bras

_ Ischémie de Volkmann

" Perte de dérotation

" Pseudarthrose

3. Degré de pronation en post-opératoire
4. Amélioration esthétique

5. Amélioration fonctionnelle
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Cas 1:

Il s’agit du patient K.A., agé de 4 ans et 6 mois, sans antécédents pathologiques
notables, admis pour malformation des deux avant-bras avec difficulté a tenir les
objets, ainsi qu’une géne fonctionnelle.

L’examen locomoteur trouve :

Avant-bras fixés en pronation en bilatéral : 70° a droite, 65 a gauche.

Déficit de la supination des 2 cotés.
- Force musculaire et sensibilité conservées.

Pas de limitation de la flexion ni de I’extension du coude

Les radiographies des 2 avant-bras montrent une synostose radio-ulnaire

proximale des 2 c6tés, classés type 3 selon la classification de Cleary et Omer :

(D) (D) (@

Fig. 14 : Radiographies des 2 avant-bras droit (D) et gauche (G) montrant une

synostose radio-ulnaire proximale.

Service de traumato-orthopédie pédiatrigue du C.H.U. Hassan Il de Fés
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Le patient a bénéficié d’'une ostéotomie de raccourcissement de 0,5cm de la
synostose du coOté droit puis une ostéotomie de dérotation en pronation (30°) avec
stabilisation par 2 broches de Kirschner n18, suivi d’'une confection d’un platre BABP
en position de réduction.

Le patient n’a pas encore été opérée du coté gauche.

Fig. 15 : Radiographie de I’avant-bras droit 3 mois en post-opératoire

Service de traumato-orthopédie pédiatrigue du C.H.U. Hassan Il de Fés

Les suites post-opératoires étaient simples. Pas d’apparition de complications
immédiates ou a long terme.
K.A. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Fig. 16 : Radiographie de I’avant-bras droit aprés ablation des broches (a 6 mois)

Service de traumato-orthopédie pédiatrique du C.H.U. Hassan Il de Fés

Fig. 17 : Images montrant I’évolution de I’avant-bras droit 1 an apres la chirurgie,

avant-bras en supination
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Cas 2:

Il s’agit du patient M.l., 4agé de 4 ans, sans antécédents pathologiques notables,
qui consulte pour malformation des deux avant-bras, ce qui I’avait poussé a consulter
chez un traumatologue en privé avant d’étre adressé dans notre formation pour prise
en charge.

L’examen locomoteur trouve des 2 avant-bras fixés en pronation, 60° a droite et
70° a gauche, associé a une limitation de la supination des 2 cotés. La flexion et
extension du coude étaient conservées des 2 cotés.

Les radiographies des 2 avant-bras face et profil ont objectivé une synostose
radio-ulnaire proximale des 2 cotés, classés type 2 a gauche et type 3 a droite selon la

classification Cleary et Omer.

-
7, (4

Fig. 18 : Radiographie de I'avant-bras gauche (Face + Profil) objectivant une synostose

radio-ulnaire proximale

Service de traumato-orthopédie pédiatrique du C.H.U. Hassan Il de Fés
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Fig. 19 : Radiographie de I’avant-bras droit (Face + Profil) montrant une synostose

radio-ulnaire proximale

Service de traumato-orthopédie pédiatrigue du C.H.U. Hassan Il de Fés

Le patient a été admis au bloc le 21/08/2014, ayant bénéficié d’'une ostéotomie
de dérotation transversale proximale puis réaxation radio ulnaire en position neutre
pour le coté droit, puis d’une ostéotomie de dérotation en 30° de pronation pour le
cOté gauche 3 ans plutard le 12/06/2017.

Les 2 cotés ont été stabilisés par 2 broches de Kirschner 18/10, avec confection

d’une attelle postérieure.
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Fig. 20 : Radiographie de I’avant-bras droit, 6 mois en post-opératoire.

Service de traumato-orthopédie pédiatrique du C.H.U. Hassan Il de Fés

Les suites post-opératoires étaient simples, sans apparition de complications
immédiates ou a long terme.
M.l. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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(b)

Fig. 21 : Images (a) et (b) montrant I’état des avant-bras en supination le 11/2018
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Cas 3 :

Il s’agit de I'enfant K.M., agée de 2 ans, sans antécédents pathologiques
notables, admise pour une raideur du coude droit dans un contexte non traumatique,
sans douleur ni fievre ni AEG, chez qui ’examen locomoteur montre un coude en léger
flessum, avant-bras fixé a 65° de pronation, avec un déficit en supination, sans
douleur ni atteinte vasculonerveuse.

Les radiographies du coude droit face et profil ont montré une synostose radio-

ulnaire proximale type 3 selon la classification Cleary et Omer.

Fig. 22 : Radiographie du coude droit face + profil montrant une synostose radio-

ulnaire proximale

Service de traumato-orthopédie pédiatriqgue du C.H.U. Hassan Il de Fés
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La patiente a été admise au bloc le 10/01/2013 ou elle a bénéficié d’une
ostéotomie transversale de I'ulna + dérotation en position de fonction de 'ulna (10° de
pronation) et fixation par 2 broches de Kirschner n18 avec confection d’une attelle

postérieure platrée.

Fig. 23 : Radiographie du coude droit 5 mois en post-opératoire

Service de traumato-orthopédie pédiatrique du C.H.U. Hassan Il de Fés

Les suites post-opératoires étaient simples sans apparition de complications
immédiates ou a long terme.
K.M a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Cas 4 :

Il s’agit de I’enfant O.A., agé de 7 ans, ayant comme antécédent une notion de
traumatisme par chute de la table d’accouchement a la naissance, admis pour
malformation du membre supérieur droit.

L’examen locomoteur trouve un avant-bras droit bloqué a 70° de pronation, ne
dépassant pas la position neutre, sans limitation de la flexion ou de I'extension du
coude.

Les mouvements articulaires controlatéraux sont normaux.

Les radiographies de I’avant-bras droit face et profil ont objectivé une synostose

radio-ulnaire proximale type 3 selon la classification Cleary et Omer.

= 3

Fig. 24 : Radiographie de I’avant-bras face + profil montrant une synostose radio-

ulnaire proximale

Service de traumato-orthopédie pédiatrigue du C.H.U. Hassan Il de Fés
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Le patient a été admis au bloc le 22/04/2013 pour bénéficier d’'une ostéotomie
de dérotation transversale jusqu'a position neutre avec fixation par des broches de

Kirschner n18 puis confection d’une attelle platrée postérieure.

Fig. 25 : Radiographie du coude droit en post-opératoire immédiat, avec mise en place

d’une attelle postérieure.

Service de traumato-orthopédie pédiatrique du C.H.U. Hassan Il de Fés
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Fig. 26 : Radiographie de I’avant-bras droit a 2 mois en post-opératoire

Service de traumato-orthopédie pédiatrique du C.H.U. Hassan Il de Fés

Les suites post-opératoires étaient simples sans apparition de complications
immédiates ou a long terme.
0O.A. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Cas5:

Il s’agit de I'enfant A.S., agé de 10 ans, sans antécédents pathologiques
notables, admis pour malformation des deux avant-bras constatée par la famille
depuis I’age de 4 ans avec géne fonctionnelle.

L’examen locomoteur trouve des avant-bras fixés en pronation, 75° a droite, 50°
a gauche, avec un déficit en supination, force musculaire et sensibilité conservées,
sans autre signe accompagnateur.

Les radiographies de I’avant-bras droit face et profil ont montré une synostose

radio-ulnaire proximale type 3 selon la classification Cleary et Omer.

Fig. 27 : Radiographie de I’avant-bras droit, face et profil, montrant une synostose

radio ulnaire proximale.
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Le patient a été opéré le 15/07/2014, ayant bénéficié d’'une ostéotomie de
dérotation transversale du coté droit jusqu'a obtention de la position neutre, puis
stabilisation par 2 broches de Kirschner n18 et confection d’une attelle platrée

postérieure.

Le patient n’a pas encore été opérée du coté gauche.

Fig. 28 : Radiographie de I’avant-bras droit en post-opératoire immédiat, avec mise en

place d’une attelle postérieure.
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Fig. 29 : Radiographie de I’avant-bras droit a 3 mois en post-opératoire
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Les suites post-opératoires étaient simples. Pas d’apparition de complications
immédiates ou a long terme.
A.S. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Cas 6 :

Il s’agit de I’enfant B.T., agé de 4 ans, sans antécédents pathologiques notables,
qui a présenté depuis la naissance une malformation de I’avant-bras droit bloqué en
pronation. Le patient a bénéficié de plusieurs séances de kinésithérapie a I'age de 4
mois mais sans résultats. La famille a ensuite consulté chez nous pour prise en charge.

