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1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS

PROFESSEURS DE

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif
Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr.KHARBACH Aicha
Pr. TAZ| Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI| Abderrahim
Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZAD Rachid

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed
Pr. SOULAYMANI Rachida
Pr. TAOUFIK Jamal
Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed
Pr. BENSOUDA Adil

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza

Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Pr. FELLAT Rokaya

Pr. JIDDANE Mohamed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noueddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmijid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. ERROUGANIAbdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BERRADA Mohamed Saleh

Pr. CHERKAOQUI Lalla Ouafae
Pr. LAKHDAR Amina
Pr. MOUANE Nezha

*Enseignhanmilitaire

LOENSEI GNEMENT SUPERI EUR

Médecine Interne Clinigue Rovale
AnesthésieRéanimation
Pathologie Chirurgicale

Médecine InternéDoven de la FMPR
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation

Anesthésie Réanimation

Néphrologie

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique Mé@hef Maternité des Orangers
Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmactwgie- Dir. du Centre National PV Rabat
Chimie thérapeutique

Chirurgie Général®oyen de FMPT
Anesthésie Réanimation
GastreEntérologie

Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie

Cardiologie

Anatomie

Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliqugsyen de la FMPA
Gynécologie Obstétrique

Chirurgie Générale Directeur du CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Chirurgie Générale

Gynécologid Obstétrique
Dermatologie

Urologie|nspecteur du SSM
Pédiatrie

Traumatologié¢ Orthopédie
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie



Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

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

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan

Pr. BIROUK Nazha

Pr. FELLAT Nadia

Pr. KADDOURI Noureddine

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid

Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. TOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia
Novembre 1998

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam

Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. BENKIRANE Majid*

Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUAMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN D&hama Badr Sououd
Pr. BOURKADI JamaEddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECHCHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. GHARBI Mohamed E|l Hassan
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
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Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Chirurgie Pédiatrie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Néphrologie

CardiologieDirecteur HMI Mohammed V

GynécologieObstétrique
Neurologie
Cardiologie
Chirurgie Pédiatrique
Urologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
PsychiatrieDirecteur Hop.Ar -razi Sale
Gynécologie Obstétrique

Neurologie Doyen de [BMP Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie

Pneumephtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumephtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumephtisiologie
Neurochiurgie
AnesthésieRéanimation
Médecine Interne

Neurologie

GastreEntérologie

Chirurgie Générale

Cardiolagie

AnesthésieRéanimation

Pédiatrie- Directeur Hop.Cheikh Zaid
Urologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pédiatrie



Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Dé

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

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
cembre 2002

Pr.
Pr.

AMEUR Ahmed *
AMRI Rachida

Pr.AOURARH Aziz*

Pr.
Pr.
Pr.

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila

Pr.BENZZOUBEIR Nadia

Pr.
Pr.

BERNOUSSI Zakiya
CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr.
Pr.
Pr.

EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair
FILALI ADIB Abdelhai
HAJJI Zakia

Pr. KRIOUILE Yamina
Pr. OUJILAL Abddilah

Pr.
Pr.

RAISS Mohamed
SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr.

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

ABDELLAH EIl Hassan
AMRANI Mariam

BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Bdkacem*
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AnesthésieRéanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumephtisiologie
GastreEntérologie
Cardiologie
Pédiatrie
Rhumatologie
Anatomie
Radiologie
Radiologie
AnesthésieRéarmation
NeuroChirurgie
Chirurgie Pédiatrique Directeur Hop. Des Enfants Rabat
Chirurgie Générale
Pédiatrie- Directeur Hop. Univ. Internati onal (Cheikh Khalifa)
NeuroChirurgie
Chirurgie Généraleirecteur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire PériphériqueD charge Aff Acad. Est
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie
Chirurgie G&nérale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie
Cardiologie
GastreEntérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

GastreEntérologie
Anatomie Pathologique
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie
Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
GastreEntérologie
Stomatologie et Chirurgie Maxilitaciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie



Pr. CHERRADI Nadia Anatomie Pathologique

Pr. EL FENNI Jamal* Radiologie

Pr. EL HANCHI ZAKI Gynécologie Obstétrique
Pr. EL KHORASSANI Mohamed Pédiatrie

Pr. HACHI Hafid Chirurgie Générale

Pr. JABOUIRIK Fatima Pédiatrie

Pr. KHARMAZ Mohamed Traumatologie Orthopédie
Pr. MOUGHIL Said Chirurgie CardievVasculaire
Pr. OUBAAZ Abdelbarre * Ophtalmologie

Pr. TARIB Abdelilah* Pharnacie Clinique

Pr. TIJAMI Fouad Chirurgie Générale

Pr. ZARZUR Jamila Cardiologie

Janvier 2005

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

Pr. ALLALI Fadoua Rhumatologie

Pr. AMAZOUZI Abdellah Ophtalmologie

Pr. BAHIRI Rachid RhumatologieDirecteur Hop. Al Ayachi Salé
Pr. BARKAT Amina Pédiatrie

Pr. BENYASS Aatif* Cardiologie

Pr. DOUDOUH Abderrahim* Biophysique

Pr. HAJJI Leila Cardiologie  (mise en disponibilité)
Pr. HESSISSEN Leila Pédiatrie

Pr. JIDAL Mohamed* Radiologie

Pr. LAAROUSSI Mohamed Chirurgie Cardievasculaire
Pr. LYAGOUBI Mohammed Parasitologie

Pr. SBIHI Souad Histo-Embryologie Cytogénétique
Pr. ZERAIDI Najia Gynécologie Obstétrique
AVRIL 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen* Rhumatologie

Pr. BELMEKKI Abdelkader* Hématologie

Pr. BENCHEIKH Razika O.R.L

Pr. BOUHAFS Mohamed ElI Amine Chirurgie- Pédiatrique

Pr. BOULAHYA Abdellatif* Chirurgie Cardid Vasculaire Directeur Hopital Ibn Sina Marr.
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas Gynécologie Obstétrique
Pr. DOGHMI Nawal Cardiologie

Pr. FELLAT Ibtissam Cardiologie

Pr. FAROUDY Mamoun Anesthésie Réanimation
Pr. HARMOUCHE Hicham Médecine Interne

Pr. IDRISS LAHLOU Amine* Microbiologie

Pr. JROUNDI Laila Radiologie

Pr. KARMOUNI Tariq Urologie

Pr. KILI Amina Pédiatrie

Pr. KISRA Hassan Psychiatrie

Pr. KISRA Mounir Chirurgiei Pédiatrique

Pr. LAATIRIS Abdelkader* Pharmacie Galénique

Pr. LMIMOUNI Badreddine* Parasitologie

Pr. MANSOURI Hamid* Radiothérapie

Pr. OUANASS Abderrazzak Psychiatrie

Pr. SAFI Soumaya* Endocrinologie

Pr. SOUALHI Mouna Pneumd Phtisiologie

Pr. TELLAL Saida* Biochimie

Pr. ZAHRAOUI Rachida Pneumd Phtisiologie
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Octobre 2007

Pr.
Pr.

Pr.

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

Pr.

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

Pr

ABIDI Khalid

ACHACHI Leila
AMHAJJI Larbi *
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed *
BALOUCH Lhousaine *
BENZIANE Hamid *
BOUTIMZINE Nourdine
CHERKAOUI Naoual *
EL BEKKALI Youssef *
EL ABSI Mohamed

EL MOUSSAQUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid *
ICHOU Mohamd *
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LOUZI Lhoussain *
MADANI Naoufel
MARC Karima
MASRAR Azlarab
OUZZIF Ez zohra*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine *
SIFAT Hassan *
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tarig*
TANANE Mansour *
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Mars 2009

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

ABOUZAHIR Ali *
AGADR Aomar *

AIT ALl Abdelmounaim *
AKHADDAR Ali  *
ALLALI Nazik

AMINE Bouchra

ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen *
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae *

BOUI Mohammed *
BOUNAIM Ahmed *
BOUSSOUGA Mostapha *
CHTATA Hassan Toufik *
DOGHMI Kamal *

EL MALKI Hadj Omar

EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid *

FATHI Khalid

HASSIKQJ Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
LAMSAOURI Jamal *
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Réanimation médicale

Pneumo phtisiolo

gie

Traumatologie orthopédie

Parasitologie

Anesthésie réanimation

Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique
Chirurgie cardmsculaie

Chirurgie général

e

Anesthésie réanimation

Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice

Radiothérapie

Oncologie médicale

Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie

Réanimation médicale

Pneumo phtisiolo

gie

Hématologie bdlogique

Biochimie-chimie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Chirurgie g@érale
Traumatologieorthopédie

Parasitologie
Cardiologie

Médecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générd

Neurachirurgie

Radiologie

Rhumatologie
Neahirurgie

Directeur Hop.des Spécialités

Anesthésie Réamation

Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologieorthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique

Hématologie clini

que

Chirurgie Générale

Microbiologie
Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastreentérologie

Pédiatrie
Pédiatrie
Chimie Thérapeu

tique



Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR lttimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdelldif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH lkram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*
Pr. ZOUAIDIA Fouad
Decembre 2010

Pr.ZNATI Kaoutar

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil *

Pr. BENCHEBBA Driss *

Pr. DRISSI Mohamed *

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL OUAZZANI Hanane *
Pr. ERRAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Février 2013

Pr.AHID Samir

Pr.AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila

Pr. AMOR Mourad

Pr.AWAB Almahdi
Pr.BELAYACHI Jihane
Pr.BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr.BENCHEKROUN Laila
Pr.BENKIRANE Souad
Pr.BENSGHIR Mustapha *
Pr.BENYAHIA Mohammed *
Pr.BOUATIA Mustapha
Pr.BOUABID Ahmed Salim*

Pr BOUTARBOUCH Mabhjouba
Pr.CHAIB Ali *

Pr.DENDANE Tarek

Pr.DINI Nouzha *

Chirurgie Cardievasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
PneumePhtisiologie

Anesthége réanimation

Médecine Interne Directeur ERSSM
Physiologie

Microbiologie

Médecine Aéronautique
Biochimie- Chimie

Radiologie

Chirurgie Pédiatrique

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Plastique et Réparatrice
Urologie

GastroEntérologie

Anatomie Pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique

Anatomie Pathologique

Chirurgie pédiatrique
Anesthésie Réanimation
ralimatologieorthopédie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Pneumophtisiologie

Chirurgie Pédiatrique

Anatomie Pathologique

Pharmacologie
Toxicologie
GastEntérologie
AnesthRgignimatbn
Anesthd&®@animation
Réanimation Médicale
Anesthd&é&animation
Biochimie-Chimie
Hématologie
Anesthésie Réanimation
Néphrologie
Chimie Analytique et Bromatologie
Traumatologie orthopédie
Anatomie
Cardiologie
Réanimation Médicale
Pédiatrie

Pr.ECHCHERIF EL KETTANI Mohamed Ali Anesthésie Réanitiam

Pr.ECHCHERIF EL KETTANI Najwa

Pr.ELFATEMI NIZARE

*Enseignhanmilitaire

Radiologie
Netchirurgie



Pr.EL GUERROUJ Hasnae
Pr.EL HARTI Jaouad

Pr.EL JAOUDI Rachid *
Pr.EL KABABRI Maria

Pr.EL KHANNOUSSI Basma
Pr.EL KHLOUH Samir

Pr.EL KORAICHI Alae
Pr.EN-NOUALI Hassane *
Pr.ERRGUIG Laila

Pr.FIKRI Meryem

Pr.GHFIR Imade

Pr.IMANE Zineb

Pr.IRAQI Hind

Pr.KABBAJ Hakima
Pr.KADIRI Mohamed *
PrLATIB Rachida
Pr.MAAMAR Mouna Fatima Zahra
Pr.MEDDAH Bouchra
Pr.MELHAOUI Ady!I
Pr.MRABTI Hind
Pr.NEJJARI Rachid
Pr.OUBEJJA Houda
Pr.OUKABLI Mohamed *
Pr.RAHALI Younes
Pr.RATBI Ilham
Pr.RAHMANI Mounia
Pr.REDA Karim *
Pr.REGRAGUI Wafa
Pr.RKAIN Hanan
Pr.ROSTOM Samira
Pr.ROUAS Lamiaa
Pr.ROUIBAA Fedoua *

Pr SALIHOUN Mouna
Pr.SAYAH Rochde
Pr.SEDDIK Hassan *
Pr.ZERHOUNI Hicham
Pr.ZINE Ali  *

AVRIL 2013

Pr.EL KHATIB MOHAMED KARIM *
MAI 2013

Pr. BOUSLIMAN Yassir*
MARS 2014

Pr. ACHIR Abdellah
Pr.BENCHAKROUN Mohammed *
Pr.BOUCHIKH Mohammed
Pr. EL KABBAJ Driss *

Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira *
Pr. HARDIZI Houyam

Pr. HASSANI Amale *

Pr. HERRAK Laila

Pr. JEAIDI Anass *

Pr. KOUACH Jaouad*

Pr. MAKRAM Sanaa *

Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar
Pr. SEKKACH Youssef*

Pr. TAZI MOUKHA Zakia

*Enseignhanmilitaire

Médecine Nucléaire
Chimie Thérapeutique
Toxicologie
Pédiatrie
Anatomie Pathologique
Anatomie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Physiologie
Radiologie
Médecine Nucléaire
Pédiatr
Endocrinologie et maladies métaboliques
Microbiologie
Psychiatrie
Radiologie
Médecine Interne
Pharmacologie
Neurochirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie
Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie GaléniiceeDoyen a la Pharmacie
Génétique
Neurologie
Ophtalmologie
Neurologie
Physiologie
Rhumatologie
Anatomie Pathologique
GastreEntérologie
Gadfruérologie
Chirurgie Cavdisculaire
GastreEntérologie
Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie

Stomatologie et Chirurgie Maxilitaciale
Toxicologie

Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Thoracique
Néphrologie
Biochimi€himie
Histologie EmbryologieCytogénétique
Pédiatrie
Pneumologie
Hématologie Biologique
Gynécotlaistétrique
Pharmacologie
CCcv
Médecine Interne
Gynécolo@bstétrique



DECEMBRE 2014

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

ABILKACEM Rachid*

AIT BOUGHIMA Fadila
BEKKALI Hicham *
BENAZZOU Salma
BOUABDELLAH Mounya
BOUCHRIK Mourad*
DERRAJI Soufiane*

EL AYOUBI EL IDRISSI Ali
EL GHADBANE Aldedaim Hatim*
EL MARJANY Mohammed*
FEJJAL Nawfal

JAHIDI Mohamed*
LAKHAL Zouhair*
OUDGHIRI NEZHA

RAMI Mohamed

Pr. SABIR Maria

Pr.

SBAI IDRISSI Karim*

AQUT 2015

Pr.
Pr.

MEZIANE Meryem
TAHIRI Latifa

PROFESSEURS AGREGES :

JANVIER 2016

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENKABBOU Amine
EL ASRI Fouad*
ERRAMI Noureddine*
NITASSI Sophia

JUIN 2017

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

ABI Rachid*
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* Les batailles de la vie ne sont pas gagnees par les plus
forts, ni par les plus rapides, mais par ceux qui

n'abandonnent jamais ’

- Roi Hassan II -
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A
SA MAPESTE
LE ROT MOHAMED VI
Chef Supréme et Chef I Etat-Major Général des Forces Armées Royales
Roi du MAROC et garant de son intégrité territoriale

Qu 6 ALk glaiffe et prés&reRoyaume.
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Monsieur le Général de Corps 4 Armée
Belkfiir EL FAROUK.
Inspecteur Général des Forces Armées Royales

En témoignage de notre grand respect
Et notre profonde considération

Monsieur le Médecin Général de Brigade
Mohammed ABBAR,
Inspecteur du Service Santé

En témoignant de notre grand respect
Et notre profonde considération
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Monsieur e Médecin Génbral de Brigade
EL Mehdi ZBIR,
Directeur de (Hopital Miitaire £ Instructions Mohiamed V-
Rabat

En témoignage de notre grand respect

Et notre profonde considération et sincére admiration

Monsieur le Médecin Général de Brigade
BOULAHYA Abdellatif
Directeur de [Hopital Militaire Avicenne — Marrakech
En témoignant de notre grand respect et notre profonde

considération
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Monsieur e Colonel Major
Abderrazak SABIR,
Médecin Chef du 3éme Hopital de Laayoune

En témoignant de notre grand respect et notre profonde
considération

A
Monsieur le Médecin Colonel Major
Kanim FICALI
Directeur de (Ecole Royale du Service de Santé Militaire

En témoignage de notre grand respect
Et notre profonde considération.
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Monsieur le Médecin Colonel Major
Elbaaj Mohammed
Drirecteur de (Hopital Militaire Moulay Ismail - Mekpes
En témoignage de notre grand respect

Et notre profonde considération

Toutes les lettres ne sauront trouver les mots qu'il faut. . ...

Tous les mots ne sauraient exprimer la gratitude, Camour, le respect, la

reconnaissance.
Aussi, ¢ est tout simplement que :

Je dédie cette thése a ...
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A La mémoire de mon trés cher pére

Lahoussine Ben Mbarek Mesfioui

Ce travail est dédié a mon pére, décédé trop tt, qui m'a toujours poussé et

motivé dans mes études.
J'aurais souhaité ta présence en ce moment pour partager ma joie.

Tu m'as toujours fait preuve d amour et d affection, tu es toujours présent

dans mon esprit et dans mon ceeur et tu le resteras d jamais.

Tu as toujours été mon école de patience, de confiance et surtout d espoir et

d"amour.

