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MAITRE DE CONFERENCES DES UNIVERSITES DE MEDECINE GENERALE

CASANOVA Ludovic
GENTILE Gaétan

MAITRES DE CONFERENCES ASSOCIES DE MEDECINE GENERALE a MI-TEMPS

BARGIER Jacques
BONNET Pierre-André
CALVET-MONTREDON Céline
GUIDA Pierre
JANCZEWSKI Aurélie

MAITRE DE CONFERENCES ASSOCIE a MI-TEMPS

MATHIEU Marion
REVIS Joana



PROFESSEURS DES UNIVERSITES et MAITRES DE CONFERENCES DES UNIVERSITES - PRATICIENS HOSPITALIERS
PROFESSEURS ASSOCIES, MAITRES DE CONFERENCES DES UNIVERSITES mono-appartenants

l ANATOMIE 4201

] ANTHROPOLOGIE 20

CHAMPSAUR Pierre (PU-PH)
LE CORROLLER Thomas (PU-PH)
PIRRO Nicolas (PU-PH)

GUENOUN-MEYSSIGNAC Daphné (MCU-PH)
LAGIER Aude (MCU-PH) disponibilité

THOLLON Lionel (MCF) (60éme section)

ADALIAN Pascal (PR)

DEGIOANNI/SALLE Anna (MCF)
VERNA Emeline (MCF)

l BACTERIOLOGIE-VIROLOGIE ; HYGIENE HOSPITALIERE 4501

CHARREL Rémi (PU PH)
DRANCOURT Michel (PU-PH)
FENOLLAR Florence (PU-PH)
FOURNIER Pierre-Edouard (PU-PH)

l ANATOMIE ET CYTOLOGIE PATHOLOGIQUES 4203

|NICOLAS DE LAMBALLERIE Xavier (PU-PH)

CHARAFE/JAUFFRET Emmanuelle (PU-PH)
DANIEL Laurent (PU-PH)
FIGARELLA/BRANGER Dominique (PU-PH)
GARCIA Stéphane (PU-PH)

XERRI Luc (PU-PH)

DALES Jean-Philippe (MCU-PH)

GIUSIANO COURCAMBECK Sophie (MCU PH)
LABIT/BOUVIER Corinne (MCU-PH)

MAUES DE PAULA André (MCU-PH)

SECQ Véronique (MCU-PH)

LA SCOLA Bernard (PU-PH)
RAOULT Didier (PU-PH)

AHERFI Sarah (MCU-PH)

ANGELAKIS Emmanouil (MCU-PH) disponibilité octobre 2018
DUBOURG Grégory (MCU-PH)

GOURIET Frédérique (MCU-PH)

NOUGAIREDE Antoine (MCU-PH)

NINOVE Laetitia (MCU-PH)

CHABRIERE Eric (PR) (64éme section)
LEVASSEUR Anthony (PR) (64éme section)
DESNUES Benoit (MCF) ( 65éme section )
MERHEJ/CHAUVEAU Vicky (MCF) (87éme section)

BIOCHIMIE ET BIOLOGIE MOLECULAIRE 4401

ANESTHESIOLOGIE ET REANIMATION CHIRURGICALE ;
MEDECINE URGENCE 4801

BARLIER/SETTI Anne (PU-PH)

ALBANESE Jacques (PU-PH)
BRUDER Nicolas (PU-PH)
LEONE Marc (PU-PH)
MICHEL Fabrice (PU-PH)
VELLY Lionel (PU-PH)

GUIDON Catherine (MCU-PH)

GABERT Jean (PU-PH)
GUIEU Régis (PU-PH)
OUAFIK L'Houcine (PU-PH)

BUFFAT Christophe (MCU-PH)
FROMONOT Julien (MCU-PH)
MOTTOLA GHIGO Giovanna (MCU-PH)
SAVEANU Alexandru (MCU-PH)

ANGLAIS 11

| BIOLOGIE CELLULAIRE 4403

BRANDENBURGER Chantal (PRCE)

ROLL Patrice (PU-PH)