L’examen locomoteur trouve une inégalité des 2 membres supérieurs avec une
limitation de la pronosupination du coté droit, I'avant-bras étant fixé a 80° de
pronation. L’examen génito-urinaire met en évidence une ectopie testiculaire. Le reste
de ’examen somatique est sans particularités.

Les radiographies de I'avant-bras droit face et profil ont objectivé une synostose

radio-ulnaire proximale, type 3 selon la classification Cleary et Omer.

Fig. 30 : Radiographie de I’avant-bras droit face + profil montrant une synostose

radio—-ulnaire proximale.
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Le patient a été opéré le 22/09/2011, ayant bénéficié d’une intervention a type
d’ostéotomie de dérotation transversale de I’avant-bras droit jusqu'a 30° de pronation,
puis stabilisation par 2 broches de Kirschner n18, suivie par une mise en place d’une

attelle platrée postérieure.

Fig. 31 : Radiographie du coude droit en post-opératoire immédiat, avec mise en place

d’une attelle postérieure.
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A 1 mois en post-opératoire, I’évolution a été marqué par une infection du site
chirurgical avec I’apparition d’une collection superficielle de 0,5cm (qui a été drainé) et
d’une légere rétraction des doigts (pour laquelle le patient a bénéficié d’une
rééducation).

Le patient, revu 4 mois plutard, avait completement récupéré. B.T. a démontré
une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le résultat était satisfaisant

pour le patient et ses parents.
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Cas 7:

Il s’agit de I’enfant Z.A., 4gé de 4 ans ayant un retard de développement
psychomoteur (marche a 2ans, dysarthrie), admis pour prise en charge d’une
malformation bilatérale du coude, chez qui I’examen locomoteur trouve:

- Malformation du coude en bilatéral

- Supination impossible des 2 co6tés, avant-bras bloqués en pronation: 85° a

droite, 45° a gauche.

- Pas de limitation de la flexion ni de I’extension du coude

Les radiographies des 2 avant-bras face et profil ont objectivé une synostose
radio-ulnaire proximale des 2 coOtés, type 3 a gauche et type 4 a droite selon la

classification Cleary et Omer.

Fig. 32 : Radiographies de I’avant-bras gauche face et profil, objectivant une synostose

radio ulnaire proximale.
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Fig. 33 : Radiographies de I’avant-bras droit face et profil, objectivant une synostose

radio ulnaire proximale.
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Le patient a été opéré le 01/06/2015, ayant bénéficié d’une ostéotomie de
dérotation transversale jusqu'a 30° de pronation du c6té droit, puis stabilisation par 2
broches de Kirschner 18/10 avec confection d’une attelle postérieure en position de
réduction avec coude en flexion de 90°.

Le patient n’a pas encore été opérée du coté gauche.
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Fig. 34 : Radiographie du coude droit en post-opératoire immédiat, avec

immobilisation platrée avec attelle postérieure.
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Les suites post-opératoires étaient simples. Pas d’apparition de complications
immédiates ou a long terme.
Z.A. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Cas 8:

Il s’agit de I'enfant K.M., agé de 3 ans, sans antécédents pathologiques notables,
admis pour prise en charge d’une attitude vicieuse du membre supérieur gauche. Le
patient avait déja bénéficié de 6 mois de rééducation avant d’étre adressé dans notre
formation pour prise en charge chirurgicale.

L’examen locomoteur trouve :

- Un avant-bras gauche fixé a 60° de pronation.

- Défaut de supination du co6té gauche compensé par I’épaule et le coude.

- Léger varus de I’avant-bras gauche.

- Léger flessum du coude gauche.

- Présence d’une saillie osseuse médiane au niveau du poignet non

douloureuse au dépend de I’extrémité inférieure de I'ulna.

- Pas d’atteinte de la flexion ou de I’extension du coude. Pas d’atteinte

vasculonerveuse.

- Le coté controlatéral est normal.

Fig. 35 : Image montrant une déformation de I’avant-bras gauche avec saillie médiane

au niveau du poignet
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Les radiographies de I’avant-bras gauche face et profil ont objectivé une

synostose radio-ulnaire proximale type 3 selon la classification Cleary et Omer.

Fig. 36 : Radiographie de I’'avant-bras gauche objectivant une synostose radio-ulnaire

proximale.

Service de traumato-orthopédie pédiatrigue du C.H.U. Hassan Il de Fés

Mme. RAIS ASMAE 58



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

Le patient a été admis au bloc le 14/03/2017 pour bénéficier d’une ostéotomie
de dérotation jusqu'a obtention d’une pronation d’environ 30°, avec fixation par 2

broches de Kirschner suivi de la confection d’une attelle platrée postérieure.

Fig. 37 : Radiographie de I’avant-bras gauche 6 mois en post-opératoire
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Les suites post-opératoires étaient simples. Pas d’apparition de complications
immédiates ou a long terme.
K.M. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Cas 9:

Il s’agit de la patiente G.R., agée de 8 ans, sans antécédents pathologiques
notables, qui consulte pour une malformation des deux coudes découverte depuis la
naissance, ayant nécessité une consultation chez plusieurs médecins sans
amélioration, d’ou la consultation dans notre formation pour prise en charge.

L’examen clinique trouve une limitation de la pronosupination des deux avant-
bras, les deux fixés a 60° de pronation.

Les radiographies de I’avant-bras droit face et profil objectivent une synostose

radio-ulnaire proximale type 3 selon la classification Cleary et Omer.

Fig. 38 : La radiographie de I’avant-bras droit face et profil objectivant une synostose

radio-ulnaire proximale
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La patiente a été opérée le 24/05/2016, ayant bénéficié d’une intervention a
type d’ostéotomie de dérotation transversale du c6té droit jusqu'a obtention de la
position neutre, puis stabilisation par 2 broches de Kirschner n18, suivie par une mise
en place d’une attelle postérieure.

La patiente n’a pas encore été opérée du co6té gauche.
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Fig. 39 : Radiographie de I’avant-bras droit en post-opératoire a distance de I’opération

Service de traumato-orthopédie pédiatrigue du C.H.U. Hassan Il de Fés

(c) (d)
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(e)

Fig. 40 : Images (), (b), (c), (d) et (e) montrant I’état de I’avant-bras droit 2 ans apres

la chirurgie.
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Les suites post-opératoires ont été marquées par I’apparition d’un syndrome de
loge, pour lequel la patiente a été réopéré en urgence (aponévrotomie + lachage de la
rotation).

La patiente se plaint actuellement de douleur au niveau du coté opéré, ainsi
gu’'une inégalité de croissance des 2 membres supérieurs en rapport avec une

pseudarthrose au niveau de I'ostéotomie.
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Cas 10:

Il s’agit de I’enfant S.F., agée de 4 ans et 2 mois sans antécédents pathologiques
notables, admise pour prise en charge d’une malformation du coude gauche, chez qui
I’examen locomoteur trouve :

- Avant-bras fixé a 80° de pronation a gauche.

- Déficit de la supination du c6té gauche.

- Force musculaire et sensibilité conservées.

- Pas de limitation de la flexion ni de I’extension du coude

- Coté controlatéral sans anomalies

Les radiographies face et profil du membre supérieur gauche montrent une

synostose radio-ulnaire proximale type 3 selon la classification Cleary et Omer

Fig. 41 : Radiographie du membre supérieur gauche face et profil, montrant une

synostose radio-ulnaire proximale.
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Fig. 42 : Radiographie du membre supérieur gauche face et profil, montrant une

synostose radio-ulnaire proximale.
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La patiente a bénéficié d’une ostéotomie de dérotation transversale en pronation
(30°) du co6té gauche, en utilisant 2 broches de Kirschner 18/10, suivie d’'une mise en

plat d’une attelle postérieure en position de réduction avec un coude en flexion a 90°.