Aucune dédicace ne saurait exprimer mon respect, mon amour éternel et ma
considération pour les sacrifices que tu as consenti pour mon instruction et

mon bien étre

Puisse ton existence pleine de droiture, de franchise et de sagesse me servir
dexemple dans [exercice de ma profession. ..
J'espére que, du monde qui est sien maintenant, il apprécie cet humble geste
comme preuve de reconnaissance de la part d’un fils qui a toujours prié pour

le salut de son dme.

Puisse Dieu, le tout puissant, [avoir en sa sainte miséricorde !



A ma trés chére meéere

Tarchi Zohra

Quoi que je fasse ou que je dise, je ne saurai point te remercier comme il se
doit.

Ton affection me couvre, ta bienveillance me guide et ta présence a mes
cotes a toujours été ma source de force pour affronter les différents

obstacles.

Tu t'es toujours donnée beaucoup de mal pour m'offrir le meilleur de toi-

-

Ta noblesse et ta bonté sont sans limites. ..
Je n'ai jamais manqué de rien auprés de tot. ..

Tu as guetté mes pas, et tu m'as couvé de tendresse, ta priére et ta

bénédiction m'ont été d un grand secours pour mener d bien mes études.

Que ce modeste travail soit Cexaucement de tes veeux tant formulés, le fruit

de tes innombrables sacrifices.

Je t'aime maman et j'implore le tout-puissant pour qu'il t 'accorde une bonne

santé et une vie longue et heureuse.
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A | 0©Ome de mon <c¢h

Mohamed Mesfioui

A tous les moments d enfance passés avec toi mon petit, en gage de ma
profonde estime pour (aide que tu m'as apporté.
Tu m’as soutenu, réconforté et encouragé.
Tu as toujours été pour moi un exemple de frére respectueux, honnéte, de la
personne méticuleuse
J'aurais tant envie que tu sois [d d mes cotés |

Tout en moi n'est que de [amour pour toi. Et (amour ne meurt jamars.

Je te dédie ce modeste travail en regrettant que tu ne puisses étre avec nous,
mais sache que nous t ‘aimons et que tu resteras toujours vivant dans nos

COEUTS.

Puisse Dieu te réserver sa clémence d sa bien large miséricorde et t'accuetllir

en son vaste paradis auprés des Prophétes et des Saints.
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A mon chgrandrére

Ismail Mesfioui

Tu as tau‘_rbur:s eté d mes cotes pour me sou tenir et m ’enmuragen

Ta bonté, ton précieux soutien, ton encouragement tout au long de mes
années d étude, ton amour et ton affection, ont été pour moi [exemple de

persévérance.

Je te dédie ce travail avec [a plus grande reconnaissance et la profonde

affection. ..

Puisse Dieu, le Trés Haut, t 'accorde santé, bonheur et réussite
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Introdution




La douleur est un symptdéme subjectif qiexe qui représente plus de?90

des motifs de consultations et pose un probleme de définition

L6Association il nternational e pour I
Association for the Study of PainlASP -) la définit comme étant «ne
sensation désagréable et une expérience émotionnelle en réponse a une

atteinte tissulaire réelle ou potentielle, ou décrite en ces termes

C'est un m®cani sme pr ocdwicst edid unposutri
potentiellementdangereux pour son intégrité, il génére de comportements

reflexes qui visent a en corriger l'origine et a limiter les conséquences

En revanche, la sensibilité des individus aux stimuli douloureux varie
considérablement, certains d'entre eux réagissent aleéra excessive a la
douleur (hyperpathie), tandis que d'autres sont relativement indifféerents. Bien
que de multiples facteurs puissent causer ces différences, la variabilité de la
sensibilité a la douleur peut également étre due a des différences foalase

dans la neurophysiologie du nociceptfon

L6insensibilit® cong®nitale ° | a doi
en existe pl usieurs types sO0i nt ®gr ant

neuropathie sensitive héréditatre

Elle est marquée pam affaiblissement de perception de la douleur des la
naissance, due généralement a une neuropathie héréditaire autosbeigui o n

en parlera par la suite



Elle se caractérise par des acces fébriles, une anhidrose, une absence de
perception douloureusales automutilations et parfois un retard mental. Les
complications les plus redoutées sont (fractures négligées, brdlures, mutilations
oro-digitales) qui peuvent engager le pronostic vital. Le traitement reste
pr ®ventif et r e p os ecatiensdese patiente ¢t lde lawasn t S

familles®

Nous rapportonsici e cas doO6une jeune fille d
insensibilité congeénitale a la doulesuite a des automutilations notamment-oro

digitales graves et qui fut adressée pour une reconstruahe



Historigue




En 1663 William Harvey avait rapporté pour laf"dfois devant la cour

d'Angleterre au roi Charles"lin cas d'analgésie congénitale

En 1852 une F'© observation a été rapportée, avec un cas touchant les
pieds, décripar Nélator?, Tooqui |l 6on doit sa d®nomi

mutilante familiale

En 1922 34 cas décrits par Hicks i ssus t ous déune
londonienne et dont les autopsies confirmaient la dégénérescence des neurones

des ganglions rachidiem®stérieurs

Puis, a partir dd932et pendant 10 ans, Thévendra s ui Vv i | 6 ®v 0|
la maladie chez une méme patientefte maladie qui prendra son nom par la
suite. Il a ensuite recueilli 4 observations personnelles qui les a ajoutées a celles
de b littérature publiee depuis 1903 pour étudier une série de 29 cas. Il constata
que le syndrome trophique touche constamment les membres inférieurs, alors
qgue pour | es membres sup®rieurs il noe¢
dans s a stenteide memhresupéréear survint 2 a 9 ans aprés celle du

membre inférieur

Tocantis et Rei mann notaient dans 1
membres supérieurs débutait par des phlyctéenes qui évoluaient vers des
ulcérations touchant la face doesale la derniére phalange, parfois des douleurs

intenses a type de crampes précédent ce tdbleau

En 1951 DennyBrown a identifié une forme particuliere d'acropathie
ulcéromutilante, due a une dystrophie des fibres nerveuses myéliniques des
racines postéures, associant alors des lésions nerveuses périphériques a une

dégenérescence primitive des ganglions rachidiens de L3, et &2 ndest qu



1973 que Trusch'®, précise les 3 critéres essentiels pour poser le diagnostic

doéindi ff ®r encdeulearong®ni tale ° | a

1. Absence de perception de la douleur des la naissance
2. Intéressant la totalité de la surface corporelle
3. Les autres types de sensibilités doivent toutes étre intactes ainsi que les

réflexes ostédendineux

Tandi s197MDyokeeinColl'! ont étdli une classification qui regroupe
sous le terme dreuropathies sensitives héréditairesdes affections ayant ont

en commun les caractéristiques suivantes :

1. Elles sont généralement héréditaires
2. Il'y a une implication sélective des neurones sensitifppériques
3.LO6Ii mplication des neurones est typ

dégénérescences des systemes






Etant donn® que cbest une mal adi e h®r

les 5 différents types des neuropathiesisiges héréditaires sur le plan génétique

1. Plusieurs approches génétiques ont été déeveloppées dans la maladie

de Thévenard :

Le mode de transmission prépondérant agtosomique dominant
Cependant , une h®r®dit® | i ®e digréeb 6 X a
(absence de transmission péifge). La pénétrance semble incomplete, elle est

sans nul doute aggependante

Dans 3 famill es, une doéorigine autr
Nicholson et al a pu identifier un locus en 9922P.3 dans uneégion de 8

cM, délimité par les marqueurs microsatellites D9SB9%176'2

De m°me nous rapportons | e cas dbéun
HSAN | correspond © une r ®gi on. Ce I o

pas encore identifié le gene capendant

Léatteinte motrice qui peut °tre pl
délicat tout classement du phénotype. Il est alors limite entre HSAN | et la
maladie de CharcaWlarie-Tooth type 2 CMT2)

Néanmoins, on a identifie sur le chromosome 3q lacus pour le
phénotype CMT2 qui se manifeste par des troubles sensitifs majeurs associés a

des ulcérations plantaires et amputation des orteils chez les malades

Ce locus a initialement pris le nom de CMT2B mais actuellement beaucoup

s 6 accor desocter apmophénotypedHEAN |

Par cons®quent , ces donn®es d®mont |
phénotype HSAN |



Sur |l e plan pratique, on ne peut p
indirect par marqueurs polymorphes chez les familles suffisamment

informatives pour une analyse de liaiséf
2. Dans | 6acropathie pr®coce r®cessiyv

Le mode de transmission estutosomique récessjf mais le gene

responsable néba pas encore ®t® identif

On not e gubdbune C 0ons aregeal iMais tle® cag st
sporadiques sont fr®quents ainsi gue
par Axelrod Kondo et Hori kawa t ®moi gn:
plusieurs différentes types de pathologies regroupées sous le terme de&.S.H d

type 1115
3. Dans le syndrome de RileyDay ou de dysautonomie familiale :

Coest une tr s rare mal adautesoniguei s e
récessif touchant principalement les juifs ashkénazes. Cette neuropathie,

sémiologiquement riche, a été décptmur la B fois en 1949°

4. Dans | 6insensibilit® cong®nitale

Le mode de transmission emtitosomique récessjfavec une expression
variabld’. Mais sans distribution raciale caractéristique. En 1991 le géne
responsable a étidentifié sur le chromosome 18et des études récent&s®
ont permis de mettre le point sur plusieurs anomalies de ce gene de 23kb
appelées TRKA (ou NRTK1)

5. Dans la neuropathie sensitive héréditaire de Low qui se transmet

selon un modeautosomique récessif Son géne responsable a été

localisé sur le chromosome



D)
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Observation clinique

.
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1. ldentité de la patiente :

|1 sbagit doébune jeune fille de 10 a

vaccinée selon le PNI, de bas NSE
2. Antécedens familiaux
Pas notion de consanguinité des parents
Sans notion de cas similaire dans la famille
3. Histoire de la maladie :

La patiente présente depuis la naissance une insensibilité a la douleur avec une
not i o nmutlaboasunbt@mment omigitales, ansi qu'un retard psychomoteur.
Adress® par son p®diatre pour prise en

labiale génant la continence salivaire (Figure 1) suite a desnatitations
4. Examen clinique

EXAMEN GENERAL : patiente consciente GCS 15/ bien orientée
dans | e temps et dans | 6espace, conj o

sur le plan hémodynamique, respiratoire et neurologique
EXAMEN DE LA FACE ET DE LA CAVITE BUCCALE

1. Examen exo buccal

a) Inspection
L'inspection statiquen note:

T Pr®sence dbébune plaie avec perte de s
T Absence d61d me, tum®faction, ecchy

T Absence doéanomali e de texture cutane

11



T Absence do®coul ement p amassift agal or i f
(otorrhée, rhinorrhée, stomatorrhée)

T Absence dbéanomali e de projection de
énophtalmie)

T Absence dbéanomalie des phan res (1| €

des cheveux)
Examen exobuccal dynamigo®ntre :

f Motricit® faciale conserv®e avec a
paralysie faciale

1 Respect de la motricité extrinseque oculaire

1 La fonction manducatoire respectée avec
V. Une amplitude doébouverture buccale
V  Le chemin d'ouverture raligne
V  Absence de limitation des mouvements de diduction et de

propulsion
b) Palpation
Absence de point douloureux exquis lors de la palpation des reliefs du

squelette facial

Absence de mobilité anormale et/ou une déformation faisant évoquer une

lésion ossese (fracture, tumeur osseuse, ostéite)

La palpation des articulations tempear@andibulaires absence des

claguements, ressauts ou craguements lors des mouvements mandibulaires

L'examen de la sensibilité du massif facial note

12



Respect de tous les types sknsibilité en dehors de la sensibilité algique
au niveau des territoires sensitifs des nerfs ophtalmique zaxillaire (\) et
mandibulaire (), sans oublier la zone de Ramddynt innervée par le nerf
intermédiaire de Wrisberg (Vlbis) et les régias angulomandibulaire et
cervicale innervées par le plexus cervical superficiel

Absence de tuméfaction et/ou de douleur provoquée a la palpation des aires de
projection des glandes salivaires (glandes parotide, submandibulaire, sublinguale)

La palpationdes aires ganglionnaires des différentes aires cervicofaciales
absence d'adénopathies

2. Examen endobuccal :

Perte de substance intéressant la levre inferieure

Mauvaise état bucedentaire

Présence des ulcérations de la face endo buccale des joues

La largue, le plancher buccal, la volte palatine et le voile du palais sont
indemnes

EXAMEN LOCOMOTEUR

Au niveau des membres supérieurs on retrouve des amputations pulpaires
du 2, 2™ doigt de la main droite,®?¢ 3¢ et £™ doigts de la main gauche
(Figure 2)

Au niveau des membres inférieurs on note une amputation du gros et du
5meorteil du pied droit (Figure 3)

L'EXAMEN NEUROLOGIQUE

Sensibilité:

1 La sensibilité¢ thermiquest perturbée (absence de perception et de
discrimination entre les tubes clus et froids)

13



1 Abolition de la sensibilité douloureusebsence de réponse lors de la

pi q%re do®pingle au niveau de | a p

1 Respect de |l a sensibilit® tactile

diapason appliqué sur des surfaces osseuses nepéaete d dano mal i

1 Respect de la sensibilité proprioceptive : le test du sens de position des

orteils ne met en évidence aucune anomalie
Motricité et Réflexes
1 Respect de la motricité et le tonus musculaire

1 Les réflexes ostéo tendineux sont présents maisindéa (une

hyporéflexie)
1 Absence ddéamyotrophie, hypertrophi
crampe |l ors de | O0inspection

1 Absence de myotonie lors de la percussion musculaire
1 Absence douleur musculaire a la pression ou palpation
1 Force musculaire normale

Retard psychomoteur

1 Le quotient intellectuel estimé a 45

9 LOhumeur est cyclique

1 Troubles du sommeil

1 Troubles envahissants du développement

1 Troubles des apprentissages

14



Le systeme nerveux autonome :

1 On note une anhidrose (Absence totale de sécrétion sudorale)
1 Absence de trouble vasomoteur

1 Absence de variations tensionnell e:
1 Le transit intestinal est normal

Les nerfs craniens :

97 Le nerf olfactif (1) : absence de
1 Le nerf optique (ll) : acuité visuelle normale

1 Les nerfs (lll, IV, VI) : mobilité extrinseque normale Réflexe

pupillaire photo moteur et convergence normaux

1 Le nerf trijumeau (V) : le nerf moteur ne présente aucune anomalie

particuliére- Le réflexe cornéen est présent
1 Le nerf facial (VIl) : normal
1 Le rerf auditif (VIII) : absence de surdité

1 Les nerfs (IX, X, XI) : Une diminution du godt est signalée mais pas de

difficulté a la déglutition
1 Le nerf (XIl) : la mobilité de la langue est normale
EXAMEN DES AIRES GANGLIONNAIRES :
Absence doéad®nopathies
EXAM EN CARDIO-VASCULAIRE :

Les bruits de ciur sont bien per-us,

15



EXAMEN PLEUROPULMONAIRE
Sans particularités

EXAMEN DE LO6ABDOMEN

Abdomen souple avec des orifices herniaires sont libres
5. Conclusion clinique:

Patiente del0 ans sans antécédents particuliers admise dans notre
®t abl i ssement pour reconstruction dou
suite a des automutilations dans le cadre de sa maladie : insensibilité congénitale
a la douleur avec anhidrose, chez jub e x amen <c¢cl i ni que mi s
automutilations digitales et labiale associées a une insensibilité thermo algique
globale avec respect du tact, hyporeflexie et anhidrose, le tout évoluant dans un

contexte de retard psychomoteur

Le rest e deearologigue rtad@seauntresnappareils ne révele pas

ddbanomal i e
6. La prise en charge

La prise en charge reposait sur une reconstruction de la lévre inférieure par
un | ambeau h®t ®r ol abi al doEstl ander (

'enfantetde safaml | e sur | es mesures pr® entiyv

Le résultat fonctionnel et esthétique est jugé satisfaisant par le chirurgien et
la famille de la patiente permettant a la jeune fille de retrouver une continence

salivaire, une phonation et uawgire normal
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Discussion
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La douleur
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Pour une meilleure compréhension de cette maladie, il semble nécessaire

de faire un rappel sur la physiologie de la douleur
|. Rappel anatomephysiologique de la douleur

La médecine et la phaanologie actuelle ont deux objectifs essentiels
Comprendre, prévenir et guérir la maladie mais aussi comprendre, prévenir et

soulager la douleur

La difficulté de poser une définition a la douleur témoigne de la diversité et
la variabilité de la sensatiopercue. Elle ne peut pas étre donc réduite a une
simple perception désagréable localisée. Cette sensation, si difficile a codifier, a

fréquemmentne variation nycthémérale avec un maximum noctéfrne

A. Les voies anatomiques impliqguees dans la perception die
douleur :

1. La sensation de nociception et perception de la douleur :

La douleur est plus qu'un mécanisme sensoriel discriminatif qui nous
permet de connaitre lintensité, la durée et la localisation... d'un stimulus

nociceptif?3

En effet, ils existenB facteurs impliqués dans la perception de la douleur :
le systeme nerveux sensoriel nociceptif qui informe en permanence l'individu de

la localisation, I'étendue, l'intensité, la durée et la qualité du stimulus (froid,

chaud, pression € )constituErg de fadtenrf gensama t 1 0 N ¢

discriminatif
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En dehors du fait que le stimulus nociceptif éveille I'individu en détournant
ses ressources attentionnelles vers la douleur, il motive aussi des mécanismes et
des réactions de défense ou de fuite, se traduipar des réflexes somato
moteurs et des réactions végétatives, ce qui explique la motivation a l'action et

| 6 ®1 a b o rfacteur aitmaffatttvarnmotivationnel

L'ensemble de ces « traitements centraux » de l'information sensorielle et
affective constue ce qui est communément nomnié facteur cognitif de la

perception de la douled? (Figure 5)

Ces trois facteurs sensondiscriminatif, affectivemotivationnel et
cogni tif, non seul ement s6influencent
propriété erargente du systeme nerveux central a savoir | 0 ex p®r i e

subjective doune *Perception douloureus

La
psychologie

Réactions Réactions
La neuro- somatomotrices végétatives

physiclogie

Systéme nociceptif

Figure 5: Perception de la douleur
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2. Les mécanismes périphériques impliqués dans la perception de
la douleur :

2.1. Lesnocicepteurs et la sphere cutanee24

La stimulation douloureuse au niveau des terminaisons nerveuses des tissus
cutanés, musculaires, articulaires ainsi que les viscéres produit un message
nociceptif qui est ensuite acheminé par lggeicepteurs qui représentent des

voies afférentes etont des fibres spécifiquesles nerfs.