GASTALDI Marquerite (MCU-PH)
KASPI-PEZZOLI Elise (MCU-PH)
LEVY-MOZZICONNACCI Annie (MCU-PH)

BIOLOGIE ET MEDECINE DU DEVELOPPEMENT
ET DE LA REPRODUCTION ; GYNECOLOGIE MEDICALE 5405

METZLER/GUILLEMAIN Catherine (PU-PH)
PERRIN Jeanne (PU-PH)

BIOPHYSIQUE ET MEDECINE NUCLEAIRE 4301

] CARDIOLOGIE 5102

GUED] Eric (PU-PH)

GUYE Maxime (PU-PH)

MUNDLER Olivier (PU-PH) Surnombre
TAIEB David (PU-PH)

BELIN Pascal (PR) (69éme section)
RANJEVA Jean-Philippe (PR) (69&me section)

CAMMILLERI Serge (MCU-PH)
VION-DURY Jean (MCU-PH)

BARBACARU/PERLES Téodora Adriana (MCF) (69éme section)

AVIERINOS Jean-Francois (PU-PH)
BONELLO Laurent (PU PH)
BONNET Jean-Louis (PU-PH)
CUISSET Thomas (PU-PH)
DEHARO Jean-Claude (PU-PH)
FRANCESCHI Frédéric (PU-PH)
HABIB Gilbert (PU-PH)

PAGANELLI Franck (PU-PH)
THUNY Franck (PU-PH)

CHIRURGIE DIGESTIVE 5202

BIOSTATISTIQUES, INFORMATIQUE MEDICALE
ET TECHNOLOGIES DE COMMUNICATION 4604

CLAVERIE Jean-Michel (PU-PH) Surnombre
GAUDART Jean (PU-PH)
GIORGI Roch (PU-PH)

CHAUDET Hervé (MCU-PH)
DUFOUR Jean-Charles (MCU-PH)
GIUSIANO Bernard (MCU-PH)
MANCINI Julien (MCU-PH)

ABU ZAINEH Mohammad (MCF) (5éme section)
BOYER Sylvie (MCF) (5éme section)

BERDAH Stéphane (PU-PH)
HARDWIGSEN Jean (PU-PH)
SIELEZNEFF Igor (PU-PH)

BEYER-BERJOT Laura (MCU-PH)

CHIRURGIE GENERALE 5302

DELPERO Jean-Robert (PU-PH)
MOUTARDIER Vincent (PU-PH)
SEBAG Frédéric (PU-PH)
TURRINI Olivier (PU-PH)

BEGE Thierry (MCU-PH)
BIRNBAUM David (MCU-PH)



l CHIRURGIE ORTHOPEDIQUE ET TRAUMATOLOGIQUE 5002 JGUERIN Carole (MCU PH)

ARGENSON Jean-Noél (PU-PH) | CHIRURGIE INFANTILE 5402 |
BLONDEL Benjamin (PU-PH)
CURVALE Georges (PU-PH) GUYS Jean-Michel (PU-PH)
FLECHER Xavier (PU PH) JOUVE Jean-Luc (PU-PH)
PARRATTE Sébastien (PU-PH) Disponibilité LAUNAY Franck (PU-PH)
ROCHWERGER Richard (PU-PH) MERROT Thierry (PU-PH)
TROPIANO Patrick (PU-PH) VIEHWEGER Heide Elke (PU-PH)
FAURE Alice (MCU PH)
OLLIVIER Matthieu (MCU-PH) PESENTI Sébastien (MCU-PH)

l CANCEROLOGIE ; RADIOTHERAPIE 4702 ]

BERTUCCI Frangois (PU-PH) | CHIRURGIE MAXILLO-FACIALE ET STOMATOLOGIE 5503 |
CHINOT Olivier (PU-PH)

COWEN Didier (PU-PH) CHOSSEGROS Cyrille (PU-PH)

DUFFAUD Florence (PU-PH) GUYOT Laurent (PU-PH)

GONCALVES Anthony PU-PH)

HOUVENAEGHEL Gilles (PU-PH) FOLETTI Jean-Marc (MCU-PH)