@) (b)

Fig. 43 : Radiographies de I’avant-bras gauche en post opératoire, avant (a) et aprés
(b) retrait de I’attelle postérieure.
Les suites post opératoires étaient simples, sans complications notables.
S.F. a démontré une amélioration fonctionnelle, sans perte de correction. Le

résultat était satisfaisant pour le patient et ses parents.
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Tableau 2 : résumant les cas présentés dans notre étude

) Position de
p Classification Degré de
Coté Association I’avant-bras
Patient | Age/Sexe selon Cleary | pronation en Complications
atteint | syndromique en post-
et Omer préopératoire
opératoire
30° de
Type 3(D) 70°(D) pronation RAS
Cas1 | 4 ans/M | Bilatéral RAS (D)
Coté gauche
Type 3 (G) 65°(G) -
non opéré
Position
Type 3 (D) 60°(D) RAS
neutre (D)
Cas 2 | 4 ans/M | Bilatéral RAS 30° de
Type 2 (G) 70°(G) pronation -
Q)
10° de
Cas 3 2 ans/F Droit RAS Type 3 65° RAS
pronation
Position
Cas4 | 7ans/M Droit RAS Type 3 70° RAS
neutre
Position
Type 3 (D) 75°(D) RAS
neutre (D)
Cas 5 | 10 ans/M | Bilatéral RAS :
Radio Coté gauche
50°(G) -
indisponible non opéré
Infection du
site
30° de chirurgical,
Cas 6 | 4 ans/M Droit Ectopie Type 3 80°
pronation légere
testiculaire , .
rétraction des
doigts
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30° de
Type 4 (D) 85°(D) pronation RAS
Cas 7 | 4 ans/M | Bilatéral RAS (D)
Coté gauche
Type 3 (G) 45°(G) _
non opéré
30° de
Cas 8 | 3 ans/M | Gauche RAS Type 3 60°(G) RAS
pronation
Syndrome de
Positi loge immédiat.
osition
Type 3 (D) 60° (D) Douleur et
neutre (D) darth
Cas 9 | 8 ans/F |Bilatéral RAS pseudarthrose
a distance
Radio Coté gauche
60° (D) -
indisponible non opéré
30° de
Cas10 | 4 ans/F | Gauche RAS Type 3 80° RAS
pronation

Nous avons donc au total 15 synostoses radio ulnaire congénitales, dont

uniquement 11 ont été opérés.

1 avant-bras n’a pas été traité car la patiente refusait I'intervention en raison de

la pseudarthrose au niveau du coté controlatéral (cas n9).

et n’ont, par conséquent, pas eu besoin de traitement chirurgical.

Les 3 avant-bras restants étaient dans une position fonctionnelle satisfaisante,
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RESULTATS
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|. Epidémiologie

1. Répartition selon I’'age

L’age moyen des patients était de 5 ans (2ans -10ans), ceci s’explique par le fait
gue I’enfant commence a utiliser ses mains pour tenir les objets a partir de cet age.
Toutefois on remarque un retard diagnostique franc dans notre série par rapport

aux autres séries.

Nombre de cas

Graphique 1 : montrant la répartition selon I’age
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2. Répartition selon le sexe

De cette étude ressort une nette prédominance masculine. En effet, nous avons

relevé 7 garcons (70%) pour 3 filles (30%).

Nombre de cas

B Masculin

M Féminin

Graphique 2 : Montrant la répartition selon le sexe
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3. Répartition selon le coté atteint :

Dans notre série, 5 patients ont présenté une synostose radio ulnaire bilatérale,
soit 50% des patients, une synostose du coté droit chez 3 patients (30%) et 2 patients
avec une atteinte du c6té gauche (20%).

Nous avons donc au total 15 SRUC, mais dont uniquement 11 ont été opérées et

gui sont donc inclues dans notre étude.

Nombre de cas

= Bilatéral
= Droit

= Gauche

Graphigue 3 : montrant la répartition selon le cote atteint

4. Répartition selon le siege de I’atteinte sur I’avant-bras :

Tous nos patients présentaient une synostose radio-ulnaire proximale.
5. Hérédité :

Dans notre série, aucun cas ne présentait d’antécédents familiaux de SRUC.
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Il. Signes cliniques :

La géne fonctionnelle était le motif de consultation retrouvé chez tous les
patients vu le handicap important qu’elle présentait pour la réalisation des gestes
journaliers lors de la manipulation des objets.

- Une limitation de la pronosupination a été remarqué chez tous les patients.

- Tous les avant-bras étaient fixés en pronation (chez 2 patients, dont
I’atteinte est bilatérale, 2 avant-bras étaient fixés a 45° et 50°. Pour le reste
des patients, les avant-bras étaient fixés a plus de 60°).

- Une Inégalité des 2 membres supérieurs a été remarqué chez 1 patient.

- Une raideur du coude a été rapportée pour 1 patient.

- Un patient présentait une déformation de ['avant-bras (saillie osseuse
médiane et avant-bras en varus pour le cas n°8).

- Une hyper mobilité compensatrice de I’épaule a été observée chez 6 enfants
de notre série, afin de pouvoir compenser le déficit de la pronosupination.

- Laflexion et extension du coude étaient libres pour tous les patients.
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lll. Lésions associées :

Dans notre série, un seul patient présentait une lésion associée : ectopie

testiculaire pour le cas n°2.

IV. Etude paraclinique :

Dans notre série, une radiographie standard de face et du profil a été demandé

pour tous les patients, objectivant un aspect en fusion entre I’extrémité supérieure de

'ulna et de la téte radiale.

Tous les patients présentaient une synostose radio-ulnaire proximale, la téte
radiale était toujours présente, soit d’aspect normal, ou luxée antérieurement ou
postérieurement. 4 patients avaient une diaphyse radiale curviligne.

Selon la classification Cleary et Omer :

Aucun cas ne présentait d’anomalies de type 1 (synostose fibreuse, absence de
fusion osseuse, avec une téte radiale réduite d’aspect normal).

Un seul patient, dont la SRUC est bilatérale, a présenté une anomalie de type 2
au niveau de I'avant-bras gauche (synostose osseuse visible, avec une téte
radiale normale).

11 avant-bras chez 10 patients présentaient une synostose classée type 3 selon
la classification Cleary et Omer (Synostose osseuse avec une téte radiale
hypoplasique et luxée postérieurement).

Un patient, dont la SRUC est bilatérale, a présenté une anomalie de type 4 au
niveau de l’avant-bras droit (synostose osseuse courte avec une luxation
antérieure d’une téte radiale ayant la forme de champignon).

Aucun de nos patients n’a bénéficié de TDM ou d’IRM.
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V. Traitement:

1. Objectif :
L’objectif de I'ostéotomie de dérotation est de placer I’avant-bras dans une

position fonctionnelle permettant les activités quotidiennes de I’enfant.

2. Indications chirurgicales :

Dans notre étude, l'indication chirurgicale retenue était essentiellement une
géne fonctionnelle importante, ou une atteinte bilatérale.

En partant d’une pronosupination neutre (cotée 0°), une pronation fixée a 60° ou
plus est une indication chirurgicale, surtout s’il s’agit du coté dominant.

L’indication lors d’une pronation fixée entre 20° et 60° est a discuter au cas par
cas, selon I'importance de la géne fonctionnelle ressentie par le patient.

Pour une pronation fixée a moins de 20°, [Iintervention chirurgicale est
généralement inutile en raison de la compensation par hyper mobilité de I’épaule et du
poignet.

Nous avons pratiqué une intervention chirurgicale sur 9 malades (9 avant-bras
fixés a plus de 60° de pronation).

2 avant-bras chez 2 patients, dont I’atteinte est bilatérale, étaient fixés a 50° et
45° de pronation, mais vu I'importance de la géne fonctionnelle et I’atteinte bilatérale,
I’intervention chirurgicale était jugée nécessaire.

1 avant-bras n’a pas été opéré car la patiente refusait I'intervention en raison de
la pseudarthrose apparue au niveau du coté controlatéral.

Les 3 avant-bras restants étaient dans une position fonctionnelle satisfaisante,

et n’ont pas eu besoin de traitement chirurgical.
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3. Méthodes thérapeutiques :

La méthode thérapeutique utilisée pour tous nos patients était un traitement
chirurgical par ostéotomie de dérotation transversale jusqu’a obtention de la position
neutre, a 10° ou a 30° de pronation, puis stabilisation par 2 broches de Kirschner n18.

La procédure se fait sous anesthésie générale.

Une incision longitudinale postérieure de 3 cm est faite au niveau du bord
extérieur de I’olécrane permettant ainsi I’exposition de la synostose (Fig. 44).

Une broche de Kirschner est insérée latéralement et distalement par rapport au
cartilage de croissance de I'olécrane, puis enfoncée au niveau du canal médullaire.

Le périoste est par la suite détaché afin d’exposer la synostose. La broche de
Kirschner est ensuite légerement retirée pour pouvoir réaliser une ostéotomie
horizontale sous périostée a I'aide d’une scie oscillante au niveau de la moitié
proximale ou distale selon la localisation de la synostose.

On réalise aprés une rotation de l’avant-bras jusqu'a position souhaitée, le
coude fléchi a 90°.