Les nocicepteurs polymodaux Cjouent un rble fondamental dans la
détection et le codage de lintensité de la douleur cutanée. Ce sont des fibres
déemyéliniséesayant les caractéristiques suivarntes diamétre de nos de 1
em et une | ente vitesse de conductio
polymodales ce qui signifie gqu'elles sont activées par des divers stimuli

mécaniques, thermiques et chimiques.

|| exi ste doéautres f i bbresA deltagu socte pt i Vv
peu myelinisées. A noter qu'au niveau musculaire, les fibres A delta et C sont

polymodales.

Les terminaisons nerveuses nociceptives périphériques peuvent étre
activées soit directement ou indirectement via des facteurs chimiques comme la
prod agl andi ne, |l a bradykinine, |l a s ®r of
intervient dans le processus inflammatoire neurogene et la noradrénaline (du
systeme sympathique) jouent un rdle du modulateur de [lactivité des

nocicepteurs.
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Les fibres afférentemejoignent le systéme nerveux central, aprés leur trajet
dans les nerfs périphériques, au niveau des racines postérieures de la moelle

épiniere ou bien au niveau des nerfs craniens.

Axones Aa Ap Ad C
:
Axones v
des fibres
sensonelles
Diametre 13 20 6-12 15 02-1
2-15
@m)
Vitesse
s 80 120 35-75 5 30 05-2
(ms)
m‘ Propnocepteurs des | Mécanorécepteurs Douleur, Termé:'alure
I douleur
sensonels  muscles squelettiques de la peau température raa -
—

Figure 6 : Différents types de fibres ascendantes
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2.2. Les récepteurs élmentaires :

A Récepteurs vanilloides :

Les vanilloides sont une famille d'irritants naturels qui donnent de la saveur
« piguante » des épices, dont le plus connu estGapsaicine>, extrait du
piment, qui active sélectivement les fibres C polymodalesllgs’' soient

cutanées, articulaires, musculaires ou viscérales.

A~

AR®cepteurs ~ | b6acidit®

lIs sont activés des que le PH atteint une valeur de 6,9 qui est une valeur

proche du PH physiologique.

Le PH des tissus enflammeés pouvant diminuer jusqua 5,5. Et pa
conséquent le moindre phénomene inflammatoire ou lésionnel va entrainer une

activation de ces récepteurs.

3. Les mécanismes spinaux impliquésahs la perception de ladouleur :

3.1. Les voies spinales ascendantes®:?®

De nombreux neurones nociceptifs donneamissance a des voies spinales
ascendantes exclusivement homolatérales. Calie®nt ensuite transmettre les

messages nociceptifs au niveau cérebral.

3.2. Les neurones spinaux impliqués dans la transmission de

l'information nociceptive : 2’

On distingue deuxyrincipaux types de neurones répondant a des stimuli
nociceptifs qui se dégagent de I'ensemble des études électrophysiologies sur la
corne postérieure : Les neurones spécifiquement nociceptifs et les neurones a

convergence.
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A Les neurones spécifiquement naceptifs :

lIs sont principalement situés dans la couche | de la moelle. Certains ne
répondent qu'a un seul type de stimulus nociceptif (thermique ou mécanique par
exemple). lls se caractérisent par un champ récepteur de petite taille et ne sont

activés qe par les fibres C et ou A delta.
A Les neurones a convergence :

lls sont essentiellement localisés au niveau de la couche V de Rexed. Leur
champ r®cepteur cutan® pr®sente un gr ac
de la zone centrale, tout stima] nociceptif ou non, activera le neurone a la
difference de la région périphérique, seules les stimulations nociceptives

impliquantles fibres C ou A delta déclencheront une activité neuronale (Figure 7).

_ - excitateur (CE)
Champ cutané : _; . ieir (C1)

200 Hz

Champ viscér&_;

<

/ fibres Afl et A : ——» R ] P N
- == r 4 ."« !
fibres A : ——————p el _ -
Champ musculaire Hvos Ab et C::

Figure 7 : Organisation schématique des ieflices périphériques s'exercant sur les neurones

a convergence

24



4. Mécanismes centraux impliqués dans la perception de la douleur

De nombreuses voies ascendantes sont susceptibles d'acheminer les

messages nociceptifs vers le cerveau
4.1. Les Voies lemniscales :
Elles sont en nombre de deux (Figure 8)

La voie des colonnes dorsalgsi correspond a deux types de sensibilité
tactile épicritique et proprioceptive consciente elle est représentée par des
fibres myélinisées de gros calibre A delta. Elle passe paryaunde Goll et
Burdach et traverse le lemnisque médian avant de rejoindre le ventricule
postérieur latéral du thalamus (le thalamus étant le relais de toutes les

sensibilités), puis se terminer au niveau du cortex.
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,’/jmﬂox
Ventre
e ﬁ4C ) poztéro—
latéral da

thalamus

lemnisques , A\
median e (T

Figure 8: Voies lemniscales (sengiibé épicritique

1: des colonnes dorsales (localisation spegimporelle)
2 : Néo-spinothalamique

| et V : Couches de Rexed
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La voie néespinathalamique responsable de la sensibilid@uloureuse
protopathique et la sensibilitdhermique (fibrestype A delta), elle passe par la
corne dorsale de la moelle épiniére et traverse le lemnisque médian vers le
faisceau en croissant de Déjerine (ou colonne antérolatérale), pour rejoindre le

thalamus comme la voie précédente.
Ces voies possedent deux phpades propriétés :

QLa somathotopie : qui est la représentation des différents organes dans le
cortex (Proportionnelle a leur importance fonctionnelle), avec la prédominance
de la sphéere ortaciale et de I'extrémité des membres

QLes propriétés neurales lles ont un rble dans la localisation spatio
temporelle de la stimulation

4.2. Lesvoies extralemniscales (Figure 9)

La voie paléespincthalamiqueresponsable de la sensibilitactile et
douloureuse protopathique Elle passe par une position plus ventralelade
moelle épiniere et traverse le lemnisque médian ensuite le faisceau de Déjerine,
pour atteindre le noyau non spécifique du thalamus, puis le cortex non

spécifique.

La voie spineréticulo-thalamique suit un trajet similaire et assure les
mémes fonctiongjue la voie précédente, mais elle peut également réguler des
fonctions tels que le niveau de la vigilance grace a ses connexions avec la
formation réticulée, située dans le bulbe rachidien et le mésencéphale ; elle

intervient dans I'état de veille (cone@es rythmesrespiratoire et cardiaque).

Ces voies ont pour propriété un domaine corporel étendu et une réponse a

longue latence.
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Par ces différentes voies ascendantes (lemniscales et extralemniscales),
I'information nociceptive arrive au niveau thalgoe et véhiculée par la suite
vers le cortex au niveau des zones sensitives appropriées pour devenir
perception. Les surfaces corticales correspondent a des endroits précis du corps

dont les plus importantes sont la face, les mains et les dd{gtsmorculus).

f Faiscau
{ de

A :\ / I‘ \\ lf(. ( //19. “i / Déjerine
\\\"/ } \I\\)\;\ ~ // / /f/ y colonne
J ‘ { \:'“‘/ < k antérolatérale
SN I \\_._:;_T’.’//r =hg

Figure 9: Les voies extra lemniscalé%
1 : voie paléo spinothalamique
2 : Voie spino réticulo thalamique

VIl et VIII : Couches de Rexed
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B. Mécanismes de contrble de la douleur :

La transmission spinale des messages nociceptifs est sous talaldpe
d'influences excitatrices mais aussi d'influences inhibitrices. Ces phénomeénes de
modulation sont classés selon l'origine des mécanismes d'inhibition qui leur
donne naissance : il s'agit d'abord des contrbles segmentaires et controles
d'origine supa-spinale.*

1. Les controles segmentaires3! 323334

Une fois les messages nociceptifs transmis de la périphérie vers les centres
de l'encéphale, ils vont subir une modulation par différents contrbles. Les fibres
afféerentes (A alpha et béta) qui transteet les messages tactiles inhiberont la

nociception au niveau médullaire. Les phénomenes inhibiteurs sont pré et post

synaptiques.
2. Le contr6le supraspinal : 33637

Il s'exerce au niveau du tronc cérébral dont les neurones sont a l'origine des
voies desendantes inhibitrices qui entrainent par le blocage des réflexes

nociceptifs une analgésie de la zone touchée.
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Il. Physiopathologied e | 6i nsensi bladouleur® ¢ o nc

On néa pas encor e d®couvert | es m ®

| 6 i n s eaorsgéntiaie la ia toBleur.

Cependant , deux principales t h®o |
physiopathologie des lésions cutanées et osseuses observées au cours de cette

pathologie:
A. La théorie neuro-traumatique :

De nombreux auteurs pensent que la résorptiseuse est due a facteurs
traumatiques ou mécaniques, sur des regions dont la sensibilité superficielle était

alteree.
Ces microtraumatismes répétés pourraient expliquer le déclenchement de la
maladie de Thévenard, mais il ne semble pas en étre la o#iede.i

B. La théorie neuro-vasculaire :

Elle semble plus int®ressante car e
systeme nerveux peériphérique terminal, des troubles du systeme nerveux

sympathiques observés et des lésions du systéme vasculaire.
Surlep an vasculaire, | es modifications

1 Une hyperpulsatilité, retrouvée lors de la palpation des arteres
pédieuses
1 Une congestion veineuse, prédominante au niveau de la plante

1 Une cyanose des pieds, souvent associées
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L 6 a r taphreidesgmembres inférieurs permet de mieux visualiser ces
troubles vasculaires, elle semble étre un élément indispensable selon Ff&neaux
pour affirmer le diagnostic de la maladie de Thévenard, en mettant en évidence

des lésions vasculaire caractégsgs.
AR®sul tats de | 6art®riographie des n

Les clichés sont obtenus apres ponction fémorale : ils doivent étre minutés,
comparatifs, de face, de profil, ils apportent des renseignements sur la vitesse de

circul ati on e trleptempsreetdrielseenveinedxd ®t udi e

On note :

1. Une asymétrie de la vitesse de circulation, avec une accélération du
clt® pathologique alors que | 06inj e
a peine du coté sain.
2. Des shunts artérigeineux : retrouvés dans les @ molles ou a
travers des segments osseux, leur territoire de prédilection est celui de
| 6art re p®di euse, avec une fr®o
collatérales : la dorsale du tarse et celle du métatarse.
3. Une hypetvascularisation :
Prédominante au néau des foyers lésionnels, mais retrouvée également en
regard de lésions minimes. Elle se manifeste par une vasodilatation des
artérioles afférentes, par un chevelu de petits vaisseaux.

Alnterprétation des résultats :

Ces images sont interprétées comme téthas communications artéfio

veineuses, selon certains -Hoyet eur s, Il
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lls suggerent que le nombre de ces communications est en rapport direct

avec | 6anciennet® et | O06i mportance des

Seignon®® constata que seimages disparaissaient totalement lorsque la
poussée est terminée et les lésions stabilisées et témoigne alors du caractere

fonctionnel et non lIésionnel de ces communications.

Bazex “°, par doautres m®thodes (mesure
méthode d Xénon 113, mesure du temps artémoneux par fluoroscopie),
trouve aussi une accélération du courant circulatoire, car le temps -artério

veineux est raccourci.

Les comparaisons des mesures dbéboxyg
(réalisées par Seigno®®) montrent une faible consommation périphérique

déoxyg ne, t®moignant de |l a rapidit® d

Ces anomalies vasculaires permettent de mieux comprendre le mécanisme

des lésions de la maladie de Thévenard :

U Le primum movens :

1 Se situerait au meau des « sphincters prapillaires », dont le
dysfonctionnement entrainerait des perturbations dans la répartition du
courant sanguin

1 La fermeture de ces sphincters-papillaires provoquerait une hyper
pression en amont et, par conséquence, une emsénction des
shunts artériv ei neux do6o%» une acc®l ®r ati c

retour veineux précoce.
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1 Cette hypetwv ascul ari sation aili nsi gue I
sanguin par les shunts proximaux, expliqueraient les troubles osseux
par hypefrésorption.
1 La stase sanguine, au niveau du réseau capillaire mis hors circuit,
pourrait expliguer la cyanose et les ulcérations superficielles.
1 Il existe une autre anomalie intéressant les artérioles pouvant
expliguer la physiopathologie
- Les | ®sdaénddite fbro@lnast i qu e, observ®e
hi stol ogique, pourraient °tre | 0a
- Ces | ®si ons entraineraient : | oI
ensuite | 6ouvertur e -wimanoetahtnilar e de
stase dans lesapillaires mishor€ i r cui t . Coasut | a
du réseau capillaire qui est considéréee comme responsable des
troubles lors des poussées de la maladie.
1 Bazex®expl ique | datteinte cutan®e et
du méme type de réceprs alpha et béta adrénergique a ces 2
niveaux.

1 Le dysfonctionnement local du systeme nerveux sympathique pourrait

expliguer |1 O0hyperpression sangui ne
val sseaux capillaires au niveau de
T Loanoxi e qui rinabout®a lanétrase caliuldire gvecu r

libération de substances nociceptives, contribuant encore a
| 6hypertonie sympathique. Cel a

ddost ®ocl astes dans |l es | ®si*ons o0s
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La levre
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|. Anatomie des levreé?

La r®gion | abiale comporte | 6ensemb
l es | vres. Elle se situe au niveau dc¢
face, formant | a paroi ant ®r i eure de |

Elle est limitée

- En ba par le sillon labianentonnier
- En haut par le nez
- Latéralement par les sillons nasogeéniens
Les levres sont des replis musculo membraneux trées mobiles au nombre de

2 : une lévre supérieure et une levre inferieure

philtrum

/ Sillon naso
| genien

f |
| Ligne

| cutano
| muquetse
—

Silton latwo

[ mentonmicr

Figure 69: les limites anatomiquede la région labiale
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A. Anatomie macroscopique

Chaque | vre est constitu®e dbébune p:

une portion muqueuse dite la levre rouge ou vermillon
1. La levre blanche

EIl e est recouverte dounentepae@vvau®p ai !
de la levre supérieure, une zone particuliere médiane, appelé le philtrum, limité

latéralement par les crétes philtrales.
2. Lalevre rouge
Elle représente le bord libre de la leévre, elle est constituée de 2 régions

La portion externe, seamuqueuse séche, ou vermillorau niveau de la
levre supérieure, elle est séparée de la levre blanchelparar ¢ de,etCupi d

présente un renflement médiale tubercule.

La portion interne, muqueuse humi de

vestibulesou elle forme sur la ligne médiane des 2 levres un régdi freins. Le

frein | abi al e sup®rieure est | e pl us
hypertrophie ou dbébune anomalie d0inse
incisif.
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Levre blanche

Lévre rouge

Figure 70: anaomie macroscopique des levres

A : la levre blanch® : la levre rouge
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3. La ligne de jonction cutanéomuqueuse

Elle sépare la levre blanche de la levre rouge. Elle est saillante et nette.
Cette ligne est incurvée a la partie médiane de la levre supésieuleon | dar c
cupidon qui répond au philtrum et sous lequel siege le tubercule médian quand il

existe. A cet arc correspond une Iégére incurvation inverse a la lévre inferieure.
4. Commissures labiales

Zone dobébunion des | vr es sesréupisBaniemur e

sdami ncissant

El |l es sont Situ®es, | d®al ement , au
correspondant e | or sque I 67 1 | regarde
caract®ri s®es par | eur aptitude au d®p

et muqueuse. Chaque commissure est bordée par une petite éminence cutanée

sur laquelle se termine le sillon nasogénien.

Commissures

Figure 71: La position idéale, au repos des commissures labiales par rapport aux pupilles
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B. Anatomie microscopique

1. Versant muqueux

DOun point de vue microscopi que, on
une structure de muqueuse classidue, (en relation avec les glandes salivaire

accessoires situées en profondédy (

Versant muqueux

Figure 72: anatomie microscopique de la levre rouge
M : structure de muqueuse classidae glandes salivaire accessoires
2. Versant cutanée

A la partie externe, la peau est épaisse et le derme contient des follicules
pileux ()

On note surtout la nette prédominance du tissu muscuMijea(quel la

peau adhére fenement.
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Versant cutané

Figure 73: anatomie microscopique de la levre blanche

C. Anatomie musculaire

La grande richesse musculaire de cette région contraste avec le nombre

rel ati vement faible doéinsertions o0sseuU

la majortéedes muscl es, |l es muscles peauci er
il nsertion proximal e, | eur insertion di
parties molles en regard et dbéassurer

Loéarchitecture muscwaludioneg des |16 ovme <

modiolus.