LAMBAUDIE Eric (PU-PH)
SALAS Sébastien (PU-PH)
VIENS Patrice (PU-PH)

SABATIER Renaud (MCU-PH)
TABOURET Emeline (MCU-PH)

I CHIRURGIE THORACIQUE ET CARDIOVASCULAIRE 5103 CHIRURGIE PLASTIQUE,
RECONSTRUCTRICE ET ESTHETIQUE ; BRULOLOGIE 5004

COLLART Frédéric (PU-PH)

D'JOURNO Xavier (PU-PH) CASANOVA Dominigue (PU-PH)
DODDOLI Christophe (PU-PH) LEGRE Régis (PU-PH)

GARIBOLDI Viad (PU-PH)

MACE Loic (PU-PH) BERTRAND Baptiste (MCU-PH)
THOMAS Pascal (PU-PH) HAUTIER/KRAHN Aurélie (MCU-PH)

FOUILLOUX Virginie (MCU-PH)
GRISOLI Dominigue (MCU-PH)
TROUSSE Delphine (MCU-PH)

l CHIRURGIE VASCULAIRE ; MEDECINE VASCULAIRE 5104

GASTROENTEROLOGIE ; HEPATOLOGIE ; ADDICTOLOGIE 5201 ]

ALIMI Yves (PU-PH)

AMABILE Philippe (PU-PH) BARTHET Marc (PU-PH)
BARTOLI Michel (PU-PH) BERNARD Jean-Paul (PU-PH)
BOUFI Mourad (PU-PH) BOTTA-FRIDLUND Danielle (PU-PH) Surnombre
MAGNAN Pierre-Edouard (PU-PH) DAHAN-ALCARAZ Laetitia (PU-PH)
PIQUET Philippe (PU-PH) GEROLAMI-SANTANDREA René (PU-PH)
SARLON-BARTOLI Gabrielle (PU PH) GRANDVAL Philippe (PU-PH)
GRIMAUD Jean-Charles (PU-PH)
| HISTOLOGIE, EMBRYOLOGIE ET CYTOGENETIQUE 4202 |SEITZ Jean-Francois (PU-PH)

VITTON Véronique (PU-PH)
LEPIDI Hubert (PU-PH)

GONZALEZ Jean-Michel ( MCU-PH)
ACHARD Vincent (MCU-PH) disponibilité

PAULMYER/LACROIX Odile (MCU-PH) | GENETIQUE 4704 |
| DERMATOLOGIE - VENEREOLOGIE 5003 |BEROUD Christophe (PU-PH)
KRAHN Martin (PU-PH)
BERBIS Philippe (PU-PH) LEVY Nicolas (PU-PH)
GAUDY/MARQUESTE Caroline (PU-PH) MONCLA Anne (PU-PH)
GROB Jean-Jacques (PU-PH) SARLES/PHILIP Nicole (PU-PH)

RICHARD/LALLEMAND Marie-Aleth (PU-PH)

NGYUEN Karine (MCU-PH)

I DUSI ]TOGA caroline (MCU-PH)
ZATTARA/CANNONI Héléne (MCU-PH)

COLSON Sébastien (MCF)

ENDOCRINOLOGIE ,DIABETE ET MALADIES METABOLIQUES ;
GYNECOLOGIE MEDICALE 5404

BRUE Thierry (PU-PH)

CASTINETTI Frédéric (PU-PH)
CUNY Thomas (MCU PH) GYNECOLOGIE-OBSTETRIQUE ; GYNECOLOGIE MEDICALE 5403 ]
l EPIDEMIOLOGIE, ECONOMIE DE LA SANTE ET PREVENTION 4601

AGOSTINI Aubert (PU-PH)

AUQUIER Pascal (PU-PH) BOUBLI Léon (PU-PH)

BOYER Laurent (PU-PH) BRETELLE Florence (PU-PH)
GENTILE Stéphanie (PU-PH) CARCOPINO-TUSOLI Xavier (PU-PH)
SAMBUC Roland (PU-PH) Surnombre COURBIERE Blandine (PU-PH)
THIRION Xavier (PU-PH) CRAVELLO Ludovic (PU-PH)