Une seconde broche de Kirschner est introduite obliqguement (Fig. 45) permettant
la stabilisation de la position de rotation du squelette de I’avant-bras.

Un platre est confectionné et mis en place pendant une période de 6 semaines.

On privilégie l'utilisation de broches pour stabiliser I'ostéotomie a celle des
plaques vissées car les premieres sont plus facilement insérables et retirables.

Le choix de la méthode chirurgicale de la majorité des séries récentes est aussi
en faveur de celle-ci.

Cette méthode thérapeutique a prouvé son efficacité sans complications
remarquées comparé aux résultats des autres séries de la littérature ayant utilisé
d’autres méthodes parfois plus invasives avec une ostéotomie trans-synostosique

verticale ou horizontale.
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Fig. 44 : Image intra opératoire objectivant une synostoses radio ulnaire proximale

Fig. 45 : Image radiographique post opératoire aprés ostéotomie de dérotation

transversale
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4. Evolution post-opératoire :

- Pour tous les patients, L’'immobilisation a été faite pendant 45 jours.

- Pour 10 patients, on a utilisé une attelle platrée postérieure pour
I'immobilisation.

- L’attelle postérieure est entierement enlevée par contre au bout d’1 mois.

- L’ablation des broches est faite une fois consolidation, ce qui est, pour tous

nos patients, au bout de 4 a 5 mois.

La rééducation a présenté une étape importante de la prise en charge des

patients souffrants de SRUC.
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VI. Position de I’avant-bras aprés ostéotomie de dérotation :

- Une ostéotomie de dérotation jusqu'a obtention de la position neutre a été
faite pour 4 avant-bras.

- Une ostéotomie de dérotation jusqu'a obtention de 30° de pronation a été
faite pour 6 avant-bras.

- Une ostéotomie de dérotation jusqu'a obtention de 10° de pronation pour 1

avant-bras.
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Vil. Complications post opératoires :

Bien que I’évolution post opératoire des synostoses radio-ulnaires soit bénigne
dans la majorité des cas, les complications ne sont pas rares.

Dans notre étude, nous avons dénombré certaines complications.

1. Complications a court terme :

1.1. Syndrome de loges

Dans notre série, un seul patient a présenté un syndrome de loge dans les suites
post opératoires (cas n9).

Le traitement a consisté en une décompression par une aponévrotomie sous
cutanée des loges concernées, avec un lachage de la rotation. La patiente a récupéré
completement par la suite, sans récidive.

1.2. Atteinte vasculo-nerveuse :

Nous n’avons identifié aucune complication vasculo-nerveuse dans notre série.

2. Complications a moyen et a long terme :

2.1. Infection du site chirurgical

Dans notre série, l'infection du site chirurgicale avec [|'apparition d’une
collection superficielle de 0,5cm a été identifié chez un patient dans les suites post
opératoires. (cas n6)

2.2. Raideur articulaire

Un patient uniqguement a présenté une limitation de I’extension du poignet (cas
n6), ce dernier ayant récupéré sa fonction apres avoir bénéficié de rééducation.

2.3. Diminution de I'amplitude de mouvement du coude

Aucun cas dans notre étude n’a présenté une diminution de I'amplitude de

mouvement du coude.
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2.4. Anqulation de I’avant-bras

L’angulation de I’avant-bras n’a été retrouvée chez aucun patient de notre série.

2.5. Ischémie de Volkmann

Il a été objectivé pour un patient de notre série une légere rétraction des doigts
avec présence d’une petite collection superficielle qui a été drainée par la suite sans
complications ultérieures. (cas n6)

2.6. Perte de dérotation :

Cette complication n’a été mentionnée pour aucun de nos patients.

2.7. Pseudarthrose :

La patiente du cas n9 a présenté une inégalité de croissance des 2 membres

supérieurs en rapport avec une pseudarthrose au niveau du site de I'ostéotomie.
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VIIl. Evolution :

- Pour 9 de nos patients, I’évolution a été favorable.
- Pour un seul cas (cas n9), la patiente se plaint de douleur au niveau du coté
opéré, ainsi qu’une inégalité de croissance des 2 membres supérieurs en

rapport avec une pseudarthrose au niveau du site d’ostéotomie.
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DISCUSSION
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Introduction :

La synostose radio-ulnaire congénitale a été décrite pour la premiere fois par
SANDIFORT en 1793, qui avait rapporté trois cas, puis par LENOIR en 1817 lors d'une
autopsie. Selon I'article publié en 2018 dans le journal international des sciences
orthopédiques par Dr. B PASUPATHY et al. [40], approximativement 350 cas ont été
rapporté mondialement.

La SRUC est une pathologie rare, mais reste quand méme plus fréquente que les
autres synostoses radio-ulnaires. Elle représente 86 % des synostoses radio-ulnaires,
tandis que les post traumatiques ne représentent que 9.3% et la synostose radio
humérale 4.6%. [41]

Le tiers proximal de I'avant-bras est le site le plus communément retrouvé dans
la synostose radio-ulnaire congénitale, avec une prédilection masculine. [42,43,44]

L’étiologie exacte de la SRUC est toujours inconnue. Un facteur génétique est
fortement incriminé.

Plusieurs cas ont été rapportés en association avec des syndromes poly
malformatifs [45], [46], [47], comme Carpenter, Apert et les syndromes de dysostose
mandibulo-faciale.

Cette synostose est observée chez des sujets XXYY et chez des sujets avec un
nombre accru des chromosomes X ; 33% des cas avec un syndrome XXXXY présentent
cette synostose [48].

L’histoire familiale [49], [50], [51], soutient le facteur génétique incriminé, qui
peut étre démontré, comme illustré par le cas de la SRUC chez des jumeaux

monozygotiques [52].

Le syndrome d’alcoolisme foetal (uniguement un seul cas) peut étre considéré

Mme. RAIS ASMAE 83



Synostose radio-ulnaire congénitale Thése N°:012/19

comme un facteur de risque, comme a été clairement décrit par Spiegel [53], de la
méme maniere que pour la détresse néonatale et la prématurité.

D’autres associations, comme pour la fissure palatine, le pied varus équin isolé
ou une bande amniotique dans la partie proximale de I’avant-bras ipsilatéral n’ont pas
encore été deécrits dans la littérature. [41]

Les synostoses radio ulnaires congénitales constituent une lésion rare dans le
monde.

De nombreuses séries ont été publiées :

SIMMONS et al. [45] étude réalisée en 1983 autour de 33 cas.

T. MIURA et al. [54], série publiée en 1984 sur 33 cas.

- Une étude réalisée par J. GRIFFET et al. [55] en 1986 incluait 29 cas.

- T. OGINO and K. HIKINO [56], étude publiée en 1987 sur 40 cas.

- K. YAMMINE et al.[41], une étude effectuée en 1998 autour de 37 cas.

- M. FARZAN et al. [57], série réalisée en 2002 sur 11 cas.

- L’étude faite par TSUYOSHI MURASE et al. [58] en 2002 autour de 4 patients.

- La série publiée par M. RAMACHANDRAN et al.[2] en 2005 comportait 5 cas.

- Par contre la série de WAEL EL-ADL [59] publiée en 2006 incluait 9 patients.

- L’étude effectuée par NGUYEN NGOC HUNG [38] en 2008 comprenait 34 cas.

- SHERIF N. G. BISHAY [60] a réalisé une étude en 2016 autour de 12 cas.

- La série publiée par Dr. B. PASUPATHY et al. [40] en 2018 incluait 34 cas.

- Notre série rapporte un nombre de 10 cas sur une période de 8 ans et demi. Les
patients inclus dans notre étude étaient uniquement ceux ayant bénéficié d’un

traitement chirurgical.

Il. L’age :
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La moyenne d’age lors de la présentation varie entre 2,5 et 5 ans, la majorité des
enfants auront déja présenté une anomalie en age scolaire. [40]
Les chiffres publiés dans les séries récentes :
e J. GRIFFET et al. [55], une étude sur 29 cas, dans laquelle I’age de découverte
va de la naissance a 9 ans avec une fréquence plus importante entre 2 et 3
ans.
e M. RAMACHANDRAN et al. [2], ou I’age moyen était de 4,9 ans.
e WAEL EL-ADL [59], ou I’age moyen des patients était de 5 ans et 6 mois avec
des ages extrémes de 3 ans et 8 ans
e Dr. B PASUPATHY et al. [40], I’dage moyen était de 3,8 ans avec des ages
extrémes de 2 et 9 ans.
On peut expliquer ces chiffres par le fait que cet age correspond a celui ou la
géne commence a s’exprimer par I’acquisition de la finesse du geste.
Ces résultats correspondent a ceux obtenus dans notre étude, avec une

moyenne d’age de 5 ans et des extrémes de 2 et 10ans.