Les muscles des levres sont tous des muscles peauciers innervés par le nerf

facial. On en distingue 2 groupedes muscles constricteurs et les muscles

dilatateurs.
L6orbicul aire des | vlrewr ecsc c ucpdee sltd &
constricteur puissant, elliptique qui
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Releveur aile du nez et lévre sup

Releveur lévre sup
Zygomatiques

Canin

Dilatateur des narines
Myrtiforme

Incisifs

Buccinateur

Incisif

M. houppe du menton
Orbiculaire des lévres
Carré du menton
Triangulaire des lévres
Platysma

Figure74: 1 es sites doéinsertion proximale (o0sse

3. Les muscles dilatateurs

Ce sont les plus nombreux, on en compte ¥lrayonnent tous des levres

vers différentes régions de la face, et prennent en compte les muscles peauciers
de la face.

lIs sont disposés en 2 plans

1 Le plan profond
- En haut le muscle canin
- En partie moyennele muscle buccinateur
- En bas le carrédu menton, le muscle de la houppe du menton
1 Le plan superficiel
- En haut |l es muscles releveurs super |

nez et de la levre supérieure, le petit et le grand zygomatique

- Partie moyennele risorius

- En bas le triangulaire dg levres, le peaucier du coup
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4. Les muscles constricteurs

lIs sont au nombre de:2

T L6orbiculaire des | vres

9 Les muscles compresseurs des levres

L6éorganisation g®n®rale des muscl es
se fait aut oursledes, pdudlequeb ondistingue une portion
interne, ou labiale, responsable du pincement des levres, et une portion externe,
ou marginale, responsable de la projection des lévies mouvements plus fins
des lévres sont assurés par les autres mudelds région qui convergent vers

une zone située en dehors des commissueesodiolus

muscles grand et petit
Zygomatiques

Figure 75: les muscles peauciers de la f4ge
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5. Le modiolus

Schématiqguement le modiolus est organisé en 2 groupes musculaires
principaux: Muscles transversauxe muscl es en c¢cr oi x, au X
muscles accessoires.

Déautres muscl es, ne participant ¢
interviennent dans la mobilité des levrasleveur de la levre supérieure et carré

du menton.

Muscles transversaux
Orbiculaire des lévres
Buccinateur (B)

Muscles en crolx
Zygomatiques (2)

Canin (C)
Triangulaire des léyres (T)
Risorius (R)

Muscles accessoires
Platysma (P)
Incisifs

Figure 76 les difféerens muscles constituants le modiolus

D. Vascularisation

1. Les arteres

L6irrigation sanguine des r ®gions d

des branches de |l 6art r e carotidi enne
branches de | 6art re carotidienne inte
Le | ong du mass®ter monte | 6art re

branches dans la région labialdes artéres labiales inférieures (ALI) et

supérieures (ALS).
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Les artéres labiales sont situées dans un plan profond par rapport au muscle

orbiculaire,elles se projettent a environ 7 a 8 mm du bord libre de la lévre.

Figure 77: la vascularisation artérielle des levres

ALS : artere labiale supérieurl] : artere labiale inferieurdF : artere

faciale
2. Les veines

| ndexi st e pasanatbreiquer e draghage veineux @ei r e

chaque levre est indépendant.

La levre supérieure se draine de facon ascendante par le tronsdalago
columellaire qui rejoint la veine faciale. Ce systéme de drainage veineux
ascendant est assuré par le mouvememhgeent des levres qui aspire le sang
et le draine vers la veine faciale (VF). La léevre inférieure se draine de maniere

descendante vers le systeme jugulaire antérieure.
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Figure 78 la vascularisation veineuse des levres

ALS : artere labiale supérieutd.| : artére labiale inferieur&F : artére facial®/F : veine faciale
3. Les lymphatigues

Les vaisseaux lymphatiques de la levre supérieure se drainent dans les
ganglions susnandibulaires. Les vaisseaux lymphatiques externes de la levre
inférieure vont danke méme groupe de ganglions tandis que la levre médiane se

draine dans les ganglions semgntaux.

E. Innervation

1. Innervation motrice

Les muscl es des | vres sont t ous de

motrice est assurée par le nerf facial (NFereparticulier par les rameaux

1 Buccal supérieur

1 Buccal inferieur

1 Mentonnier, qui chemine a environ 1 cm du rebord basilaire de la mandibule
1 Rameaux sousrbitaires pour les releveurs, les zygomatiques et le muscle

canin
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Ces rameaux cheminent entre pgans superficiel et profond des muscles

peauciers de la face.
2.L6i nnervation sensitive
Elle est sous la dépendance du trijumeau par

Sa branche maxillaire supérieurles branches labiales destinées a la joue
et a la lévre supérieure homolatérale émdrgmm niveau des trous sous

orbitaires.

Sa branche maxi |l |l aire I nferieure p
inferieur dont les branches terminales a destination des léevres émergent au

niveau du trou mentonnier.

Figure 79: Innervation des lévres

NSO : nerf sous orbitair&lM : nerf mentonnier ou nerf dentaire inferieur
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I.L.Pri se en charge dobéune perte de

La reconstruction des pertes de substance labiale présente un enjeu
thérapeutique qui doit permettre de répondre a 2 principalesnerige fournir

aux malades un bon résultat esthétique et conserver la fonctionnalité 1afiale

L6®val uation esth®tiqgue dobéune recon
restitution statique de leurs seusités anatomiques, tant la dynamique labiale

est bndamentale : les lévres jouent un role important dans la participation

®motionnel l e facial e, aussi dans | 6e
continence &est |l a propri ®t ® fonctionn
restituer lors du choix théraput i qu e : per mettant doa

correcte et de prévenir ainsi les fuites salivaires et alimentaires.

Le succ s doébune r®paration peut °tr
criteres fondamentaux : le caractére fonctionnel de la levre ($meace) et la

qualité esthétique de sa réparation
A. Technigques de reconstruction
|l 1l convient doébenvisager | es r®parati

- Au sein de la région labiale : par la méme levre ou par la lévre
opposee.

- Par les zones avoisinantes : la région soastale et Ie joues.

- Par | 6emprunt ~° distance l e cuir

1. La suture directe ou chéiloplastie homolabiale

Moi ns spectacul aire, pourtant el l e ¢
un pr®j udice des plus rr ®dureadlalevie®@l ast i

capacit® doéall ongement, ddébaut ant pl us
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on peut réaliserunesuaur di recte d s que | a perte

la longueur de la lévre

Par analogie a la paupiere avec la régle du 1/4 édictée par Mustarde, on

établit a la levre une régle du 1/3, soumise aux considérations suivantes :

- L6 ©gel 6ext e meniari avied ¢ ®mps engla faveur de la
distension tissulaire

- La topographie inférieure ou supérieure et la distance par rapport a la

commissure
- Le tonus labial une | vre inf®rieure fl ac:
pl us vol ont i ewus:zaoaiudidden te phgtud i |y

La perte de substance est ramenée a un triangle a pointe émoussée, voire

m°me ~ un rectangle afin dobéaligner | e:c
trois plans doit per mettre thidakgqume | i br
particuli re attention est p-onuqueRe s ur
Le gal be est assur® par |l e muscl e, | &

soigneux de la muqueuse harmonise le modelé.

Une incision muqueuse réalisée a 2 mrdassus du sulcus ginghlabial

est prolongée latéralement afin de faciliter la mobilisation des moignons.

L6oex®r se 7 |l a mani r e -akhie péarietsde er d
pr®venir | 6abaissement excessifeldu moi
levre réparée. Au niveau de la levre inférieure, le sillon lalemtonnier doit

étre respecté (selon Baker et Krause) ou bien esquivé (Figure 34).
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2. La chéiloplastie hétéro labiale

Correspond au transfert doéundgéesiani t ®
|l a perte de substance, I sbagi't dou

modalités :

1 Non pédiculée le transfert libre ou greffe composée
T P®di cul ®e, cbest | a voie classiqu:

a. La greffe de levre a lévre selon Flandg #’ (Figure 35)

Le transfert | i br e, affranchi de | a

essentiel.

A noter que cette pratique est a proscrire vue le risque vasculaire important,

environ 29 % de nécrose.

b. La taille classigue selon SabattinriAbbe %8 (Figure 36)

Le segment labial, destiné a la réparation de la levre opposée, est porté par
le pédicule coronaire labial dont la disposition habituelle est trés favorable, au
1/4 supérieur de la lévre, plus proche de son versant postérieur que celui de
| otérieur. Le lambeau, de largeur égale a la 1/2 de la perte de substance, est
tail |l ® ~ | éiagon pedichle se situantedll dété le plus proche de la

ligne médiane.
On va mettre le point sur quelques pieges habituels :

1 le sillon mentolabial neoit jamais étre traversé

1 la berge proximale doit étre disséquee : il importe de repérer sur une
berge distale | 6empl acement exact
vari ations basses doun vaisseau

(Figure 37) ; de bien prépx le pédicule, réduire aux vaisseaux

49



entour®s dbébune atmosph re muscul a
franche de la mugueuse (Figure 38A)

1 chronologiquement, la lévre inférieure doit étre réparée en premier
(Figure 38B)

1 en suturant le lambeau, la mugus e doi t débabord se
plans rigoureux du c6té opposé au pédicule, sans risque pour le

p®di cul e de | 6autre c¢ctt® (Figure

On doit considérer comme norme actuelle de réalisation technique, le
minipédicule décrit par (Grignofi§, permettant d e mb | ®e un aj ust €

des conditions optimales (Figure 38D)

Au <cas o% | 6art re est de | ocal i sat
déun pont muqueux sur | e p®dicul e, qgui

sa densité vasculaire

Dans son cong# classique, le transfert a été préleve a la levre inférieure
afin de r®parer | a | vre sup®rieure (|

juxta-commissurale ou le prélevement supérieur a été autorisé (Figure 41)

Le lambeau ne dépasse pas le sillabidmentonnier ; dans le cas

contraire, la cicatrice devra étre brisée a son niveau (Figure 42)

c. Les variantes

ALa variante de Burget et Meniék

lls recommandent de transférer un lambeau ayant des dimensions
identiques a celle de la perte de substance,sorte de restauration intégrale de
la sousunité labiale. Preaux a critiqué cette modalt®é>®n la jugeant

doexcessive et i1l logiqgue.
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Al es tailles débordantes

Quant a la taille débordante avec lambeau fourchu (Figure 43), le
prélevement cutané, inféur et médian, diverge dans le sillon mento labial,
dessinant ainsi une fourche ° 2 dent s
surpl us do®t offe a pour but de gal be

d®senliser | es pieds rdlésarifidegnarmdiresn de deE

|| noest pas recommand® do®t al er | a

levre réparée devint plus haute et affecte de plus un aspect ondulé a 3 vagues.

La taille d®bor dant eOrtido6h®a a pu coocevoie a (|
un lambeau labial supérieur parammissural portant un lambeau nasogénien
déamplitude variabl e. Cette I d®e e xc

| 6i ndication rar e.
Al es tailles réduites

On peut réduire en hauteur le prélevement cutané, parfois méme la
mugqgueuse est seule Iint®ress®e, couvert

du lambeau en fleur de lys de Millard (Figure 45)

A noter que | a r®paration en hauteur
pas a des meilleurs résultats morphologiquesléizee est barrée a rhiauteur
par une cicatrice horizontal e, en p |

engorgement lymphatique au long terme.
ALa technique de Hef

Ce procédé pédiculise le lambeau hétéra b i a | en i1l 1t aut
labiale coronaireinférieure, associée a un étroit pédicule muougsculaire.
(Figure 46)
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Cette technique réduit les tractions sur le pédicule, permettant ainsi une
ali mentation plus ais®e dbéoY¥% son util
difficiles. Pourtant cette métlde présente une rancgon cicatricielle tres élevée du

fait de | 6hypertrophie cicatricielle q

d. Le pivot de réparation : principe

Lors des pertes de substance étendues, le transfert hétérolabial sert de pivot

a une rotation demoignons labiaux (Figure 47) :

- Pour la levre inférieure, le transfert labial supérieur est doubld | sbag
donc du double pivot du procédé de Steifrigure 48). Les 2 lambeaux
adosseés servent a reconstruire la partie médiane de la levre inférieure.

- Pour la levre supérieure, le transfert labial inférieur restaure le
philtrum et les moignons latéraux sont amenés a son contact, avec la

résection a la Webster des 2 croissantsaléaires.

La chéiloplastie hétértabiale est quasiment dédiee a la ré@pan labiale
sup®rieur e. La r®paration | abiale 1inf
supérieur est plus sujet a caution et de toute maniere, il faut proscrire le
prélevement philtral. 1l est difficile de réaliser le transfert lorsque la perte de
sulstance est située dans la région médiane ; dans ce cas Buck a proposé un
artifice permettant de latéraliser la zone a reconstruire tout en déplacant vers la
|l i gne m®di ane | e moignon | abi al | at ®r

résultat modeste
3. L 6 ®t |labfo-hasaojugale

LO®t of f e attenant e " | 6ori fice b ucc

avancement ou rotation.
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a. Ldbavancement transver sal

LO6i ncision horizontal e, commen-ant
longueur équivalente a celle de la perte de substa@Geg¢te incision est
surmont ®e dans | 6axe du sillon nasog®n

« triangle de Burow, qui permet le glissement médian.

Webster®®, Grimm puis Fries®’ ont perfectionné le premier protocole
proposé par C. Bernard (1B6> *® (Figure 49), en rajoutant une incision
inférieure labiementonniere, menée par une résection triangulaire latare

mentale (Figure 50)

En 1965, une modification ° cette
apportée par Meyet® en pl aeseacnotanéelsdpérieuRe le long du

vermillon permettant la limitation des séquelles cicatricielles (Figure 51)

Sawada®! en 1996 et Vatanasapt en 1987(Figure 52) ont utilisé des

proc®d®s plus | imit®s dbébavancement tra

b. L6avanceme((fkiguehb®r ti cal

Il est destiné a des pertes de substance de dimension moyenne, de

préférence médutatérales, en procédant de la technique en VY

- Lébaxe du V se sit uedabiajugal pauneelevne du
supérieure
- Léaxe de pr ®I| Ton éabcementonnseiupodr lallégre s i
inférieure
Dans les pertes de substances étendues, surtout pour la levre inférieure,

| 6avancement transver sal reconstruit u
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- Aplatie et amincie par d®faut do®p
- Reculéeetinerteosus | 6ef fet de |l a tension t
- Peu continente car souvent peu sensible, mais fort

- Déformée parfois en « bec verseur » par une bride médiane

Une technique dobéavance meétd propesée pamar c h
Johanssdii (Figure 54) dont seulementd 2 premiers niveaux qui sont
transfixiants. La hauteur des marches est celle du déficit. La largeur des marches

est eégale a la perte de substance ou a la moitié, si le lambeau est bilatéral.

Abulafid®* a sugg®r ® un protocol eéttgeichni g
traverse verticalement toute | a hauteu

mentonnier apres réparation labiale inférieure (Figure 55)

c. Les rotations pérkrcommissurales:

Le principe g®n®r al est ddesqui ver
certre de rotation

-

ALe pr oc ®d ®°°Kgars 56| 53)n d e r

En effet, i d®pl ace | a commferdesur e,
buccale, ainsi la nécommissure correspondant au pédicule du lambeau. Le plus

souvent, une Cc o0 mmi grseatrestpnécassare &ois dhdsa gr a
apres.

Le transfert se concoit indifféeremment du bas vers le haut ou en sens

inverse.

54



A Le lambeau en éventail (fan flap) de Gillies et Mill&fd

|1 contourne | a commissure quoil en
dans la direction du prélevement. La suture suit le sillon Igbgal. La

vascul arisation d®pend de | 6art re fac
A La modification de Mc Gregd¥ (Figure 58)

En utilisant le modiolus comme pivot de rotation et en diminuant la hauteur
du pédicule ce procédvise a réduire au minimum le déplacement commissural.
La vascularisation relevant wuniquement
substance est de forme carr ®e, mai s

bords arrondis.
A Le procédé de Karapaait ® (Figure 59, 60)

Le ©principe est ccemmissural,dreais le dagnbeawn t a |

conserve son innervation.

Le pédicule est plus large que celui dans la technique de Mc Gregor, la
vascularisation rel ve de cdmingsure subite f ac

un déplacement plus marque.

Une microstomie relative sanctionne tous ces procédés de rotation, mais

ell e est susceptible de sbéam®liorer av
4. L 6 ®t o f-fiéaiennea s o

Initiés par Von Bruns, les lambea nasegéniens a pédicule inférieur, ont
été développés par la suite par Gine$tatine bascule médiale a 90° entraine la
formation dbébune o6oreilled, ®I ®vation c

susceptible doéo°tre r ®@e®@gmede ou d®s®pi d
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Une variante a été décrite par Piétc@rigure 61), superposant les 2
| ambeaux ¢ t°te b°che e afin dbéacqgu®il
Fujimori 72 préne la superposition de 2 lambeaux taillés en il6t de pleine

épaisseur.

Un mode de glevement en ilot, a été rapporté par Canfpsigure 62),
emportant peau, muqueuse et muscles, avec un transfert par tunnellisation vers
la levre inférieure. Donnant une forte tension sur le pédicule et mise en danger

de | 6i nnervat i scularisatolm.i re m° me | a va
5. Lo®t of fe g®ni enne

Le lambeau de Platysma de Moschéella® qui est un lambeau neuro
vasculaireetmusclout an® en il 1t soéinspirant du
taillé dans la région génienne basse en dehors de la commissure tq@riaet
couverture 40 % de la lévre inférieure. Le tracé est triangulaire a pointe labiale,
situé sur la berge externe de la perte de substance. Le platysma, portion faciale,
est di sci s® ; | e rameau mandi bul aire
disséques.