D'ERCOLE Claude (PU-PH)
BERBIS Julie (MCU-PH)
LAGOUANELLE/SIMEONI Marie-Claude (MCU-PH)
RESSEGUIER Noémie (MCU-PH)

MINVIELLE/DEVICTOR Bénédicte (MCF)(06&me section)
TANTI-HARDOUIN Nicolas (PRAG)



| IMMUNOLOGIE 4703

| HEMATOLOGIE ; TRANSFUSION 4701

KAPLANSKI Gilles (PU-PH)
MEGE Jean-Louis (PU-PH)
OLIVE Daniel (PU-PH)
VIVIER Eric (PU-PH)

FERON Francois (PR) (69éme section)

BOUCRAUT Joseph (MCU-PH)
CHRETIEN Anne-Sophie (MCU PH)
DEGEORGES/VITTE Joélle (MCU-PH)
DESPLAT/JEGO Sophie (MCU-PH)
ROBERT Philippe (MCU-PH)

VELY Frédéric (MCU-PH)

BOUCAULT/GARROUSTE Frangoise (MCF) 65éme section)

BLAISE Didier (PU-PH)

COSTELLO Régis (PU-PH)

CHIARONI Jacques (PU-PH)
GILBERT/ALESSI Marie-Christine (PU-PH)
MORANGE Pierre-Emmanuel (PU-PH)
VEY Norbert (PU-PH)

DEVILLIER Raynier (MCU PH)

GELSI/BOYER Véronique (MCU-PH)
LAFAGE/POCHITALOFF-HUVALE Marina (MCU-PH)
LOOSVELD Marie (MCU-PH)

SUCHON Pierre (MCU-PH)

POGGI Marjorie (MCF) (64éme section)

l MEDECINE LEGALE ET DROIT DE LA SANTE 4603

BARTOLI Christophe (PU-PH)

l MALADIES INFECTIEUSES ; MALADIES TROPICALES 4503

|LEONETTI Georges (PU-PH)

BROUQUI Philippe (PU-PH)
LAGIER Jean-Christophe (PU-PH)

PAROLA Philippe (PU-PH)
STEIN Andréas (PU-PH)

MILLION Matthieu (MCU-PH)

PELISSIER-ALICOT Anne-Laure (PU-PH)
PIERCECCHI-MARTI Marie-Dominique (PU-PH)

TUCHTAN-TORRENTS Lucile (MCU-PH)

BERLAND/BENHAIM Caroline (MCF) (1ére section)

MEDECINE D'URGENCE 4805

KERBAUL Frangois (PU-PH)
MICHELET Pierre (PU-PH)

MEDECINE INTERNE ; GERIATRIE ET BIOLOGIE DU
VIEILLISSEMENT ; MEDECINE GENERALE ; ADDICTOLOGIE 5301

BENSOUSSAN Laurent (PU-PH)

BONIN/GUILLAUME Sylvie (PU-PH)
DISDIER Patrick (PU-PH)

DURAND Jean-Marc (PU-PH)
FRANCES Yves (PU-PH) Surnombre
GRANEL/REY Brigitte (PU-PH)
HARLE Jean-Robert (PU-PH)

ROSSI Pascal (PU-PH)
SCHLEINITZ Nicolas (PU-PH)

EBBO Mikael (MCU-PH)
GENTILE Gaétan (MCF Méd. Gén. Temps plein)

ADNOT Sébastien (PR associé Méd. Gén. a mi-temps)
FILIPPI Simon (PR associé Méd. Gén. a mi-temps)

BARGIER Jacques (MCF associé Méd. Gén. A mi-temps)

BONNET Pierre-André (MCF associé Méd. Gén a mi-temps)
CALVET-MONTREDON Céline (MCF associé Méd. Gén. a temps plein)
GUIDA Pierre (MCF associé Méd. Gén. a mi-temps)

JANCZEWSKI Aurélie (MCF associé Méd. Gén. A mi-temps)

VITON Jean-Michel (PU-PH)

MEDECINE PHYSIQUE ET DE READAPTATION 4905

l MEDECINE ET SANTE AU TRAVAIL 4602

LEHUCHER/MICHEL Marie-Pascale (PU-PH)