1. Le sexe:

Dans la plupart des études publiées, les patients de sexe masculin étaient en
prédominance par rapport aux patientes de sexe féminin.

Quelques chiffres publiés dans les études récentes :

e M. RAMACHANDRAN et al. [2], ou 60% des patients étaient de sexe masculin,
alors qu’uniquement 40% étaient de sexe féminin.

e WAEL EL-ADL [59] ou les garcons étaient en nette prédominance (77,77%) par
rapport aux filles (22,22%).

e NGUYEN NGOC HUNG [38], qui comportait 22 garcons, soit 64,7% et 12 filles,
soit 35,3% des patients.

Ces chiffres rejoignent ceux obtenus dans notre série (70% de garcons contre
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30% de filles).

IV. Le coté lésionnel

Selon la littérature, la SRUC est bilatérale dans 60 a 80% des cas.

Ceci rejoint les résultats des séries de :

e J. GRIFFET et al. [55], comportant 29 patients. Chez 15 patients, la synostose
était unilatérale (51,72%) (8 a gauche et 7 a droite) ; tandis que chez les 14
autres patients, la synostose était bilatérale (48,27%).

e NGUYEN NGOC HUNG [38], une étude de 34 cas, dont 18 cas avaient une
synostose bilatérale (52,9%), 9 présentaient une synostose a droite (26,4%) et
7 une synostose a gauche (20,6%).

e M. RAMACHANDRAN et al. [2], dans laquelle 35% des patients opérés avaient
une atteinte bilatérale, tandis que 65 % avaient une atteinte unilatérale.

Les chiffres obtenus dans notre étude étaient similaires a ces résultats, ou 50%

des patients avaient une atteinte bilatérale, 30% une atteinte du co6té droit et 20% une

synostose du coté gauche.

V. Siege sur I’avant-bras :

Dans la littérature, la grande majorité des cas rapportés de SRUC était
proximale. [40] [60] [38]
Ceci rejoint les chiffres obtenus dans notre série, ou tous nos patients avaient

une SRUC proximale.
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VL.

Anomalies associées et antécédents familiaux :

Selon la littérature, la SRUC est le plus souvent isolée et sporadique avec 25% des

cas d’histoire familiales.

L’étude réalisée sur 4 cas par TSUYOSHI MURASE ET AL. [58] ne comportait
aucun patient présentant une anomalie associée ou un antécédent familial de
SRUC.

Dans I’étude de M. RAMACHANDRAN et al. [2] concernant 5 cas: 2 cas
présentaient des anomalies associées, sans qu’aucun patient n’aie d’antécédents
familiaux de SRUC.

Dans la série de NGUYEN NGOC HUNG [38] incluant 34 patients, aucun cas ne
présentait d’anomalies associées ou d’antécédents familiaux de SRUC.

Dans la série publiée par SHERIF N. G. BISHAY [60], aucune anomalie associée ou
antécédents familiaux n’a été retrouvé chez les 12 patients inclus dans I'étude.
Dans notre série, un seul patient présentait une ectopie testiculaire. Le reste ne

présentait aucune anomalie associée ou antécédent familial de SRUC.

Des anomalies cliniques associées ont été décrites dans la littérature affectant le

systeme cardiovasculaire, le systeme rénal, le systeme gastro-intestinal, le systeme

nerveux central, des anomalies thoraciques et des anomalies musculo- squelettiques :

- Les anomalies musculo-squelettiques trouvées incluent : les pieds-bots, les
luxations de hanche, la syndactylie, la polydactylie et la déformation de
Madelung.

- Les anomalies cardiagues comprennent : le défaut septal ventriculaire et
tétralogie de Fallot.

- Les anomalies thoraciques associées : I'hypoplasie de la musculature

pectorale et des premiere et deuxieme cotes.
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- Les anomalies du SNC: I'hydrocéphalie, microcéphalie et encephalocele. [61]

La présence de la synostose radio-ulnaire peut étre isolée ou s’inscrire parfois
dans un contexte pathologique, tel que : [55].

» Foetopathie alcoolique.

o Aberrations chromosomiques ; syndrome de klinefelter et apparentés : sujets

XXYY et XXXXY.

« Certaines formes de syndactylies complexes avec polydactylie
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VIL.

VIIL.

Etiopathogénie :

L’étiopathogénie de la synostose radio-ulnaire congénitale est toujours
méconnue, mais plusieurs séries dans la littérature suggerent qu’il s’agirait d’une
affection génétique ‘a transmission dominante, surtout dans les formes bilatérales [27].
La cause génétique a été rapportée par plusieurs auteurs. La preuve étiologique
comprend [’histoire familiale commune et l'association fréquente avec d’autres
syndromes congénitaux. Dans certains nombre de cas, elle estassocie e ades
anomalies chromosomiques particulierement X, Y [32].

Cependant, dans notre série, il n’y avait pas de cas avec des anomalies

génétiques associées.

La clinique : [62]

Les enfants consultent généralement lorsqu’un parent ou un professeur a I’école
remarque leur déficit fonctionnel. Les enfants ayant une atteinte bilatérale ou une
malformation plus sévere de la pronation se présentent a un age plus jeune. L’age de
la Tere consultation varie entre 2.5 et 10 ans. Découverte habituellement chez I’enfant
en age scolaire, sans antécédents traumatologiques.

L’expression clinique de la SRUC est représentée par le blocage de Ia
pronosupination de I’avant-bras, une géne fonctionnelle surtout au niveau du coude,
notamment pour tenir de petits objets comme un stylo, ou manger, difficilement
appréciable, d’autant plus que I’enfant est plus jeune, mais qui dépend de la position
de la main. Plus cette position est éloignée de la position de fonction, plus la géne est
grande.

Une douleur modérée peut étre présente dans certains cas, mais aucune
défaillance, faiblesse ou perte de la sensibilité n’a été décrite au niveau de I’avant-bras

et de la main.
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L’examen clinique trouve classiquement un avant-bras amyotrophique, fixé en
pronation plus ou moins marquée, souvent associé a un flessum modéré du coude et
un raccourcissement de l'extrémité ipsilatérale plus marqué dans les synostoses
unilatérales. On remarque aussi un défaut de supination compensé par une hyperlaxité
de I’épaule et du poignet.

Aucune anomalie de vascularisation ou d’innervation n’est généralement

présente.

Fig. 49 : Patient présentant une SRUC Fig. 50 : Patient avec un avant-bras fixé a
bilatérale [40] 50° de
pronation présentant une géne
fonctionnelles pour les activités

quotidiennes [40]
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Fig. 51 : Compensation fonctionnelle typique avec position inverse de la main pour la

manipulation des objets chez un patient avec SRUC [63].

Fig. 52 : Le déficit de pronation compensé par I’'abduction de I’épaule [63]
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IX.

Ftude paraclinique :

Le diagnostic de la SRUC se base essentiellement sur I'imagerie : la radiographie

standard et la TDM 3D principalement.

1. Radiographie standard :

Les images radiologiques de I’avant-bras et du coude doivent étre faites sur
plusieurs incidences : face, profil et parfois méme une incidence oblique. [18]

Dans la plupart des cas, la SRUC est proximale, avec soudure de I’extrémité
supérieure du radius et de l'ulna. Plus rarement, la synostose peut étre distale ou
bifocale. [55]

Il existe un trés large spectre de malformations anatomiques pouvant aller d’une
simple malformation de la téte radial, une synostose uniquement de la partie
proximale de I'avant-bras jusqu'a une synostose complete des deux os de I'avant-
bras. (Fig. 53) [64].

Il peut y avoir un raccourcissement de |’avant-bras, associé souvent a une
inclinaison antérieure du radius. Une partie de la synostose peut étre cartilagineuse

mais cette derniere est mieux visualisée sur une image IRM. [65]
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Fig. 54 : radiographie de I’avant-bras gauche face et profil montant SRCC proximal

avec hypoplasie de la téte radiale. [66]
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La radiologie aide a poser le diagnostic et a faire la classification.

La classification radiologique décrite par Cleary et Omer [34], [35] en 1985, est
la plus utilisée actuellement.