On bascule le lambeau de 90° sur sa pointe en ilét pédiculé sur son bord
externe, puis on r®oriente |l e platysm

reconstruit |l a | vre rouge par rotatio
6.LO60®t ofidale cer v

Les premiers utilisateurs, tels Ollier ou Morgan, attiraient la partie
ant ®r i eure du cou, mai s ce nodoest quoder

la région mentonniére par un lambeau @oi bi pédiculé est apparue.
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Dés lors, le lambeau scusentl bi tissulaire, décrit par Martin en 199077
(Figure 63) est devenue le procédé de choix, emportant le platysma, vascularisé par
| 6art -nmeent sad s branche de I 6art re fac

zone donneuse et par tunnellisatioraomene la palette cutanée sur la lévre.

La dissection du p®dicule se fait |t
dissection du rameau mandibulaire du nerf facial. A noter que les deux lévres

sont accessibles a ce procédeé.
7. Le front et le cuir chevelu

Léon Dufourmentel, a rendu de véritables services dans certains

délabrements grace a son lambeau.

Wilson a utilis® en chirurgie r®par

des | ambeaux chevelus, |l ongs e® ®troit
8. Recmstruction micro-chirurgicale

La réimplantation microchirurgicale labial@ 8 (Figure 64), peut offrir
doexcellents r®sultats, not amment | or

dans de bonnes conditions.

Cette suture microchirurgicale ne pourrait@&rea 6 ar t ®r i el I e, <co
| 6absence de veines commit t¥hbt tdoacsla de s
souffrance par défaut de drainage veineux du segment réimplanté est la regle,
pour ceci en utilise | es precquerketrap j our

plein veineux. Le résultat est de meilleur qualité, tant esthétique que fonctionnel
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B. Indications

Différents procédés peuvent étre utilisés dans la réparation des pertes de
substance de pleine épaisseur et ceci en fonction de la localisdédatre ou

supérieure de cette perte de substance.

1. Levre inférieure (Figure 65)

1.1.Pertes de substance suturables

De m°me qudau niveau de |l a | vre su
envi sag®e pour | es pertes de substanc
levre. Cette perte de substance sera ramenée pour les portions latérales a un
triangle et pour la portom®d i ane ~ un rectangle ou

exces de hauteur.
1.2.Pertes de substance non suturables directement

Les pertes de substances O 1/3 de |
peuvent pas b®n®f i cier doune utgplashe | e s

devient nécessaire.

Le probleme général de la levre inférieure est le muscle;@allevant étre

tonique, projetée, continente (sensible) sous peine de ptdse et de recul.

Si la reconstruction labiale inférieure pose un challenge morphologique
pl us simple que cel ui de | a sup®rieur e
globale de la région labiale et sa fonction est considérable pour la continence

salivaire et la potrusion serrée (pursing).

wSi la perte de substance O 2/3, o

doun | ambeau h®t ®r ol abi al : Estl a
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Abb® | orsqubdell e est m®diane | e pr
Cupidon et le philtrum.

T Loutil i datmbemuddwmvancement en VY
conservée, présente une autre solution efficace

wla perte de substance O 2/ 3, avec
indication pour le procédé de Stein

w Si la perte de substance est totale sans consergiEg0ommissures,

| 6emprunt | abial est hors de quest

Et donc il est n®cessaire dbéavoir re
nasogéniens bilatéraux et procédé de Camille Bernard ou a distance, notamment

cervical

2. Lévre supérieure (Figure 66)

2.1. Pertes e substances suturables

La suturedirecte en trois plans reste le procédé de choix lorsque la perte de
substance &est O 1/3 de la longueur toc
substance étant ramenée a un triangle remontant haut dans le sHiEmizlo

pour la partie latérale, a wactangle pour la partie paramédiane.
2.2. Pertes de substances non suturables directement

Cbest | e cas des mutilations dont |
de dimension plus limitées, mais intéressant la région philtrale. Le recours un

lambeau h&rolabial sera nécessaire.

Léindication de | a ch®i |l oplastie h®t
totalité la perte de substance, soit en assurant le role de pivot a la réparation,

complétée par un Webster ou une rotation.
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Celuici sera prélevé aal partie médiane ou paramédiane de la lévre
inférieure a pédicule minimum sevré vers le® J&ur pour les pertes de
substances médianes ou paramédianes (Abbé) (Figure 67) ; latéral dans le cas

contraire (Estlander). Une commissuroplastie serait de misedaice ment.

A Pour une perte de substance compr i
conserv®es, | 6association de 2 proc®d:/«
partie m®di ane et débavancement pour I

une mutildgion excessive de la levre inférieure (Figure 68)

A La reconstruction de | a tot-dlait® d
des commi ssures nobest pas raisonnabl e

hétérolabiale

P. Tessier, avait proposé la trpaosition totale de la levre inférieure, en
raisonnant par analogie avec les paupieres et le transfert hétéropalpébral de

Mustarde.
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Perte de subtance
tritissulaire
de la lévre inférieure

Infénewre au 173

Suture directe

Médiane

Supérieure aua 173
Inféricure au 23

- Lambeas
d avancement en
VY e Bayramicli

= Lambeau en
Escalier

-+ Lambecas de Tezcl

Latérale

- Lamlseaw
hépérodabial

Médiane

- Lambean de STEIN
= Lambcas de

N

Supéricure au 23

Karapandzic

Larérale

Towale

- Lambean
i’ Estlamder
- Lambeau masopénien

= Proctdé de Camille
Hermard

- Lasmbszaux
nasopdnicns lalénms

Figure 65: Arbre décisionnel devant une perte de substantisdtilaire de la levre inférieure
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/l Meédiane }_ Lambean hétdralahial

dl” b

Inféricure au 1/3

Paramé&di I lmm;’:-;-;:ﬂm de
/ i EE—— —l Suture directe
™A H Laanbsau hébtrelabial
/ p A Abheé
Supéricure au 13 Prim nad s re Lambeau hétéralabial
Infiérieurs au 203 o A
Perte de subtance tritissulaire = -
de la l2vre inférieure | b - —
=Fan Map de Gillies
SLambenm Betérslalbiol
fl” Ahbé et deus lnmbeans
MlEdiane — d avancement
/ Diews Fam Map de Gillies
‘ Supérieure mu 203 o
-F de Crillies
Latérale .

-l ambean nasogenien

Totale

- Lambeaux masogéniens de
CRinasset

= Lambeaws de Dofourmesnit el

Figure 66: Arbre dé&isionnel devant une perte de substanegssulaire de la levre supérieure
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Cadraosologique




Le point commun entre les indifférences et les neuropathies sensitives
h®r ®di t aires est | 6absence de percep
classifications de ces deux affections sont basées sur des études cliniques,

génétiques, histologiques et biologigés

La neuropathie sensitive héréditaire est une affection a caractere génétigque
qui se caractérise essentiellement par l'absence de réaationstanuli

douloureux et/ou par la présence d'anomalies astémulaires ou trophiques

indolores®3

Tandis que | 6indiff®rence cong®nital
caract®rise principal ement par lad abs el
naissancé*

Dans ce chapitre, nous présenterons en détails l'indifférence congénitale a
la douleur, puis nous discuterons des neuropathies sensitives héréditaires, tout en

décrivant les cing types de ces neuropathies

. LOi ndi ff ®r enladoulenrang ®ni t al e

CbOest une affection tr s rar e. Sel
forc®ment ®vident pui squdi l est pos®

avant 20 ans dans 76 % des cas et méme un cas a été diagnostiqué®a®?6 ans

Cette situation pathologue permet de réaliser des soins dentaires avec
facilité, de faire une bronchoscopie voire méme réduire une fracture sans

anesthésie.

Léaccouchement déune femme atteinte
indolore. Ces parturientes décrivent des contrastioomme étant « des

sensations bizarres, légeres et douces comme des plumes ». Elle présente en
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revantie, de nombreuses complicationsles brllures graves révélées
uni quement par | 6odeur , des mut il ati c

infarctus du myoaale manifestés par un collapsus ou des états chocs.

A. La clinique :
- Aucun facteur ethnigue nbéest d®cri
- Pas de prédominance de seXes deux sexes sont atteints de la méme
facon
- Il 'y aurait une composante héreditaire d e s cas doi nd
congénitale da douleur, a transmission autosomique dominante ou
récessivé’, a pénétrance variable, ont été rapportés
1. Mode de début :

Les premi res mani festations sont (
incisives. Ces nourrissons mordillent constamnteunt langue lévres et leurs
doi gt s, y d®ter minent des ul c®rations
| 6©ge de | a marche que | a pathologie

ignorées car indolores

Seul e une d®f ormation douter. Lemécdsr e p ¢
peut prendre parfois | b6aspect de <celu
SILVERMAN®

Les dents sont de mauvaise qualit®
cicatrices cutanéomugueuses ou méme cornéennes sont secondaires a des

traumatisme toujours indoloreé$
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2. Signes trophiques :

lls se manifestent principalement par des Iésions cutanées associées a des
ulcérations torpides, des engelures, des brllures et des panaris. Ceci provoque
une atrophie cutanée avec des cicatrices importantes.phdies les plus
touchées sont les lévres, la langue, le nez et les doigts. Une perte précoce des
dents est courante car les caries, par exemple, sont souvent de découverte

fortuite, ~ 1060 asion de complicati on
Ces signes sont quasi constants etgmés chez la majorité des malades.
3. Lésions ostéearticulaires : 91 9293

Des fractures multiples ont été observees avec des cals exubérantes (du fait
de | 6absence doune contention 1 nitiale
que des ostéomyélites rpdracturaires sont prédominantes au niveau des
genoux, des calcanéums, des femurs ou du rachis. Il est décrit également des
ostéolyses des extrémités, des nécroses osseuses aseptiques. Quelques

arthropathies peuvent ainsi se développer de maniere insadie

Tous | es auteurs mettent | "'accent
autonome. La régulation thermique et vasomotrice, ainsi que la réactivité

pupillaire, les sécrétions sudorales et lacrymales sont intactes.
4. Signes sensitifs :

La doul eur gme sdacucoamgar ®acti on de |
veg®t at i f habituel (tachycardi e, hyper
est totale (cutanée, musculaire, osseuse, ligamentaire et viscérale). A noter que
les autres modes de sensibilité sont gra&ement conservés. Le seuil de

perception, la localisation et la discrimination des stimuli tactiles (touche, pique)
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et thermiques sont normaux. Les malades peuvent étre sensibles au prurit et aux

chatouilles.

Tous les réflexes ostdendineux sont préses et symétriques. Seul le
r®f |l exe corn®en est l nconstamment ret

musculaire ou moteur.
Aucun organe sensori el ndest atteint

Les fonctions sup®rieures sont cl a
doi ndi f f ®&we arce qui paut éte doulourdtixDans la plupart du
temps, ces sujets présentent des réactions émotionnelles exagérées
déoappr ®hrension ou des peurs irraisonnge

(refus de prises de sang et des soins dentaires).
|l parait que la fréequence des patients ambidextres ou gauchers soit elevee.
B. Examens complémentaires :
llIs sont habituellement normaux, notamment : la biologie sanguine et
urinaire ainsi que-rathient(hCRe du | i qui de

Il a été constaté quguel ques dosages doéendor ph
®l ev®s, associ ®s ° une <clinigue plus
naloxone. De méme, ces cas « a haut taux deep@@rphine plasmatique »,
seraient liés a une diminution partielle, mais spéadigiu nombre de cellules

immunitaires naturel kill&p.

Un trouble du métabolisme du tryptophane a été rapporté chez un patient,
avec une ®limination wurinaire dobacide

une épreuve de charge en DL tryptoph#¥ne
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lecaryd ype est souvent normal, seule u
- 15) a été décrite (Beacak 19849

LO®I ectro enc®phal ogr amme ( EEG) , '

potentiels évoqués somesthésiques (PES) sont sans anomalies.
Le test “ nodnali st amine est

Les biopsies ne montrent aucune lésion des nerfs périphériques avec

conservation de [ 0int®grit® des ter min

Les autopsies qui ont ®t ® r ®al i s®es
(Baxter and Okzewski 1960, cité ddf)s

C. Pronostic et traitement :

Le pronostic est principalement déterminé par les méfaits des
traumatismes, qui peuvent, tot ou tard, faire du malade un handicapé physique,
et par les conséquences nefastes des infections a répétition. Les dislocations
articulaires g®n r ent | e pl us s o n-arthrgpathieg e n t

nerveuses. Parfois, des amputations sont nécessaires.

Le traitement doit étre instauré le plus tét possible. Il repose sur des
méthodes palliatives, délicates et souvent décevantes. Enaefiie dépend en
grande partie de | a coop®ration des pe:
Parfois, il est nécessaire de savoir intervenir a temps pour extraire les dents de
l ai t, afin dé®viter chez ces sjyredetaes er
langue, des levres et de doigts. Des « protections buccales » ont méme été
proposées durant la ntfit L'utilisation des gants de protection et de bonnes

chaussures doit étre recommandée.

68



L'éducation et le soutien psychologique de I'enfaneetah entourage sont

essentiel s. Léenfant , avec | 60©ge, app
m° me soOi |l devient plus turbulent par s
déoal ar mes qui | ui manquent par désdbautr

mesures protectrices appropriées.
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Il. Les neuropathies sensitives héreditaires :
A. Historique

Les neuropathies sensitives héréditaires sont rares et sont restées pour

longtemps mal connues, d'ou une classification incertaine

En 1973, Ota, Lambert et Dyckassent les neuropathies sensitives héréditaires

en 4 groupes, puis Dyck individualisera en 1983 un cinquieme grdtiséfs)

Classification des neuropathies sensitives héréditaires de Ota, Lambert
et Dyck :

1 Typel : Acropathie dominante de l'adulte

1 Typell : Acropathie récessive congeénitale quatistale
1 Typelll : Dys-autonomie familiale

1 TypelV : Insensibilit¢ Congénitale avec anhidrose

1 TypeV : Forme type Lowou insensibilité congeénitale a la douleur

D'apres Serratrice, la classification proppgér Dyck est aussi critiquable,
en raison de l'absence d’homogénéité génétique et de la disproportion accordée a
certaines formes exceptionnelles, mises sur le méme plan que des formes

beaucoup plus courantes.

Il propose donc, une autre classificatiom'analgésies congénitales » ou,
en plus d'intégrer l'indifférence congénitale a la douleur, il distingue les atteintes
localisées et généralisées de la sensation douloureuse. Mais il estime que tant
que la biologie moléculaire n'aurait pas établi les bagastiques de ces

maladies, toute tentative de classification resterait illu¥8ire
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Classification des analgésies congénitales de Serratrice (1992)
|- Analgésies généralisées

A. Analgésie congénitale avec ou sans
1 Neuropathie infra clinique
9 Participationrautonome
B. Analgésie congénitale avec anhidrose de Swarson (

C. Analgésie congénitale au cours du syndrome de Ry (11 )
Il - Analgésies acrales :

A. Acropathie ulcéemutilante de Thévenard)(
B. Forme récessive infantilél ()

C. Forme type LowV)

Bien qu'aucne de ces classifications ne soit vraiment satisfaisdmeus

utiliserons aujourd'hui celle de Dyck, qui reste la plus couramment utilisée

B. Les types de neuropathies sensitives hereditaires :
1. Acropathie ulcéro-mutilante familiale de Thévenard (type | dans

la classification de Dyck) :

La maladie de Thévenard est une acropathie ulctrilante familiale tres
rar e, responsabl e déune neuropathie
syndrome dysautonomique. En pratique clinique courante, le diagnostic repose
sur des données cliniques, électro physiologiques et familiales. La biologie
mol ®cul aire per met de confir mer | e di

pas doint®r°t gqgue d&hs |l e diagnostic
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Son mode de transmission est autosomique damhincependant des
formes récessives ont été décrit€s et une mutation a méme été découverte

récemment®’

Sur le plan anatomopathologique, cette maladie se caractérise par une
dégénérescence axalibre au niveau des cordons, des racines et des gasgli

postérieurs de la moelle épinigf81o
| DESCRIPTION CLINIQUE :

La maladie de Thévenard évolue lentement a partir G888 2 3™
décennies. Les premiers symptdmes apparaissent aux extrémités distales des
me mbres 1 nf ®r i eur spérieurGavient eandivement edvironme mb
une décennie plus tard et de facon moins consfante Il se caractérise par

| 6association débun syndrome trophique
1.1.Le syndrome trophique :

|| se caract®ri se psacutande® et sdesolésiorst i 0|

osseuses
U Les lésions cutanées :

Elles se présentent sous forme de troubles de sensibilité tiadgmaoe,

entrainant ainsi de fagon caractéristique des ulcérations-treptoques qui se

distinguent facilement des ulcérationssvaul ai r e s, I l's sont |
Il ndol or es, m°me | ors des soins et doa
hyper k®r at os e, | 6ul c re r &eéyatoaique, sec er n(

rencontre surtout dans les conflits pied/chaussure chez dsntp dont

| 6hygi ne est pr®caire.
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|l ' s si gent s®lectivement aux point s
régions de frottement latérales), a savoir sous la tét¢'adnélatarsien surtout,
la téte du 8" métatarsien et le talon. lls apparaissentvent apres une marche
prolong®e ou des frictions rr®p®t ®es
sous corn® qui sOext®riorise par | a

manipulation.

Ces ulc®rations sO0O®tendentantplantareppar
(Figure 10, 11)

Léobatteinte du membre sup®rieur survi

tardivement, environ une décennie plus tard

Comme aux pieds, apparai ssent doabc
extremités digitales, puis des ulcératiortes surinfections sous forme de
panaris analgésiques dits de Morvan et enfin des altérationsasitégaires du

squelette de la main aboutissant a des mutilations des phalanges.