BERGE-LEFRANC Jean-Louis (MCU-PH)
SARI/MINODIER Irene (MCU-PH)

l NEPHROLOGIE 5203

BERLAND Yvon (PU-PH) Surnombre
BRUNET Philippe (PU-PH)

BURTEY Stépahne (PU-PH)
DUSSOL Bertrand (PU-PH)

JOURDE CHICHE Noémie (PU PH)
MOAL Valérie (PU-PH)

NUTRITION 4404

| NEUROCHIRURGIE 4902

DARMON Patrice (PU-PH)
RACCAH Denis (PU-PH)
VALERO René (PU-PH)

ATLAN Catherine (MCU-PH) disponibilité
BELIARD Sophie (MCU-PH)

MARANINCHI Marie (MCF) (66éme section)

DUFOUR Henry (PU-PH)
FUENTES Stéphane (PU-PH)
REGIS Jean (PU-PH)

ROCHE Pierre-Hugues (PU-PH)
SCAVARDA Didier (PU-PH)

CARRON Romain (MCU PH)
GRAILLON Thomas (MCU PH)

NEUROLOGIE 4901

ONCOLOGIE 65 (BIOLOGIE CELLULAIRE)

CHABANNON Christian (PR) (66éme section)
SOBOL Hagay (PR) (65&me section)

ATTARIAN Sharham (PU PH)
AUDOIN Bertrand (PU-PH)
AZULAY Jean-Philippe (PU-PH)
CECCALDI Mathieu (PU-PH)
EUSEBIO Alexandre (PU-PH)

FELICIAN Olivier (PU-PH)
PELLETIER Jean (PU-PH)



OPHTALMOLOGIE 5502

| PEDOPSYCHIATRIE; ADDICTOLOGIE 4904

DENIS Daniéle (PU-PH)
HOFFART Louis (PU-PH) Disponibilité
MATONTI Frédéric (PU-PH) Disponibilité

DA FONSECA David (PU-PH)
POINSO Francois (PU-PH)

OTO-RHINO-LARYNGOLOGIE 5501

DESSI Patrick (PU-PH)

FAKHRY Nicolas (PU-PH)

GIOVANNI Antoine (PU-PH)

LAVIEILLE Jean-Pierre (PU-PH)

MICHEL Justin (PU-PH)

NICOLLAS Richard (PU-PH)

TRIGLIA Jean-Michel (PU-PH)

DEVEZE Arnaud (MCU-PH) Disponibilité

REVIS Joana (MAST) (Orthophonie) (7éme Section)

PHARMACOLOGIE FONDAMENTALE -
PHARMACOLOGIE CLINIQUE; ADDICTOLOGIE 4803

BLIN Olivier (PU-PH)

FAUGERE Gérard (PU-PH) Surnombre
MICALLEF/ROLL Joélle (PU-PH)
SIMON Nicolas (PU-PH)

BOULAMERY Audrey (MCU-PH)

PARASITOLOGIE ET MYCOLOGIE 4502

RANQUE Stéphane (PU-PH)

CASSAGNE Carole (MCU-PH)
L'OLLIVIER Coralie (MCU-PH)
MARY Charles (MCU-PH)
TOGA Isabelle (MCU-PH)

PHILOSPHIE 17/

LE COZ Pierre (PR) (17éme section)

MATHIEU Marion (MAST)

PEDIATRIE 5401

ANDRE Nicolas (PU-PH)
CHAMBOST Hervé (PU-PH)

DUBUS Jean-Christophe (PU-PH)
GIRAUD/CHABROL Brigitte (PU-PH)
MICHEL Gérard (PU-PH)

MILH Mathieu (PU-PH)

REYNAUD Rachel (PU-PH)

SARLES Jacques (PU-PH)
TSIMARATOS Michel (PU-PH)

COZE Carole (MCU-PH)

FABRE Alexandre (MCU-PH)
OVAERT Caroline (MCU-PH)
TOSELLO Barthélémy (MCU-PH)

| PHYSIOLOGIE 4402

BARTOLOMEI Fabrice (PU-PH)