Selon les cas rapportés en littérature, le type 3 selon la classification Cleary et

Omer est le type le plus retrouvé. [2] [66]

Fig. 55 : radiographie de face (b) et de profil (a) de I’articulation du coude montrant

une SRCC avec absence de la téte radiale. [67]

(A) (B)
Fig. 56 : radiographie de profil latéral et profil médial del’articulation du coude
montrant une SRCC avec (A) luxation postérieure de la téte radial (B) luxation

antérieure de la téte radiale. [35]
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Tableau 3: Répartition en % des types de SRUC selon la classification de Cleary et Omer

dans la littérature.

Nombre
Auteurs d’avant- Type | (%) | Type ll %) | Type lll %) | Type IV (%)
bras
TSUYOSHI MURASE
4 0 0 100 0
et al. [58]
M.
RAMACHANDRAN 6 0 16 84 0
et al. [2]
WAEL EL-ADL [59] 11 0 18 82 0
SHERIF N.G.BISHAY
10 0 0 57.1 42.8
[60]
Notre série 13 0 1 11 1
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2. TDM 3D :

L’exploration par le scanner permet de préciser le type et I'étendue de la
synostose de facon plus exacte, ainsi que la position de la téte radiale par rapport a la
synostose.

Il permet aussi de rechercher des anomalies musculaires associées.

L’artériographie associée est également utile pour I'étude de la localisation
exacte de I'artere interosseuse postérieure dont la malposition serait responsable de
I’lanomalie. (Fig. 57)

Dans notre étude, aucun patient n’a bénéficié de TDM 3D.

Fig. 57 : TDM avec reconstruction 3D objectivant une SRUC proximale [68]
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3. IRM:

Occasionnellement, une IRM de [larticulation radio-ulnaire proximale peut
révéler une synostose cartilagineuse qui n’est pas encore ossifiée ou une attache
fibreuse qui limite le mouvement, chez un patient avec un rotation limitée de I’avant-
bras et des radiographies normales. [69]

Dans notre étude, I'IRM n’a été réalisée chez aucun patient.
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X. Traitement :

1. Buts de la chirurgie : [70]

Tous les auteurs ont été d’accord sur 2 buts essentiels de la chirurgie :

1.

2.

Etablir une position fonctionnelle de ’avant-bras : quoique trés difficilement
réalisable en pratique en raison de plusieurs contraintes anatomiques, car
pour rétablir la pronosupination de I’avant-bras, toutes les conditions
anatomiques devraient étre présentes (mobilité haute et basse de
I’articulation radio-ulnaire, élasticité de la membrane interosseuse, une
courbure radiale adéquate). Les muscles a action pronatrice et supinatrice
n’ont jamais fonctionné dans ce sens. [69]

Prévenir la récidive de la soudure osseuse entre le radius et l'ulna.

Dans notre série, I'objectif de I'intervention chirurgicale est de placer I'avant-

bras dans une position fonctionnelle permettant les activités quotidiennes de I’enfant.

2. Indications chirurgicales :

Une déformation en pronation a 60° de I’avant-bras est considérée par la plupart

des auteurs comme étant une indication chirurgicale assez significative. [69]

Selon SIMMONS et al. [45], une pronation a 60° est une indication absolue
pour |’ostéotomie, alors qu’une pronation entre 15 et 60° est considérée
comme une indication relative discutée au cas par cas.

OGINO et HIKINO [56] ont pensé qgu’une déformation en pronation de 60°
créait une géne fonctionnelle assez importante nécessitant une prise en
charge chirurgicale, tandis que les patients avec une déformation a 20° ne se
plaignaient guere d’handicap signifiant.

D’apres Dr. B. PASUPATHY et al. [40], les indications chirurgicales se

résumaient a une hyper pronation et une synostose des deux avant-bras,
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mais que le handicap soit sévere dans les deux cas, tout en prenant en
considération I'importance de la géne fonctionnelle au cas par cas.

- Dans notre étude, I'indication chirurgicale retenue était essentiellement une
géne fonctionnelle importante, ou une atteinte bilatérale. En partant d’une
pronosupination neutre (cotée 0°), une pronation fixée a 60° ou plus est une
indication chirurgicale, surtout s’il s’agit du coté dominant

Ces figures sont variables selon les études, et certains auteurs ont considéré en

plus les facteurs culturels et ethniques qui pourraient influencer la prise de décision.

[58]

3. Age lors de la chirurgie :

Il y a une certaine variation dans la littérature sur I’age idéal de la chirurgie :

- Pour TSUYOSHI MURASE et al. [58], I’age idéal pour la chirurgie est de 3.9 ans
(2,5 - 5ans).

- D’aprés RAMACHANDRAN et al. [2], I’dage moyen a la chirurgie était de 11 ans
(9-13 ans).

- Dans I’étude de Dr. B PASUPATHY et al. [40], I’age moyen lors de
I’intervention chirurgicale est de 3,8 ans (2-9 ans).

- Dans notre série, I’age moyen a la chirurgie est de 5 ans.

4. Méthode thérapeutique :

Tous les auteurs se sont mis d’accord sur [linutilit¢ des interventions
chirurgicales visant a libérer la synostose dans I’espoir de rendre une pronosupination
active. [71]

La membrane interosseuse, les rétractions musculaires, I’atrophie des muscles
pronateurs et supinateurs, la téte radiale et l'articulation radio-ulnaire inférieure
anormales s’y opposent. [71]

Plusieurs meéthodes chirurgicales ont été proposées, elles peuvent étre
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rassemblées en deux groupes principaux :

a. Interventions qui améliorent la position fixe de ['avant-bras dans une

position plus fonctionnelle : Différents types d’ostéotomie de dérotation ont

été décrits :

i. Ostéotomie transversale dans la synostose :

Cette technique vise a placer la main dans une meilleure position fonctionnelle.
Elle était adoptée par plusieurs auteurs : SIMMONS BP. [45], CASTELLO JR. [63], GRIFFET
J. [27], HANKIN FM. [72] et OGINO T. , HIKINO K. [56].

L’abord est longitudinal postérieur le long de la créte ulnaire centre sur la
synostose. Une broche de Kirschner est introduite latéralement, distalement par
rapport au cartilage de croissance, et poussée dans le canal centromédullaire selon la
technique d’embrochage centromédullaire stable [73] .

Le périoste est ouvert entre I’anconé et I’extenseur ulnaire du carpe et le long de
la créte ulnaire. Le périoste est décollé a la rugine pour exposer la synostose . La
broche de Kirschner est reculée de maniere a réaliser une ostéotomie sous périostée a
la scie oscillante dans la moitie proximale de la synostose et'a distance de I’apophyse
coronoide (FIG 58).

Il est prudent de faire un raccourcissement de 0.5cm dans la synostose de facon
a limiter le risque de complications vasculo-nerveuses. Une fois I’ostéotomie réalisée,
la broche de Kirschner est poussée dans le canal médullaire, stabilisant le foyer
d’ostéotomie, recourbée et enfuie sous la peau.

Apres avoir effectué la rotation désirée, une broche oblique est mise en place

pontant le foyer de maniere a fixer définitivement la rotation (FIG.59).
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Fig. 58 : Ostéotomie transversale dans la zone de synostose. L’ostéosynthése est
assurée par une broche axiale, qui ponte le foyer d’ostéotomie, et qui permet de

déroter progressivement I’avantbras. [74]

/\

e
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Fig. 59 : Fixation définitive de la correction par une broche oblique. [74] .
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Dans notre série, la technique chirurgicale utilisée était également une

ostéotomie de dérotation transversale de la synostose.

Fig.60 : Radiographie postopératoire d’une ostéotomie de dérotation transversale. [64]
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ii. Ostéotomie en roseau des deux diaphyses du radius et de l'ulna : [41]

YAMMINE et al. [41] ont utilisé cette technique, décrite pour la premiére fois par
Dr S. L. Haas dans un article publié dans JAMA en Mai 1929, utilisée initialement au
niveau du tibia.

Elle consiste en la réalisation d’une incision au niveau du bord latéral afin
d’accéder a la diaphyse radiale tout en passant entre le muscle brachio-radial et long
extenseur radial du carpe. Le périoste est ouvert sur toute la longueur de I'ostéotomie
en H. Trois ou quatre traits d’ostéotomie longitudinale sont réalisés sur environ 6 a 8
cm a la scie oscillante, transfixiant le radius et permettant d’obtenir ainsi 6 ou 8
ostéotomies longitudinales. (Fig. 61 (A)).

L’acces a l'ulna est ensuite obtenu grace a une courte incision postéro-médiale
et une ostéotomie transverse est réalisée au niveau du centre de la diaphyse,
permettant une dérotation autour de I'axe du radius induisant une séparation des
segments de I’os. (Fig. 61 (B)).

L’ostéotomie ulnaire est fixée par une plaque ou un fixateur externe.