Enfi n, certains troubles trophiques
plantaire notammentune peau séche et squameuse, des dystrophies unguéales
11 (Figure 12, 22)

U La lésion osseusé:

On distingue des lésions osseuses avec fractures pathologiques et ostéolyse

des phalanges

Elles sont dues a des troubles de la miccodation aboutissant a des
destructions osseuses touchant les phalanges, le tarse, responsable des

déformations suivantes (figures 13, 14) :
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1 Le pied cubigue qui a été décrit par Thévenard

T Un aspect en pied do®l ®phant

1 Un aspect en sabot de cheval, avecoarcissement du membre

T Les d®f ormations |l es plus fr®quen

Valg usllZ 113

Les Iésions squelettiqgues varient en fonction du stade de la maladie et la

taille du mal perforant plantaire. Elles débutent puis prédominknd a piedn t

et sO0O®tendent par |l a suite aux o0os du t
Initialement, il se produit une résorption phalangienne distale, qui
SO®t endent progressivement ) | 6 ®pi ph

sOamincissent progressi vednbeonrtg-sdcosnenma n t

Ce processus de resorption osseuse peut aboutir a une désolidarisation des

orteils du squelette du pigd 3, 114 115 il est aggravé par la mise en charge.
L'atteinte distale des membres supérieurs survient tres tardivement.

1.2.Le syndrome neurologique :11¢ 117

U Troubles sensitifs :

L'anesthésie thermalgique est rarement étendue elle est décrite en gant et
en chaussette. Le tact est conservé avec une dissociation type "syringomyélique

non suspendue”. La sensibilité profonde et visleest conservée également

On note la survenue de douleurs récurrentes lancinantes ou méme
fulgurantes au niveau des jambes, les cuisses et les pieds. Avec une intensité et

durée variables. Elles sont de type cordonales
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U Troubles neuro-moteurs :

On oberve parfois une diminution de la force musculaire motrice distale

associée a une atrophie musculaire péronéale. Par ailleurs le tonus est normal.

A noter que | 6ar®flexie achill ®enne
étre soit unie ou bilatérale, ®tuche les patients dans plus de 50 % des cas, elle

peut °tre abolie doéembl ®e ou di mi nu®e.
Léatteinte rotulienne nobdest retrouve

Les réflexes distaux des membres supérieurs (siylal, cubite

pronateur) sont atteints dans 30 ésadas
Les autres réflexes sont conserveés et normaux.

L'intelligence est normale. Parallelement a I'apparition du syndrome
trophique distal so0installe une surdi-t

des ganglions cochlégestibulaires.
! Examens conplementaires :

Au niveau des territoires atteints, on constate que le test a I'histamine est

anormal.

Une dysglobulinémie a été révélée par la biologie chez plusieurs familles
avec une augmentation des I g A s®cr ®t
pu encore établir le lien de cette anomalie avec la neuropathie. L'étude du LCR

est normale

L 6 e x a me mphy&idlo@ique mamtre des vitesses de conduction motrice

normales mais des potentiels évoqués sensitifs (PES) précocemenfiltérés

L'EEG semblenormal.
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La biopsie objective une raréfaction des fibres amyéliniques avec une perte
équivalente des fibres myélinisées de gros calibres. On observe également une
dégénérescence neuronale sensitive. L'atrophie axonale est associée a une
démyélinisation seawlaire, paradoxale et segmentaire touchant les extrémités

distales des fibres nerveu$€s
| Pronostic et traitement :

Le pronostic est fonctionnel et I'évolution dépend principalement des soins
apportés aux pieds. Spontanément, l'atteinte évolue tresment avec une

espéerance de vie normale.

Le traitement repose sur la prévention des fissures et des ulceres par des

mesures d'’hygiéne, comme le port de chaussures confortables et spacieuses

2. Acropathie précoce récessive quadridistale de Thévenard (Type

Il d ans la classification de Dyck) :

Coest Mor van qgui a do®crit ce syndr

recessive
2.1. Les premiers signes :

Cette affection est congénitale (débute des la naissance). Mais malgré la
présence des troubles dés la naissance, les presmgess, peuvent ne peut

appara’ tre qubapr s des mois ou des an

Nukada a rapport® un cas particulie

gubapr s 30 ans

Le diagnostic positif est posé généralement a partir de 3 ans, associant les

manifestations suivdes :
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- Absence de réaction vis a vis des stimuli nociceptifs (traumatismes,
br 3%l ur esé) par f o-arthropathies aiasi Gue ded 0 0 st
troubles trophiques distaux (fractures spontanées, ulcération plantaire
indolore, résorptions osseuses tres impoemnet ostéomyélites
chroniques), des cals hypertrophiques (consolidation des foyers
fracturaires avec déformation osseuse) sont présents le plus souvent

- Diminution des réflexes ostéendineux avec une hypotonie associée
de maladresse manuelle

- Pr ®s e nwomutiladicdhs au niveau linguale, labiale et digitale
contemporaine ° | 6apparition des d

- Ulcérations des cornées

- Troubles liés a la déglutition et la succion

Ces troubles débutent en général au niveau des extréemités des membres

inférieurs et supérieurs

Pour notre cas, on observe que notre malade présente des automutilations
des lévres (figure 1 et 4) et des doigts (amputations pulpaire$'d2%doigts
de la main droite, 2'¢ 3 et £™ doigts de la main gauche (Figure 3). Une

amputation du gros et dufS°orteil du pied droit (Figure 4))
22.L6atteinte du syst me nerveux se

Le déficit sensitif cutané est localisé le plus souvent aux extrémités des 4

me mbr es. La d®l i mitation de gejeusedgsones
patients.
Loatteinte de |l a face et du tronc,

responsable des ulcérations cornéennes et une anesthésie de la muqueuse et du
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pourtour buccal entrainant des automutilations a ce niveau, est courante mais

moins inportante et moins délimitéé®

Des bandes thoraciques non atteintes qui correspondent a des dermatomes

sont détectés chez certains s

Toutes les modalités sensitives sont atteintes avec prédominance de la
douleur dans certains d&s Mais la sensiliité tactile semble majoritairemelat

plus atteintg?? 123

Le test ©° | 6histamine permettant doée6¢

certains neuromediateurs comme la substance P est le plus souvent négatif.

Concernant la vitesse de conduction nasesensitive, on ne trouve pas de
potentiel dbaction. Il existe certains

de conduction diminué®

Des lésions cutanées et orthopédiques résultent de ce déficit sensitif. Elles
sont souvent révélatrices de maladie : des automutilations, des fractures, des
ulcérations ainsi que des arthropathies (ordre chronologique général

déapparition)

A noter quodil y a un cas atypique o

automutilation et qui a été décrit par Byé

2.3. La sensibilité profonde (la proprioception) et les réflexes ostéo

tendineux :

Les réflexes ostétendineux sont diminués voire abolis surtout au niveau
des membres inférieurs. Cela provient de la diminution des fibres tendineuses

afféerentes (fibres myélisées de gros calibre)
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Léatteinte proprioceptive est distal

survenir tardivementt

Loatteinte de |l a sensibilit ®estimés c ®r a
S

ma i el l e est moi n sbilité co®éniake albdouleyru e d an s

Léanamn se per met g®n®r al ement de d-
céphalées, des douleurs abdominales durant les épisodes diarrhéiques ou des
douleurs lors de la menstruation. Dans le cas de Nollez, la pressiomdesste

doachylie ou des®testicules est indol o

Ce déficit a comme conséquence majeure un dysfonctionnement vésical,

associant :

- Une énurésie nocturne occasionnelle se prolongeas¢lawe 5 ans

- Une i ncontinence ur i nai rircontthencer n e €
f ®cal e due 7 | 6absence de | a sensi
repétitives

- Une rétention urinaire épisodique

Par foi s | 6i ncontinence et | a r ®t ent

regorgement®

Loensembl e de isenedsunetvessieuditel neusogéneaaratiérisée

par une augmentation de |l a capacit® Vv
abolition de | a sensation de pl ®nitude
D6un autre c!'t®, des do uobseruéess Ellese d ®

sont rares mais peuvent étre segimees étant donné le jeune age des patients
et |l a variabilit® de | a perception do

de la nociception quantifiablé&j
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2.4. L'atteinte des paires craniennes :

La perte du golt est congénitale mais peut étre secondaire aux
automutilations de la langue avec des cicatrices des papilles gustatives, ou a une

lésion intracérébrale poestr aumat i que de | 68Fre respol

La perte de I'odorat semble congémtat rare, mais il y a trés peu de cas
qui sont véritablement testés. Elle peut étre due & de nombreux traumatismes

craniens subis
La surdité est tres rare et présente surtout dans la neuropathie sensitive
héréditaire de type®12°
2.5. L'atteinte motrice :
Elle est toujours minime et rare. Chez certains cas cliniquement normaux,

la vitesse de conduction nerveuse motrice est diminuée, mais l'atteinte survient

tardivement et selon Nukada elle peut signer I'évolution de la m&ladie
Cette atteinte se traduiimiquement par les manifestations suivantes

- Des retards d'acquisition motrice

- Une maladresse manuelle

- Absence de correction automatique réflexe des mouvements
volontaires

- Une marche longtemps instable

- Impossibilité de garder un niveau constant detiaction musculaire

sans le support visuel
Ces retards moteurs existent sans atteinte intellectuelle significative

N®anmoins, cette atteinte no®tait pa
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2.6. Le systeme nerveux autonome :

L6atteinte de ce signsstsuivards al®rationnde lad u i t
| acrymation, de | a sudation, de | a sal
tensions artérielle et orthostatigues. Ces signes sont inhabituels dans cette
pathologie et sont particulierement présents chez les nehiepatensitives

héréditaires de type Ill et IV

Mais certains cas ont rapporté des poussées thermiques inexpliquées, des

diarrhées chroniques de type motrices et une impuis$a#ice&
2.7. Examen complémentaires :
Le test © | O0histamine est n®gatif

Les exames biologiques sanguins et du LCR sont normaux, ainsi que le

caryotype. Aussi, on note une absence de trouble immunologique.

L 6 ®| -encéphalogramme ne montre aucune anomalie significative. Les
potentiels sensitifs ne S 0 mme ep s me s

potentiels évoqués sensitifs sont normaux
La biopsie :
- Lébanalyse se fait sur-cutawé nerf sur
- Le microscope optiqgue montre :
Y Des fascicules en nombre normal
Y Diminution de la surface fasciculaire
Y Les fibres myélines de pett de grand diamétre sont diminuées

voire absents (pouvant expliquer la diminution importante du tact

chez certains cas)
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Y Conservation des longueurs intevdales’
- Au microscope électronique on observe :
Y Les fibres myélinisées restantes ont une straatormale

Y Les fibres amyéliniques ont un nombre et diameétre diminués

<

Léaugmentati on du collag ne enc
fibroblastes vacuolés signent une neuropathie axonale chronique
ancienne. On retrouve dans de rares cas des signes de
régénérabn mais cewci sont absents ou négligeables dans la

majorité des cas

Dyck a ®tudi ® | e rapport des cell ul
my ®l i ni s®es I ls ont transplant® ces
animal. Résultat | 6 a esemen Une grtivité tout a fait normale, ce qui

témoigne que seuls les axones présentent une anomalie

Les terminai sons nerveuses sensitiwve

niveau le systéme nerveux autonome reste intact
2.8. Evolution et pronostic :
L 6 e de vie est normale : des sujets de 62 ans semblent a peu pres
stabilisés°
Mais | 6®volution est tr s controvers

La maladie pose plusieurs problemes :

- L6®vol ution des | ®si ons clinique
neuropathie : on peut assisteude évolution favorable des lésions

(le patient apprend a se protéger) sans variations des déficits sensitifs
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L6®valuation clinique chez | 6enfa
provoque des variations de résultats avec ceux pratiqués chez le

patient plus agé

Les avis et les observations divergent selon les études réalisées a long

terme :

Léabolition dtendineux@dnstime le signeols plwd o
objectif et certains auteurs notent une atteinte progressive sur
plusieurs années. Au contrairel y en a dodautres
caractere stable de la maladie

Vérity propose un argument neurophysiologique : le potentiel
déaction sensitif au niveau du n
diminué chez un patient de 4 ans et totalement absent cheznoe m
patient ©~ | 00©ge de 8 ans 86
Nukada r®alise des biopsies 7 12
progression lente : une diminution de 36 % en nombre de fibres
amyéliniques malgré une stabilité apparente des signes cliniques 81
Tamari distingue deux groep différents : le premier congénital non
progressif avec atteinte de toutes les modalités sensitives et de tout
ou une partie du corps, et un deuxieme tardif et progressif avec une
plus grande diversité dans les modalités sensitives et les zones
corporeles atteinte$?®

Ota observa des signes de dégeénération et différents niveaux de

myélinisation®?
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Les auteurs en faveur de | a progress
est notable pendant la premiére décennie de la vie, puis va en diminuant de

vitesse

3. Syndrome de RileyDay ou dysautonomie familiale (type Il dans

la classification de Dyck)®

Le sujet présente, dés la petite enfance, une hyper salivation avec des
troubles de | a d®glutition et de | a su

desinfections pulmonaires a repétition.

On d®crit aussi des acc s f®briles
hypersudati on, ai nsi gue des syncopes
également un déreglement vasomoteur sevére responsable desresasir
acrocyanose. Des vomissements cycliques sont secondaires a une baisse du

péristaltisme de tout le tube digestif
3.1. Sur le plan neurologique :

On retrouve une aréflexie ostéendineuse, une ataxie et des troubles de la
coordination, associes aunebhyp o ni e . Le patient souf fr

| 6absence des papilles fungiformes),

Des ulc®rations corn®ennes en rr ®sult
On constate également une insensibilité theatgaque. Par ailleurs, le taet la

sensibilité profonde sont conserves.
3.2. Les fonctions supérieures :

Le quotient intellectuel (Ql) est habituellement abaissé, le langage est altéré

avec une dysprosodie.
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Une labilité émotionnelle trés marquée et une tendance épileptique sont

notées
3.3. Examens complémentaires :
Le caryotype est sans anomalie notable
Les dosages biologiques sanguins et du LCR sont normaux

La biologie urinaire mis en ®videnc
vanyl mand®l i gue avec une augamennstia tqg uodnu

diminution du taux de la doplaydroxylase.

LOurographie intraveineuse per met de

vésicale avec résidu pestictionnel
Le test © | O0histamine est n®gatif

LOinjection | V de m®t h a ccime® harveux , po
autonome, normalise transitoirement, chez les sujets dysautonomiques, la

sécréetion lacrymale, les réflexesostte ndi neux, | e test 7 |

En collyre, | a m®t hacholine pr ovoc
modification pupillairen 6 e st observ® chez | e sujet
test de d®pistage, mai s i | nbest pas
doune i nsuffisance parasympathique g «

agents pardympathicomimétiques
L6 ®Il ecpthraoleongcr@a mme nbdest pas caract ®r

L6®l ectromyogr amme objective une d
potentiels dbéaction sensitifs et des

diminuées en zone distale.
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Les potentiels évoqués sensitifs sont pedsarb

La biopsie nerveuse révele une diminution du calibre nerveux avec
r®duction des fibres amy®IIiniques mai
pas déanomal i e des terminaisons cut

sudoripares est considérée comme normale
3.4. Evolution et traitement :

L6O®vol ution est mar qup@Gneérateassocieedaluyep ot r
scoliose évolutive et a des infections respiratoires a répétition. Dans le passeé,
peu de mal ades arrivaient "’ | 6 @ees tadu

amélioré grace a la meilleure connaissance de la maladie

La chlorpromazine (Largactil *) ser a
doses ®l ev®es. De pl us, I a | 6avant ac¢
Une psychothérapie adjuvante est souwdfitace pour compenser le « schéma
corporel immature et bizarre » dl a leurs déficits sensoriels et sensitifs. Un
soutien scolaire peut, éventuellement, aider les malades a supporter leurs

fréequentes absences lors des hospitalisations.

4. Insensibilité congéitale a la douleur avec anhidrose (type IV

dans la classification de Dyck) :

La premiere description de cette maladie a été faite en 1963 par Swanson,

et depuis, environ une trentaine de cas ont été enregistré (deux gargons pour une
f|||e) 129130131132133134135136137 138

Les sujets atteints sont en général, blonds, de petites taille, aux yeux bleus

D s |l a naissance, on rapporte des

inexpliqguées. Avec absence de sudation quel que soit le stimulus

86



On ne peut décleher aucune réaction végétative a la douleur

La peau est trop épaisse, fissurée et séche. Les ongles sont dystrophiques.
L6hypo trichose du scalp est fr®quent

dentition

Les sujets malades ont une anesthésie thedmgue globale. Avec

conservation du tact

Par ailleurs on retrouve une hypo réflexie. Mais sans déficit musculaire, ni

amyotrophie
Le réflexe cornéen est intact
On signale une diminution du godt

Le quotient intellectuel (Ql) est variable, oscillant entreet080. Leur

humeur est cyclique

Certains mal ades sbautomutil ent

| 6attention de | eur entourage
4.1. Examens complémentaires :

Les biologies unitaires et sanguines ainsi que celle du liquide

céphalorachidien sont normaux

Les taux de betandorphine et de memnképhaline sont normaux dans le

liquide céphalorachidien
Le test ° | 6hi stamine et ~ | a m®t hac

L 6 ® | -encéphalogramme est normal
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LO®l ectromyogramme et |l es potemnti el :

perturbés

La biopsie nerveuse mis en évidence une perte des fibres de petits calibres
amyéliniques associée a une baisse du nombre des petites fibres myélinisées (C
et A-delta)®®

Les glandes sudorales sont strictement normales a la biopsie de peau, mai
leur innervation sympathique est déficiente. Les terminaisons nerveuses

cutanées sont normales

L6examen hi stol ogique de l a | angue,

fungiformes
4.2. Pronostic

Le pronostic est défavorable du fait des troubles de thermoréguédtates
infections a répétition. Les difféerents traumatismes entrainent des déformations
secondaires ainsi que des mutilations qui retentissent de maniére importante sur
| e pronostic fonctionnel et vital. L a

compe tenu du retard mental associé chez ces enfants

5. Neuropathie sensitive héréditaire de Low (type V dans la

classification de Dyck) :

Dyck a rajouté ce B type dans sa classification 10 ans apres les quatre
premiers. Dans la littérature, trés peu de canpt assimilés : plus par leur

similitude histologique que par leurs rapprochements cliniques.