BREGEON Fabienne (PU-PH)

GABORIT Bénédicte (PU-PH)
MEYER/DUTOUR Anne (PU-PH)
TREBUCHON/DA FONSECA Agnés (PU-PH)

BARTHELEMY Pierre (MCU-PH)

BONINI Francesca (MCU-PH)
BOULLU/CIOCCA Sandrine (MCU-PH)
DADOUN Frédéric (MCU-PH) (disponibilité)
DELLIAUX Stéphane (MCU-PH)

REY Marc (MCU-PH)

RUEL Jéréme (MCF) (69éme section)

PSYCHIATRIE D'ADULTES ; ADDICTOLOGIE 4903

| THIRION Sylvie (MCF) (66&me section)

BAILLY Daniel (PU-PH)
LANCON Christophe (PU-PH)
NAUDIN Jean (PU-PH)

PSYCHOLOGIE - PSYCHOLOGIE CLINIQUE, PCYCHOLOGIE SOCIALE 16

AGHABABIAN Valérie (PR)

PNEUMOLOGIE; ADDICTOLOGIE 5101

RADIOLOGIE ET IMAGERIE MEDICALE 4302

BARTOLI Jean-Michel (PU-PH)
CHAGNAUD Christophe (PU-PH)
CHAUMOITRE Kathia (PU-PH)
GIRARD Nadine (PU-PH)
GORINCOUR Guillaume (PU-PH)
JACQUIER Alexis (PU-PH)
MOULIN Guy (PU-PH)

PANUEL Michel (PU-PH)

PETIT Philippe (PU-PH)
VAROQUAUX Arthur Damien (PU-PH)
VIDAL Vincent (PU-PH)

ASTOUL Philippe (PU-PH)

BARLESI Fabrice (PU-PH)

CHANEZ Pascal (PU-PH)

CHARPIN Denis (PU-PH) Surnombre
GREILLIER Laurent (PU PH)
REYNAUD/GAUBERT Martine (PU-PH)

MASCAUX Céline (MCU-PH)
TOMASINI Pascale (MCU-PH)

REANIMATION MEDICALE ; MEDECINE URGENCE 4802

| THERAPEUTIQUE; MEDECINE D'URGENCE; ADDICTOLOGIE 4804

GAINNIER Marc (PU-PH)
GERBEAUX Patrick (PU-PH)
PAPAZIAN Laurent (PU-PH)
ROCH Antoine (PU-PH)

HRAIECH Sami (MCU-PH)

AMBROSI Pierre (PU-PH)
VILLANI Patrick (PU-PH)

DAUMAS Aurélie (MCU-PH)

RHUMATOLOGIE 5001

| UROLOGIE 5204

GUIS Sandrine (PU-PH)
LAFFORGUE Pierre (PU-PH)
PHAM Thao (PU-PH)
ROUDIER Jean (PU-PH)

BASTIDE Cyrille (PU-PH)
KARSENTY Gilles (PU-PH)
LECHEVALLIER Eric (PU-PH)
ROSSI Dominique (PU-PH)



Aux membres du Jury,

A notre Président de jury, Monsieur le Professeur Laurent Guyot

Vous me faites ’lhonneur de présider le jury de cette these. Je n’ai pas encore eu I'occasion
d’étre votre interne et je serai heureuse de I'étre pendant mon dernier semestre.
J'apprécie la confiance que vous inspirez. Je vous remercie pour votre disponibilité toutes

les fois que nous avons besoin de votre concours.

Recevez I'expression de mon profond respect et de ma grande considération.



A notre directeur de thése, Madame le Docteur Nathalie Dégardin,

Je suis fiere que tu aies dirigé mon travail de these. Ton expertise sur la chirurgie de
I’enfant, tes compétences chirurgicales et tes connaissances médicales, associées a
d’'immenses qualités humaines sont un modeéle pour moi. Je te remercie pour tout ce
gue tu m’as appris depuis le début de mon semestre avec toi, et pour le plaisir que j’ai

a travailler avec ton équipe. Merci pour tout le temps que tu as consacré a ce travail !