Cette méthode a prouvé son efficacité comparé aux autres ostéotomies de

dérotation trans-synostosique.
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Fig. 61 : Ostéotomie en roseau, le long de la diaphyse radiale, et en aval de la

synostose sur |’'ulna. La dérotation s’effectue ensuite de facon progressive.[74]
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Fig. 62 : Vue peropératoire d'une ostéotomie en roseau : on voit le baillement des
roseaux quand le poignet est en supination. L'écarteur inferieur est entre deux

lamelles osseuses. [41]

___h‘

Fig. 63 : radiographie post opératoire d’écartement des Roseaux qui signe la

correction. [41]
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iii. Ostéotomie diaphysaire distale du radius : [69]

La technique consiste en une ostéotomie a travers la synostose distalement par
rapport au processus coronoide. Avant la procédure, une broche de Kirschner
intramédullaire ulnaire est placée afin de garder le control sur I’ostéotomie.

Apres réalisation de I’ostéotomie, une rotation de ’avant-bras peut étre réalisée
jusqgu'a la position désirée de la correction. [69]

FUJIMOTO M. et KATO HM. [75] ont utilisé cette technique pour leurs trois
patients. Cette technique isolément n’a pas donné de résultats satisfaisants en général
car la radio-ulnaire inférieure et la membrane interosseuse permettent le mouvement.
L’ostéosynthese du radius est difficile en raison de I’angulation entre les deux parties

de l'os. (Fig. 64)

Fig. 64 : Ostéotomie diaphysaire distale du radius. [69]
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iv. Ostéotomie des deux diaphyses du radius et de I'ulna :

Dans cette méthode, une ostéotomie est réalisée sur deux sites, une au niveau
du radius proximal et l'autre au niveau de l'ulna distal et un segment de l'os est
réséqué. Il est nécessaire de faire un raccourcissement de 5 a 6 mm dans le foyer
d’ostéotomie, de maniere ‘a limiter de survenue de syndrome de loge. Deux broches de
Kirschner sont introduites dans la styloide radiale et ulnairea travers les sites de
résection osseuse . L'avant-bras est ensuite place manuellement dans la position
souhaitée. (Fig. 65) [38]

Des complications de : pseudarthrose, angulation de |'avant-bras, syndrome de

loge, la paralysie nerveuse et la compromission vasculaire ont été rencontrés.

i

| W
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Fig. 65 : Méthode chirurgicale. (A) ostéotomie au tiers distal du radius et au tiers

proximal de l'ulna. (B) des broches de Kirschner ont été introduit'a partir des sites
d'ostéotomie distalement hors du radius et proximalement hors de l'ulna. (C, D) Les

sites d'ostéotomie ont été réduits et les broches de Kirschner ont été avancées a
travers les sites d'ostéotomie. (E) Puis I'avant-bras a été détourné manuellement suivi

AL rr

d'une immobilisation platré. [58]
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A

Fig. 66 : (A) radiographie préopératoire (B) Ostéotomie au tiers distal du radius et au

tiers proximal de I'ulna (C) radiographie postopératoire 8s apres la chirurgie. [58]

MURASE et al. [58] ont obtenu de bons résultats grace a cette méthode avec
seulement un seul cas qui a perdu 20° de la correction. (Fig. 66)

Cette méthode a été pratiqué également par RAMACHANDRAN et al. [2], SHERIF
N.G. [60], NGUYEN NGOC HUNG [38] et WAEL EL-ADL [59], qui ont tous conclu que
cette méthode soit une technique simple et sure pour traiter les patients atteints de

SRUC.
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v. Ostéotomie de dérotation distale par rapport a la zone de synostose :

M. FARZAN et al. [57] ont utilisé cette technique. Dans cette méthode, la zone de
la synostose est atteinte par la voie postérieure, et une ostéotomie de l'ulna est
réalisée distalement par rapport a la zone de synostose. Le site d’ostéotomie est fixé
par broche de Kirschner, le coude ensuite fixé dans la position désirée.

Les complications comprennent : la compression vasculaire, le syndrome de loge
et la perte de I’angle de correction.

vi. Ostéotomie de dérotation avec la méthode d’llizarov : [76]

Cette technique est basée sur la correction progressive de la malformation apres
une ostéotomie de dérotation, a I'aide d’un fixateur d’llizarov (Fig. 67) a titre de
Imm/jour avec possibilité d’allongement du membre a partir de J1 en postopératoire
sous contrdle radioscopique.

BOLANO [77] a utilisé cette méthode dans son étude, tout en réalisant une
correction aigue immédiate de 60°, suivie par une dérotation progressive de 4°/j sur 1
mois. Position neutre de 'avant-bras a été atteinte, et I'infection des fiches était la
seule complication notable.

Par contre RUBIN et al. [66] ont pratiqué une ostéotomie suivie d’une correction
progressive de la synostose a l|'aide d’un fixateur de type llizarov rapportant
d’excellents résultats. Leur étude a démontré la possibilité de corriger
progressivement des déformations supérieures’'a 90° en utilisant un fixateur externe
d’llizarov. llIs ont souligné que la correction devrait étre obtenue progressivement
Selon leur expérience, toute tentative de correction aigue immédiate, méme partielle,
selon la technique décrite par BOLANO [77], n'est pas recommandée et peut entrainer
une neurapraxie du nerf radial , développé par deux de leurs patients chez qui ils ont

tenté une correction instantanée.
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Fig. 67 : Montage d’un fixateur externe type llizarov sur avant-bras [76]

b. Interventions qui visent le rétablissement du mouvement de pronosupination

de I'avant-bras par la libération de la synostose :

i. Interposition de prothése pivotante (Kelikiian et Doumanian [78])

ii. Ostéotomie et interposition des tissus mous - membrane silastique, I’anconé

et greffe fascio—graisseuse vascularisée libre.

Cette technique est basée sur la restauration du mouvement par séparation et
résection de la synostose, suivie d’un raccourcissement du radius en proximal a la
synostose et fixation par plaque, puis d’une interposition d’une graisse ou d’un muscle
(anconé dans I’étude de MIURA et al. [54], aponévrose ou lambeau musculaire dans
celle de DAL MONTE et al. [54], lambeau fascio-graisseux vascularisé dans la série de
KANAYA et IBARAKI [79]) . Cependant, cette procédure a conduit a des résultats
insatisfaisants.

DAL MONTE et al. [54], ainsi que MIURA et al. [54] ont rapporté la récidive de la

synostose chez tous les patients.
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5. Position idéale de I’avant-bras aprés la correction chirurgicale de la

SRUC :

La position idéale pour placer I'avant-bras bras apres correction chirurgicale
reste controversée. Cette position dépend de la bilatéralité, de si le coté atteint est
dominant ou non dominant, de I’environnement social et culturel du patient et des
activités futures projetées.

- Selon I’étude faite par CASTELLO JR. ET GARRO L. [63], tous les avant-bras
opérés ont été fixés a un degré de pronation variant entre 0 et 15°.

- Dans la série RAMACHANDRAN et al. [2], la position des avant-bras aprés
correction chirurgicale était de 10° pour tous les patients.

- NGUYEN NGOC HUNG [38] a opté pour une position entre 0°-30° de pronation
pour le coté dominant, et position neutre (0°) pour le coté non dominant.

- Dans I'’étude de DR. B. PASUPATHY [40], le but était d’obtenir une supination de
20° a 25° apres correction chirurgicale.

- Dans notre série, 4 avant-bras ont été fixé en position neutre apres correction
chirurgicale, tandis que 6 avant-bras ont été fixé a 30° de pronation. Un seul

avant-bras était fixé a 10° de pronation.
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XI.

Complications :

Historiquement, une incidence élevée de complications postopératoires ont été
rapportées [45][35], atteignant 36% des cas dans certaines séries.

SIMMONS et al. [29] ont rapportés huit complications postopératoires sur 22
ostéotomies réalisées : un cas d’infection de la plaie, trois cas de perte de correction
chirurgicale, trois cas ont présenté une compression vasculaire dont un seul cas a
nécessité une fasciotomie et un cas a développé le syndrome de Volkmann. SIMMONS
et al. ont conclu que toute ostéotomie de dérotation supérieure a 85° doit étre réalisée
en deux étapes

GREEN et MITAL [80] ont rapportés un cas qui a développé le syndrome de
Volkmann en postopératoire sur un total de 13 cas.

OGINO.T et HIKINO.K [56] ont signalé deux cas de paralysie du nerf radial, les
deux cas ont récupéré spontanément ente 4 a 8 semaines.