En effet, une des enfants présente une analgésie diffuse et l'autre une
analgésie localisée aux membres, I'une a quasiment une anhidrose et des troubles

de colaation, et l'autre a une sudation normale
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Les réflexes ostétendineux sont préserves

LO®l ectromyogr amme objective des Y

sensitive et motrice normales

La biopsie montre une perte sélective des fibres myélinisées de petit

diamére 89140

Le test " | 6hi stami ne est nor mal ma i
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Diagnostic différentiel
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A. Maladie de LESH-NYHAN : 141

Cbest une mal adi e | i ®e au c¢chr omos 0 mt

est secondaire a un déficit en hypoxamgtguanine phosphoribosyltransferase

Elle se transmet sur un mode autosomique récessif. Les enfants sont
normaux a la naissance.

Au cours de la premiere année de vie vont apparaitre les symptomes
suivants. des mouvements chor@bhétosique, une spast&i un retard
psychomoteur, des automutilations labiales et digitales et enfin une insensibilité
a la douleur avec conservation des autres modes de sensiibéiténique tactile
et profonde

Sur |l e plan Dbiologique, cetéme etaf f ec

dobune hyperuricurie

Les lésions anatomopathologiques restent inconnues

B. Les acropathies :

1. Les acropathies primitivement osseuses :

Ell es sont facil es ° di stinguer vV u
troubles de la sensibilité, ellesontencommun e c | 61 ndi f f ®r enc e
|l a doul eur | a -gstéoRFseence doOoune acro

\Y Le syndrome de HADLCHENEY 142143
Il associe une acrostéolyse des pieds et des mains ainsi que des

malformations cutanées et faciales chez des sujets de petites tailles
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L6 a eostéplyse débute vers [&2année, touchant les pieds et les mains
avec un aspect de psetfilacture des phalangettes, et des fois une résorption du
fragment distal

Le bilan biologique est négatif

\Y L6ost ®ol yse de YIOSEPH et SHINZ

Co6 est ra affectiorm, alébutant entre 5 et 10 ans. Elle touche
essentiellement les phalangettes et elle évolue soit vers la stabilisation soit vers
| 6extension aux premi res phalanges

2. Les acropathies dbéorigine nerveus

Quelles soient dégénératives (Syringomyél) infectieuses (syphilis,
| pre) voire m°me toxiques. COest un
| 6enfant d e -cBreflise d& manges et secplaintudes douleurs au
niveau des mains et des pieds. Il est myasthénique, irritable, tachystarde

transpire abondamment

Elle évolue par poussée. Les complications sont graves : ulcération
buccale, infection cutanée, automutilation des levres et des doigts, et enfin des

gangrenes

3. Les acropathies vasculaires de certains phénoménes de
RAYNAUD :

Elles ®nt observées dans certaines formes graves du syndrome de
Raynaud. Ce diagnostic peut °tre ®vogq

douleur intéresse un grand enfant ou un adulte jeune
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C. Syndrome de GUILLAN-BARRE : %

Il associe des anomalies motrices sensitives, il est di a une réponse

N

immunitaire visasvi s dobébune agressi on, |l e pl us
cadre des neuropathies dites inflammatoire qui inclut des formes purement

sensitives
D. Polyradiculonévrites inflammatoires chroniques 1%

Ce sont des neuropathies sensHmotrices démyélinisantes, progressives,

multifocales et dont le mécanisme est antonun
E. Neuropathies amyloides 1%

Elles sont héréditaires ou non héreditaires et sont caractérisées par un déepot
extracel Iludsae .r eL cddadbmyniyos e est une struc

| 6ami don et ayant des r®actions sembl a

La maladie « des petits piedsos neuropathie amyloide de type portugais
d®crite par ANDRADE. I limitige &g@ngralisée, dud u n e
prédomine dans le systeme nerveux périphérique, et se transmet selon un mode
autosomique dominant. La forme habituelle est liée a une anomalie de la
transthyrétine (TTR) dont le géne muté est sur le bras long du chromosome 18
(18q11- 2921). Elle se manifeste initialement par des troubles digestifs a type de
diarr h®e, entrainant rapidement wune al

rapidement mortelle
F.Neuropathies sedsitives de | 0

Ces affections ont en communave® i ndi f f ®r ence cong®n

des troubles trophiques et des troubles de la sensibilité douloureuse, mais ces
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derniers ont une topographie distale

sensibilités thermique et tactile

Ai nsi | 6 abs ednocaex ochie r(®f®laecxa@ on vas o m
| 6i njection sous cutan®e de | oO60histami.

faveur des neuropathies sensitivés
G.Syndrome de SILVERMAN : &

Ce syndrome des enfants battues est
généralisées multiples sont présentes sur tout le corps ainsi que des lésions
osseuses traumatiqgues r ®p ®t ®e s , | 6 e X

déanomal i es
H. Les maladies psychiatriques #°

|| sbagi't des troubl es t elw sorgue I

rapi dement ®cart®s par | 6examen neur ol
|. Le tabes :14

Rare aujourdohui, I peut donner d e
formes diabétiques. La sensibilité profonde est toujours atteinte, la sensibilité
supg f i ciell e est souvent conserv®e. L O e
ROBERTSON, les antécédents connus de syphilis primaire ou secondaire
éventuellement non traités (ou insuffisamment traités), les réactions

sérologiques dans le sang et le LCR fordiéggnostic
J. Les |ésions de la queue de cheval®

Léassociati on do&émutei laacnrtoep,atdd wen eu | e

des troubles sphinctériens, de signes déficitaires -ddiculaires et
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déanomal i es " | 6 examen ddarniet. @R se fafreo n t

précocement afin améliorer le pronostic
K. Autres : 105

On peut citer les neuropathies sensitives acquises (toxiques, diabétique),
associées a un cancer ou a une hémopathie et des neuropathies sensitives

vasculaires

Les neuropathies sdfiges et motrices héréditaires présentent des
amyotrophies neurogenes (elles sont aussi désignées par le terme de maladie
CharcotMarie-Tooth)
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Les manifestations orthopédique
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Aprés avoir étudié les aspects cliniques des différents types de

| 6i nsensibilit® cong®nitale ° |l a doul
probl mes déordre orthop®dique soul eve®
Y Les ostéo arthropathies nerveuses

Y La pseudarthrose

Y Le mal perforant plantaire

Y Les infections ostéarticulaires
Y Les cals vicieux

Nous allons détailler dans ce volet, ces différentes manifestations

orthopédiques :

A. Les osteo arthropathies nerveuses :
1. Définition :
Les ostéearthropathies nerveuses (OAN) entrainent une atteinte
destructrice régionale ostéortiaulaire, potentiellement sévere et pouvant

entrainer une instabilité, des déformations et des ulceres cutanés pouvant aboutir

a des amputations

Elles sbébaccompagnent débune atteinte
explique le caractere relativementupe doul our eux de cette
touche généralement une seule région, le plus souvent le pied et/ou la cheville, moins

souvent | o6®paule, | e genou, |é" rachis,
2. Physiopathologie :

Elle fait intervenird 6 une part des microtraumati s
perception doul our euse, et ddautre P

| 6hyper h®mi e secondaire ~ u¥f d®faut du
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Meuropathie sensitive

h 4

Dysrégulation vasomotrice

Déminéralisation Trouble de statique

F 9

osseuse locoregionale articulaire

Troubles de 1 Traumatisi
reparation repetes

Dislocations

Fractures Subluxations

Arthropathie destructrice articulaires
Laxités
Déformation osseuse ligamentaires

3. Diagnostic clinique :

3.1. Phase aigue :

Coest ‘de la que Ie ttraitement a des chances de limiter les

cons®quences de | a mal adi e. Cobest mall
erreurs diagnostiques

U  Signes clinigues :

Le motif habituel de consultation est une douleur mécanique. Cette derniere

peutmaguer ou °tre faible, ce qui caract

traumati s me, volontiers banal ou m®corl

est chaude, Td®mati ®e avec pr®sence de
Léexamen cl i ni gunelégére sugnentatich de |la chaleure

| ocale dédau moins 2 AC par rappd¥t au
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Léexamen vasculaire retrouve des poul s

bondissants. On note aussi une turgescence veineuse.

En rai son de | i nsensibilit®, | a mo

réveillent que peu ou pas de douleur

L6®vol ution naturelle de | a mal adi e
déformation secondaire a la dislocation articulaire. Certaines foaigges

peuvent aboutir ° |l a destruction compl

U  Signes paracliniques :

| Biologie
Un certain nombre de publications ont mis le point sur une augmentation
des marqueurs du remodelage osseux durant la phase aiguéetEn existe

peu de données précisé¥1*0 151 et les données publiées sont encore trop

limitées pour les recommander a visée diagnostique ou pour le suivi
Radiographies

Au début, les radiographies standards ne révelent aucune anomalie, ce qui
compi que | e di agnosti c. Ce ndest guao

gubdbapparai ssent des signes principalen

V Une déminéralisation régionale

V Des plages doéost ®ol yse et de frag
débris et séquestres osseux (Fegy28)

V Des fractures visibles essentiellement sur les métatarsiens ou sur la
tubérosité du calcanéus

V Des destructions articulaires et des dislocations peuvent étre observees
(Figures 15 et 16)
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La scintigraphie osseuse objective une hyperfixation régonail

mul tifocale au sein de | 6articulation
L6I RM est tr s wutile |l orsque | es ra
doute diagnostique. EIle r®v |l e des a

(hypo signal en T1, hyper sighen T2 ou en STIR, rehaussement aprés
injection de gadolinium) locorégionales, intéressant divers os du pied, de la
cheville et les parties molles. Un épanchement articulaire ainsi que des
collections liquidiennes dans les parties molles sont fréquentpeut retrouver

aussi des fractures. Tous ces signes peuvent étre observés en présence de
radi ographies normales, et |l eur intens
cliniqgue™? 153 On peut également constater des signes de destruction amiculai

et osseuse (g®odes de part et doautre
29) dislocation)) avec des fois des séquestres 094eak Tous ces signes

peuvent en imposer pour une ostéomyeélite
3.2. Phase chronique et évolution :

L6T d me di peaurLatempérawe locale redevient normale mais
doit étre surveillée, car son élévation a ce stade doit faire craindre la survenue

doune r®cidive ®¥u doédun ulc re cutan®

Le temps de ¢ gu®rison €& de | a phas:
mois, pl us court pour -plied lgawdalui dpmad;iscen st

et doéautant plus courtt® que | a d®charge

Le pied prend un aspect de 006 pied
antéropostérieur suite a la destructbm t ar se ( Fi gure 17) e

de | a voute plantaire accompagn® doune
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Sur | es radi ographies, | 6aspect de
remplacé, peu a peu, par des signes de reconstruction anarchique swus for
déoost ®oscl ®r os e, de cals o0sseux exub®r

fusion entre certains os du tarse. Les déformations sont fixées (Figure 24)

La ponction du liquide articulaire montre un liquide généralement
mécanique ou hémorragique enppart avec une arthrose seconddfte

Rarement, un liquide inflammatoire stérile peut étre mis en évidence, ce qui rend

alor s di fficile | 6®1 i mi nati on du proi
| 6ost ®omy®I¥¥te infectieuse

Quant 7 | a Bypeifixation gimiaue progeessiveiméiit 162
ai nsi gue | es anomalies i nflammatoire
|l ongues ~ dispara’tre d%%¥ |l es signes ¢

Les articulations tarsomeétatarsiennes sont les plus atteintes gjohansn
75 % des cas), qui sont le plus souvent siege de dislocations (Figure 25),
condui sant ” | 6apparition dbébexostose
pied. La c h-ied dont moine fréquendinem attethtst sont plus

exposées aufkactures et aux pseudarthros&gFigure 30)

Le retentissement fonctionnel et les complications dépendent des séquelles
structurales. La majorité des formes sont compatibles avec la marche avec
chaussage orthopédique. On peut retrouver des déforméitiéas difficiles a
appareiller, une i nstabilit®, des poirr
en regard constituant une porte doen
pouvant nécessiter un recours a la chirurgie. Certains auteurs conseillent la
surveillance de la température plantaire par le malade, toute asymétrie doit faire

craindre une r®cidiveou une apparitio
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4. Traitement :

La mesure thérapeutique la plus urgente est la mise en décharge avec le
port débune orahiseonjdegudigdespclini

chaleur)

A la phase aigué, les bisphosphonates semblent utiles

A la phase chronique, le traitement repose sur un chaussage adapté et le
dépistage des récidives

La chirurgie est réservée principalement auwqusdes : difficultés
doappareill age, mar c he non plantigrad
menace doul c®rati on, ost ®omy®| i t e. L e:

arthropathie, non consolidation, sepsis) sont fréquentes
B. La pseudarthrose: ®
1. Définition :
La pseudarthrose signifie | b6absence

de 2 fragments osseux suite a une fracture, apres les deélais normaux de

consolidation

Au cours de la pseudarthrose, on voit apparaitre une nouvelle articulation
ente | es 2 segments de | 6os fractur ®. L

radiographie de contrble ne révele pas de cal unitif. (Figure 18)

|| apparai-t al ors 7 ce niveau des m

est plus ou moins importante
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2. Classification :

La pseudarthrose congénitale fait partie des maladies génétiques. Elle
touche | es jJeunes enfants, surtout au
troubles fonctionnels trées séveres nécessitant parfois des interventions a

répétition afin obtemila consolidation

Dans | e cadre de | o6insensibilit® co
pseudarthrose les plus observées sont la pseudarthrose hypertrophique et la

pseudarthrose hypotrophique septique
Y La pseudarthrose hypertrophique: (Figure 26)

Elle est due ° une absence doéi mmobi i
donné que ces derniers ne souffrent pas de douleur apres les fractures ou ils
continuent a utiliser le membre fracturé, ce qui aboutit soit a des cals
hypertrophigues soit a des pseuldleoses hypertrophiques typiques donnant un

aspect radiologique en pattes do®| ®pha

Ce type de pseudarthrose ne pose pas de probleme thérapeutique car il
suffit de stabiliser ces foyers soit par immobilisation exterog gar

i mmobilisation interne sans | a n®cessi
Y La pseudarthrose hypotrophique septique

Cbest | a forme de pseudarthrose comp

fractures pathol ogi queémylitlernégiigge f oyer d

Ce type de pseudarthrose pose un grand probleme de prise en charge car |l
n®cessite tout ddoabord un ass chemen
combl ement de | a perte de substance

massives parfois nm@ée vasculaires
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C. Le mal perforant plantaire : (Figure 23)
1.Définition :
Le mal perforant plantaire MPP» est définit comme étant une ulcération
neuropathigue localisée généralement au niveau de la face plantaire du pied. I

pr ®domi ne dans exeessif, cmségaesncesddésarpnmauigments

anatomiques du pied

Ces modifications de | 0®quilibre et
sont i ndui tes par une neuropathie, re
Charcot e . Léart ®r isogera tohstitee um wedfactepre u t
physi opat hol ogi que majeur. Loinfectio

di agnostic doébun MP¥ repose sur |l a clin
2.Physiopathologie :

Le mal perforant plantaire (MPP) est une considéré comme une
complication typique dupied neuropathique. Sa pathogénie fait intervenir
essentiellement des meécanismes biomeécaniques : hyperpression plantaire au
niveau des tétes métatarsienfiégaideur articulaire avec déformation, dont la
plus classique est l'apparition des orteils erffegrides troubles trophigques

responsables d'une sécheresse cutanée

Cependant, il faut garder a l'esprit que c'est l'insensibilité a la douleur qui
permet a ces différents facteurs de "construire” un mal perforant plantaire apres
plusieurs mois d'évolution le patient appuie sur des régions privilégiées
d'hyperpression ou se constitue une hyperkératose qui agit comme un corps

étranger agressif
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Celukci, sur un pied normal, serait percu comme étant douloureux. Mais du
fait de l'absence de douleur entraii@e chronicisation avec apparition d'une
sérosité inflammatoire sous tension, responsable de forces de cisaillement
longitudinales qui agissent en profondeur, provoquant des Iésions du tissu sous
cutané. Des cavités se forment, et communiquent avec l'extdoiesque la
corne se rompt, favorisant la surinfection qui peut se propager vers I'es sous
jacent . L'absence de sensibilit® ° I
prise en charge elle la rendre encore extrémement difficile, car sa principale
conmposante a savoir la mise en décharge totale de la plaie, nécessite une
motivation a se soigner qui parait difficile a obtenir en l'absence de sensation

douloureuse
3.Diagnostic clinique :1%°

Cliniguement le mal perforant plantaire se présente comme unatidce
au sein d'une plaque d'hyperkératose située au niveau d'un point d'appui (Figure
20). Ses zones de prédilection sont les tétes métatarsiennes, avec une fréquence

accrue pour la téte di§"et M métatarsien (Figure 32, 21, 22)

Lorsqu'il existe uneléformation avec des orteils en griffe (Figure 31), des
points de pression se forment sur la pulpe des dernieres phalanges ou peut se

développer de I'hyperkératose, siege d'un mal perforant pulpaire

Enfin, un mal perforant plantaire peut se constituerlauiace plantaire

d'unhallux rigidus

Le mal perforant est généralement ouvert, en communication avec
I'extérieur, et se présente dans un cadre plus ou moins septique voire nécrotique.