Afin de limiter la durée d’utilisation du fixateur d’llizarov, RUBIN et al. [66] ont
tenté une correction immédiate partielle de la synostose de 30° chez deux patients,
une neurapraxie du nerf radial était remarquée chez les deux patients dans la salle de
réveil. lls ont donc place | 'avant-bras dans la position d’origine. Cela a permis une
guérison neurologique compleéte.

RAMACHANDRAN et al. [2] ont rapporté une consolidation retardée chez un seul
cas. Une collection d'hématome qui a entrainé un syndrome de loge était notée chez
un cas et a nécessité une fasciotomie. Une infection sur broche était noté chez un seul
patient. Aucune perte de correction n'a été notée dans leur série. Aucune complication
vasculo-nerveuse n’a été signalée lors du suivi.

WAEL EL-ADL [59] n’ont rapporté aucune complication chez les 9 patients inclus

dans I'étude.
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HUNG [38] a rapporté une légere perte de correction (15-20°) lors de
I'immobilisation du platre dans 5 avant-bras.

En ce qui concerne la séparation de la synostose par l'interposition d’un lambeau
fascio—graisseux ou de muscle, plusieurs auteurs ont rapporté la récidive de la
synostose. MIURA et al. [54] ont rapporté une récidive chez tous les patients de leur
série apres avoir utilisé le muscle anconé comme une greffe d'interposition. KANAYA et
IBARAKI [79] n’ont signalé aucune récidive avec leur technique qui consiste sur
['utilisation d’un lambeau fascio-graisseux vascularisée libre.

Dans notre série, une patiente a présenté un syndrome de loge, ayant bénéficié
ensuite d’une aponévrotomie avec lachage de la rotation. Une infection du site
chirurgicale et une ischémie de Volkmann ont aussi été retrouvés chez un patient dans

les suites post-opératoires.
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Xll. Evolution :

Les séries de CASTELLO JR. [63], FARZAN M [57], RAMACHANDRAN M [2], WAEL
EL-ADL [59], SHERIF N.G. [60], et RUBIN.G [66] ont tous rapporté un taux de réussite a
100%. Tous les patients ont démontré une amé lioration fonctionnelle sans perte de
correction. Le résultat était satisfaisant pour tous les patients et leurs parents.

KANAYA F, IBARAKI K [79] rapportent dans leur série 75% d’excellents résultats

alors qu’un seul cas n’était pas satisfait du résultat postopératoire.

Dans notre série 90% des patients rapportent d’excellents résultats.
Pour un seul cas (cas n9), la patiente se plaint de douleur au niveau du coté
opéré, ainsi qu’une inégalité de croissance des 2 membres supérieurs en rapport avec

une pseudarthrose au niveau du site d’ostéotomie.
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CONCLUSION
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La synostose radio-ulnaire congénitale est une malformation rare, souvent
bilatérale avec une prédominance chez le sexe masculin. Elle est due a une défaillance
de segmentation entre le radius et I'ulna due a une anomalie du trajet de I'artéere
interosseuse postérieure.

L’étiopathogénie de la SRUC reste inconnue. Une cause génétique est suggérée
devant I'existence d’histoires familiales et la présence de cette anomalie dans le cadre

de certains syndromes génétiques. Les cas sporadiques restent toutefois les plus

fréquents.
L’expression clinique de la SRUC est le blocage de la pronosupination , Iavant-
bras est souvent fixé en position de pronation . Une adaptation fonctionnelle est

possible grace aux mouvements compensatoires au niveau de I’épaule et du poignet.

La prise en charge est soit conservatrice soit chirurgicale selon le degré de la
tolérance fonctionnelle des patients. Les indications chirurgicales sont basées sur le
degré de la déformation (>60°) et la bilatéralité de I’atteinte mais surtout sur
I'importance de la géne fonctionnelle.

D’apres notre étude, nous concluons que I'ostéotomie transversale de dérotation
de squelette anti-brachial est une technique sure, facile et efficace pour le traitement
des SRUC avec moins de risque de complications, de rechutes et de perte de

dérotation.
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RESUMES
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Résumé

Titre : Synostose radio-ulnaire congénitale a propos de 10 cas.
Auteur : RAIS ASMAE

Rapporteur : PROFESSEUR AFIFI ABDERRAHMANE

Introduction : La synostose radio ulnaire congénitale est une malformation rare

du membre supérieur, caractérisée par une fusion radio-ulnaire proximale dans la
majorité des cas, rarement en distale, ou exceptionnellement en proximal et distal,
responsable de la limitation des mouvements de pronosupination, avec un avant- bras
bloqué en pronation.

Cette malformation a été décrite pour la premiere fois en 1793 par SANDIFORT.
Selon I'article publié en 2018 dans le journal international des sciences orthopédiques
par Dr. B PASUPATHY et al. [40], approximativement 350 cas ont été rapporté
mondialement.

C’est une pathologie plus fréquente chez les garcons (64,7%) et est souvent
bilatérale (52,9%),

Nous avons fait une étude rétrospective a propos de la synostose radio ulnaire

congénitale.

Patients et méthode : Cette étude a concerné 10 patients agés de 2 a 10 ans pris
en charge pour une synostose radio ulnaire congénitale au service de Traumato-
orthopédie pédiatrique du C.H.U Hassan Il Fes, sur une période de 8 ans et demi de
Janvier 2009 a juin 2017.

Résultats : L’age moyen de nos patients était de 5 ans. 50% des patients ont
présenté une synostose radio ulnaire bilatérale, 30% une synostose du co6té droit et
20% du coté gauche. Il y avait une faible prédominance masculine, avec un sexe ratio

de 2/3.
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Tous nos patients présentaient une synostose proximale.

Selon la classification de Cleary et Omer, 84,6% des synostoses dans notre série
étaient classés type lll, 7,7% classés type ll, et 7,7% type IV.

La technique chirurgicale réalisée pour tous les patients était une ostéotomie de
dérotation transversale jusqu’a obtention de la position souhaitée, puis stabilisation
par 2 broches de Kirschner n18.

Le suivi clinique et radiologique était sans particularités pour la plupart de nos
malades a I’exception d’un patient qui a présenté un syndrome de Loge et une
pseudarthrose en post opératoire.

A travers ce travail, nous allons retenir :

L’étude du profil épidémiologique des patients présentant une synostose

radio ulnaire congénitale

e L’analyse des résultats de I'ostéotomie de dérotation chez ces patients

e La comparaison de ces résultats a ceux obtenus par d’autres moyens
thérapeutiques

e La comparaison de ces résultats a ceux obtenus dans d’autres séries de la

littérature concertant la synostose radio ulnaire congénitale.
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ABSTRACT

Title: Congenital Radio-Ulnar Synostosis about 10 cases.
Author: RAIS ASMAE
Keywords: Radio-ulnar synostosis - prono-supination - osteotomy.

Thesis tutor: PROFESSOR AFIFI ABDERRAHMANE

Introduction: Congenital radio-ulnar synostosis is a rare malformation of the

upper limb, characterized by a proximal radio-ulnar fusion in most cases, rarely distal,
and hardly ever proximal and distal fusion, causing limitation of prono-supination. The
forearm is mostly fixed in position of pronation.

This malformation was described for the first time by SANDIFORT in 1793,

In an article published by Dr. B PASUPATHY et al. [40] in the international journal
of orthopedics sciences in 2018, approximatively 350 cases were reported worldwide
heretofore.

This pathology touches more frequently boys (64,7%) and is more often bilateral
(52,9%).

Patients and methods: This is a retrospective analysis of 10 cases of congenital

radio-ulnar synostosis followed and treated at the pediatric orthopedic department of
the hospital of C.H.U. Hassan Il of Fes over 8 years and half between January 2009 and
June 2017.

Results: Average age is about 5 years with predominance of male (70%); the
involvement is bilateral in 50% of cases, concerning the right hand in 30%, and the left
in 20%.

All of our patients had a proximal radio-ulnar synostosis.

According to the Cleary and Omer classification, 84,6% of cases were classified

as type lll, 7,7% of cases were classified as type Il and 7,7% as type IV. In all cases, the
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forearms were fixed in position of pronation.
Regarding the treatment, the transverse rotational osteotomy through the fusion
mass is the intervention that we proposed for all our patients.
90% of our patients didn’t present any postoperative complications. One patient
though was presented with a compartment syndrome, who was successfully treated.
Through this work, we are going to talk about:
- Clinical data of the patients presenting a congenital radio-ulnar synostosis.
- Analyzing the results of the transverse rotational osteotomy.

- Comparing our results with those of the literature.
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