Cependant, il est parfois artificiellement fermé, esdire recouve t doune
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plague d'hyperkératose. Il sera donc révélé lors des soins pédicuriques d'abrasion
de cette plaque de corne. Le patient peut avoir I'impression que, dans ce cas,

c'est le geste de pédicurie quuka entrainé un trou dans son pied

La présene d'une neuropathie est souvent cliniquement évidente. On note

la présence d'une hyperkératose importante au niveau des points d'appui

L'hypoesthésie sera confirmée a laide du millament. Elle est

accompagnée de l'abolition des réflexes achilléens

L'examen clinique du mal perforant plantaire doit impérativement
rechercher les deux principales complications dont la présence changera
radicalement les modalités de la prise en charge : il s'agit de l'ostéite et de
I'artérite

Y Larecherche d'une ostéite clique

A l'aide d'une pointe mousse stérile, on doit explorer cliniquement la plaie
|l a recherche d'un contact 0SSeux. Q
spécifique de la présence d'une ostéite. Par contre, son absence ne permet pas

d'éliminer lediagnostic.

Des radiographies standard centrées sur la Iésion doivent systématiquement
étre prescrites et renouvelées tous les 15 jours en cas d'évolution non favorable
(Figure 33)

Y La recherche d'une ischémie artérielle

Elle est avant tout clinique : lagsence de tissu nécrotique au sein du halo
inflammatoire entourant le mal perforant est habituellement en faveur d'une

ischémie artérielle
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En l'absence de tissu nécrotique, il faut rechercher la présence des pouls
artériels distaux a la palpation. L'alimin du pouls pédieux apres 60 ans est de
peu de valeur diagnostique. Par contre, I'abolition du pouls tibial postérieur est

un signe sensible d'artérite distale des membres inférieurs

Inversement, des pouls distaux palpables permettent d'éliminer une

compsante artérielle sévere de la plaie
4 Examens complémentaires :

Le bilan paraclinique se base sur des radiographies standard du pied qui
®val uent | 6art hropathie et recherchen

ostéite sougacente

A noter que les signeardi ol ogi ques de | 06infecti

retard par rapport a la clinique

L6I RM constitue, en cas de dout e, I
sensible pour poser |l e diagnostic p o
| 6i nfecti®%n déun MPP

Elle permet aussi de difféerencier les ostéomyélites des -osi@®

arthropathies®®

L6®couvillonnage de | a plaie reste n

déun curetage plus profond du tissu s

doi dentefmes despagnsables dbébune r ®el l e
doune simple colnisation de |l a plaie
LO®Dlhepler art®riel est | 6examen qui

| 6art ®r i opathie et déoen appr ®cni eqgu 6lobni

di scutera | a place de | 6art®riographie
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Final ement , |l a mesure de | a pressi ol
un ar gument pronostique : une TcPO2 O

en premiere intention (sans geste de revascularisation) dans 90 % tlés cas
5) Traitement :

Le nettoyag d 6 un mal perforant plantaire
de sérum physiologique tout en évitant les bains des pieds prolongés qui risquent

de favoriser |l a di's®mination de | 6inf

La détersion des tissus nécrotigues et hy@eatosiquespermet de
visualiser | a plaie compl tement et de

Plus |l a d®tersion noest Efficace, rapi

La détersion chirurgicale permet la mise a plat de la plaie, un large
debridement des poches daspet des tissus nécroseés, ainsi que le contréle de

| 6extension en profondeur de | a plaie

Les pansements doivent étre réalisés tous les jours, compte tenu du risque
de | 6infection et de | a en ®clebsoshitte® td e r
pl aie propre et bourgeonnante permettr

les 2 ou 3 jours

En cas do o s ta®hrite assocée, o dbib effeci®ew une exérese
localisée des tissus osseux et tendineux nécrosés ou infperd@gettant un
traitement conservateur (antibiothérapie prolongée, mise en décharge, soins

locaux) évitant ainsi les amputatiot{é

La détersion autolytique est favorisée par le maintien de la plaie dans un
milieu humide ° | 6 ai dtals dlament lgs eexsgdatsne nt ¢

excessifs soit i |l s l i b rent de | 6eau d
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Devant | 6absence de consensus, | e
caractéristiques de la plaie, des propriétés des pansements (le maintien de la

plaieen milieu humide favorisant la cicatrisation) et du codt
Les pansements primaires les plus communément utilisés sont :

9 Les hydro gels pour les plaies séches ou nécrotiques

1 Les hydro colloides ou les pansements gras pour les plaies peu
exsudatives moins pfendes

9 Les alginates ou les hydro fibres (compresses ou meches) pour les

plaies exsudatives et/ou infectées (avec les ions argent)

La mise en d®charge est obligatoire
complete, car la pression est le principal factesponsable de la formation de
la plaie sur un pied neuropathique. La mise en décharge peut étre obtenue par un
alitement prolongé, le port de chaussures adaptées commercialisées (chaussures
BaroukE pour | epsi epdl)aioeus | dase miténabuesedti o n

amovible en résine, contenant une éventuelle fenétre pour le pandément

Tout es | es mi ses en d®c harge doi v

ki n®sit h®r api e dbébentretien muscul aire

Apres la cicatrisation de laaik, le médecin podologue doit prescrire un
appareillage pr®ventif qui sera r®ali:¢
avec des semelles adaptées qui tendent a diminuer les pressions, notamment au
niveau des métatargmhalangiennes, associées éduetlement a des ortheses, a
des protections en mousse ou a des orthoplasties. Ces chaussures sont

essentielles pour réduire le risque de récidive
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Les MPP sont colonisés comme toutes autres plaies chroniques. Le
diagnostic de | 6i ndnesartdésaonnéesecimiguespludtr i n c
gue microbiologiques. Une pl aie &est d
inflammatoire, chaud et sensible, un écoulement purulent, un exsudat important,
un retard de | a cicatrisati presérits Les

uniquement a titre curatif et jamais a titre prévelitif

Les germes les plus fréguemment isolés sont le staphylocoque dore,

staphylocoque épidermidis et le streptocoqué°B

Une antibiothérapie par voie orale ciblée probabiliste sur les €Grean
positif est prescrite en premiére intention (amoxicilline + acide clavulanique ou

céphalosporine de deuxieme génération) pendant 10 a 15 jours

Léanti bioth®rapie de premi re inten:
menacantes est a large spectrejvcant les germes aéro et anaérobies a Gram
positif ainsi que les bacilles a Gram négatif : vancomycine et aztréonam ou

céphalosporine de troisieme génération + métronidazole®

Léanti bioth®rapie doi't durer eatre
Suite aux germes retrouves en peropératoire ou lors des prélevements profonds
de bonne qualité. Les antibiotiques utilisés peuvent comprendre, selon les

antibiogrammes, ciprofloxacine et la rifampicitté

La prise en charge vasculaire et la chirurgie dfainer les poches
purulentes sont concomitantes. Les osteomyélites nécessitent une antibiothérapie
prolong®e (O 6 semaines) associ ®e ~ u |

infectés
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D. Les infections osteerticulaires :

Les patients pt cbeaucupt ptus expbdéeL B faie odes
infections ostéar t i cul ai r es en rai son de | 6 exi

telle que | a perforation et | O0ul c®rati

Ces complications sont redoutables car elles sont souvent méconnues et

peuvent engagde pronostic vital par installation du choc septique

Le diagnostic pr®coce sOimpose et pa
de | 6entourage qui doi vent consul ter
tuméfaction ou inflammation qui doivent étre meccher systématiquement a la

fin de chaque journ®e par | 6examen cl i
E. Les cals vicieux :

lls sont assez fréquents chez ces patients, source dans certains cas de

diagnostic erroné pris pour syndrome de Silverman

|l |l s se caract®ri denutr par |l0@dbbsarcee d
aboutissant aux consolidations vicieuses, dont la prise en charge est simple qui
n®cessite en | 6absence du remodel age
(Figure 27), qui en général, consolident dans délais normaurdition que la

stabilisation du foyer soit rigoureuse
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Figure 2 : Amputations pulpaires suite a des aatotilation
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Figure 3: amputation ler et 5eme orteils pied droit

Figure4: Reconstruction | abiale par | ambe
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Figure 10: mal perforant plantaire débutant en regard du gros orteil gauche 71

Figure 11: Mal perforant plantaire en regard de la téte du 1er métatarsien gauche 71
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Figure 12: Troublesto phi ques de | dextr®mit® des doi
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Figure 13: déformation osseuse au niveau des pieds dans la maladie de Thévenard

Figure 14: Déformation osseuse au niveau des mains dans la maladie de Thévenard
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Figure 15: Destruction massivevac arthropathie neurologique du genou

Figure16: Art hr opat hi e neurologique de | a chevi

astragalienne et tibiastragalienne
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Figurel17: Art hr opat hie neurologique avec destr

Figure 18: Pseudarthrose cubitale
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Figure19: Pseudart hrose hypertrophique du cub
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Figure 20: Des acromutilations des pulpes au niveau des deux mains 125
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Lambeau plantaire

Greffe du site de préléevement

du lambwlq

Figure 21: Aspect de lambeau plantaire et la greffe de de prélevement du lambeau
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Figure 22: Dermatose du visag
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Figure 23: Mal perforant plantaire

Figure 24 : Ankylose de la cheville droite suite a une arthropathie neurologique avec ostéite

du calcanéum
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Figure 25 : Ostéoarthrite de la chevilltroite avec destruction massive des articulations tibio

astragalienne et astragalienne

Figure 26 : Pseudarthrose hypertrophique avec Une déformation de la jambe
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Figure27 Tent ati ve de r®axation de |l a chevil

Figure28 :Pes i st ance du s®questre au niveau d
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Figure 29 : Perte de substance de la diaphyse cubitale

Figure30:Dest ruct i on d eastragadenne soaswattheopathie neurblagigue o
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Figure 32 : Mal perforant plantaire en regard de la téte du 1er métatarsien gauche 71
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Figure 33 : Mal perforant plantaire avec ostéite du calcanéum

(o)

Figure 34: Reconstruction labiale inférieure par simple avancensqiieant le sillon labio

mentonnier
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Figure 35: Greffe de levre a lévre selon Flanagin
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Figure 36: Lambeau hétérolabial de Sabattkibé

A : dissection du lambeau, B : rotation autour de son pédicule

VARIA

" a unique

a predominante

Figure37:Di spositi on b anaire abiatte |
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Figure 38: Lambeau hétérolabial de Sabattkibé

A di ssection dbéun | ambeau
B : fermeture du site donneur
C : mise en place du lambeau

D : aspect postopératoire
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Figure 39: Lambeau de Sabattidibbé pour un angiome de levre supérieure

A, B : résultats a distance
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Figure 40: Lambeau de Sabattidibbé pour séquelles de fente laloi@xillopalatine

A, B, C : résultats a distance
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Figure4l:Li mite doéutilisation dalalavrelsupénbuecau h ®t ¢

A, B, C, D : -Sdbatmitpauacarrigdr @irddéficit®le la levre inférieure
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Figure 41 (suite): E, F, G : résultats décevants a distance par manque de hauteur du lambeau
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Figure 43: Pr ® 1 vement doéun | ambeau fourchu
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Figure 44: Perte de substance de la levre supérieure secondaire a une morsure de cheval

A : aspect initial ; B : rétraction cicatricielle ; D, E : reconstruction selon Orticochea et

résultat a distance
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Figure 49: EOA labial inférieur

A : aspect initial ; B, C, D : aspect a distance aprés reconstruction par lambeau de Camille

Bernard.
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DOURLE V.M

CUTANE et MUQUEUX

Figure50: Ut i | i sati on de | Kgert 93f Avancement vertical en VY

labio-nasejugale par avancement transversal

Figure 54: « Step » technique de Johansson
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Figure56 :Pr oc®d® doéEstl ander
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Figure 57: Epithélioma (EOA) labial inférieur. A : aspect initiaB;: reconstruction par

|l ambeau doéEstl ander,

associ ®
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LES ROTUTIONS
PARA et PERI
COMMISSURALES

F:Q[Z'rjsgl\JpT‘-AloEﬁ Q\ ’) \ 1
\3/ S, "_j::
Q\ . f\ | Cd?&

. ﬂ) | KARAPANDZIC

‘ NAKAJIMA|

PROCEDE

IDE
(nRE(-()R

Figure 58: Procédé de Mc Gregor

Figure 59: Les procédés de rotations
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Figure 60: Carcinome de la levre inférieure. Redbastion par rotation pégommissurale

selon Karapandzic. A : aspect initial ; B : aspect final

iLoT
NASO-GENIEN

COMPOSITE
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lw - — L e

Figure 61: Procédé de Von Bruns et  Figure 62: Lambeau en il6t d€amps

procédé de Pierce
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Figure 63: Lambeau soumentalselon Martin

144



Figure 64: Amputation labiale supérieure par morsure de chien. A : aspect initial ; B:

replantation microchirurgicale, aspect a 7 jours ; C, D, E : résultat a 12 mois
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Figure67:EOA | abi al sup®rieur (seunkLlededw).” | 6obl i

A, B : aspect initial ; C : exérése, reconstruction par lambeau de Salbdknj D : aspect final

p 1
Figure 68: EOA ®t endu de |l a | vre sup®rieure (cas
A : aspect initial ; B : exéreseemporta | es 2/ 3 de la | vre ; C

lambeau jugal ; D : aspect final
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Dans |l e cadre doéinsensibilit® cong®@®

neuropathies sensitives héréditaires et les indifférences conggiita douleur

Cette i nsensibilit® est d®f i ni e cCo

sensations douloureuses

Cette pathologie qui est tres rare et mal connue pose beaucoup plusieurs
problématiques

L6O®t ude qubdébon a faite ~ eplalompéaesurdd un
les complications les plus redoutées de cette affection tant esthétique que

fonctionnelle ainsi que leur évolution et leur prise en charge chirurgicale

Malheureusement, la prise en charge de ces malades reste limitée par
plusieurs contriates socieéconomiques étant donné le colt élevé et la longue

durée des soins.

Déautre part, |l e traitement de <cett
sur | 6®ducation pr®coce et sp®ciale vi
et son entouragele son handicap et de ses nombreuses conséquences néfastes.
Ce travail de Ilongue haleine implique nécessairement une équipe
multidisciplinaire meédicale et paramédicale, notamment un pédiatre, un

orthop®di st e, un dentiste, un psycholo

Un autre volet d la prévention concerne le conseil génétique qui reste

difficile a prodiguer du fait du mode de transmission encore mal défini

Cependant, les progrés actuels de la biologie moléculaire faisant présager
des retombées non seulement dans le conseil génétigiseegalement, a plus

long terme, dans le domaine thérapeutique.
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RESUME

Titre : insensibilit® cong®nitale ° |l a douleu
Auteur : MESFIOUI Achraf

Mots clés : Neuropathies sensitives hérédiesi, douleur, perte de substance labiale,
clinique, complications

Léinsensibilit® cong®nitale ~ | a douleur
manifeste dans sa forme la plus sévere par une diminution ou une absence radicale de la
sensation ddoureuse dés la naissance. Elle est caractérisée par son polymorphisme clinique
et peut donner des formes cliniques variées.

Dans | es ann®es 1980, | es progr s en ma
p®r i ph®riques ont mi s € rtong@nitaled e la cdeuleur était | 6 i
syst ®mati guement due ° une atteinte des fi bl
polyneuropathie héréditaire.

Nous rapportons |l e cas doébune jeune fille
congénitale a la ddeur suite a degutomutilations notamment cutigitales graves et qui fut
adressée pour une reconstruction labiale au sein de notre service de chirurgie plastique et
r®paratrice de | 6htpital militaire Mohamed V

Le but de ce travail est de metten évidence, la diversité et la sévérité des
manifestations esthétiques, fonctionnelles et orthopédiques qui peuvent étre les signes
révélateurs telles que les pertes de substances suite a des automutilations, le mal perforant
plantaire, la pseudarthrode,6 o -arthr®gathie neurologique, les cals vicieux et les infections
osttear ti cul aires et doobjectiver l es difficul
i nsurmont ables et © |1 dédorigine doéhandicape.

En absence actuellement de traitement spécifigugaitement est avant tout préventif
et se base principalement sur | e conseil g ®]|
faire prendre conscience ~ | 6enfant, et son
conséquences néfastes. Cevdiade longue haleine implique nécessairement une équipe
multidisciplinaire médicale et paramédicale, notamment un pédiatre, un orthopédiste, un
dentiste et un psychologueé.
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SUMMARY

Title: Congenital Insensitivity to Pain about one case and review diféregure
Author: MESFIOUI Achraf

Keywords: hereditary sensory neuropgithpain, loss of labial tissue, clinical,

complications

Congenital insensitivity to pain (CIP) is a very rare clinical syndrome that manifests in
its most severe form as a drasticcig®se or absence of pain sensation from birth. It is
characterized by its clinical polymorphism and can give various clinical forms.

In the 1980s, advances in the pathology of peripheral nerves demonstrated that
congenital insensitivity to pain was systgioally due to damage to firgrained sensory

fibers in hereditary polyneuropathy.

We report the case of a -Jearold girl, followed for congenital insensitivity to pain,
presenting severe satiutilation, particularly oral and digital, and who was reddrfor labial
reconstruction in our plastic surgery department at the military hospital Mohamed V of rabat

The goal of this work is to highlight the diversity and severity of aesthetic, functional
and orthopedic manifestations which can be revealing sigeis as loss of substances due to
seltmutilation, plantar perforating disease, pseudarthrosis, neurological osteoarthropathy,
vicious calluses and ostewticular infections and to objectify the difficulties of therapeutic

management which are sometimesurmountable and at the origin of handicap.

In the current absence of specific treatment, treatment is above all preventive and is
mainly based on genetic counseling and early and special education aimed at making the
child, and those around him, awarfehes disability and its many harmful consequences. This
long-term work necessarily involves a multidisciplinary medical and paramedical team, in

particular a pediatrician, an orthopedist,
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