Sois assurée de ma tres grande considération et de ma profonde reconnaissance.



A Monsieur le Professeur Cyrille Chossegros,
Vous avez accepté volontiers de siéger parmi ce jury de these et je vous en suis
reconnaissante. Je vous remercie pour tout ce que j'ai appris dans votre service. Je

vous remercie surtout de m’avoir fait faire mon premier travail de publication !

Soyez assuré de mon profond respect et de ma grande considération.



A Monsieur le Professeur Richard Nicollas,

Nous nous sommes croisés a maintes reprises en pédiatrie pendant mes
différents semestres et je me suis toujours sentie considérée par vous avec beaucoup
de bienveillance. Je suis honorée que ayez accepté de faire partie de mon jury de these.
Votre expérience sur le sujet de la labioglossopexie est extrémement précieuse dans

I’évaluation de ce travail.

Soyez assuré de mon profond respect et de ma grande reconnaissance.



A Monsieur le Docteur Jean-Hugues Catherine,

je suis honorée que vous fassiez partie de mon jury de thése. Je vous remercie pour
votre bienveillance et votre disponibilité dans I’encadrement de mes travaux et de mon
internat. Je suis fiere d’avoir rejoint notre belle équipe de chirurgie orale, et je vous

suis reconnaissante de croire en mon intérét pour la chirurgie orale pédiatrique.

Soyez assuré de mon profond respect et de ma sincére reconnaissance.



A mes Professeurs,

A Madame le Professeur Véronique Abadie, mon stage d’externat dans votre service m’a donné le
go(t de la pédiatrie. Votre sens clinique et vos enseignements m’ont profondément marquée et je suis fiere
d’avoir appris les bases de la pédiatrie a vos cOtés.

A Monsieur le Professeur Gérard Michel et 3 Monsieur le Professeur Hervé Chambost, je garde
un souvenir impérissable de mon premier semestre en onco-hématopédiatrie !

A Monsieur le Professeur Jean-Michel Guys, mon semestre en chirurgie infantile aura conforté
définitivement mon attrait pour la chirurgie pédiatrique.

A Madame le Professeur Corinne Tardieu, je vous remercie pour votre accueil dans votre service, et
pour tout ce que j’ai appris (et que j’ai encore a apprendre) a vos cotés.

Au Docteur Géraldine Héry, si je fais de la chirurgie orale aujourd’hui, c’est grace a toi | Merci pour ta
bienveillance, ta gentillesse et ta disponibilité pour chacun de tes internes, malgré ton planning
superchargé !

A toute I'équipe médicale du service de Néonatalogie. C’est avec vous que jai vu le premier Pierre
Robin. Mon semestre de néonat est une base fondamentale de ma formation.

Au Docteur Frangois Cheynet, votre approche médico-ostéo-psycho-etplusencore-chirurgicale de la
pathologie est passionnante et je vous remercie de nous en faire percevoir un peu plus chaque lundi.

Au Docteur Audrey Gallucci, je te remercie énormément pour tout ce que j'apprends a tes cotés de la
chirurgie pédiatrique. J’admire ta détermination et ton énergie mélées de gentillesse et de bienveillance,
et tes grandes compétences chirurgicales. Pour toutes ces raisons, tu fais partie des chefs que I'on n’a pas
envie de décevoir !

Au Docteur Fabrice Campana, je te remercie beaucoup pour ta présence, ta bienveillance et la confiance
que tu nous fais. J’apprécie ton approche du travail, et du travail en équipe. C'est une joie de travailler avec
toi et d’apprendre un peu plus chaque jour de tout ce que tu sais en PMB !

Au Docteur Renaud Laurans, a vos cétés j'ai tout appris en pathologie de la muqueuse buccale, mais
aussi en frangais, latin, jeux de mots, géographie, et piscinologie. Pour tout ca je vous prie de recevoir, cher
maitre, I’expression de mes remerciements les plus sincéres.



Au Docteur Ariane Camoin, c’est une joie d’apprendre la pédodontie avec toi. Je te remercie pour la
confiance que tu me fait et tout ce que tu m’as déja appris.

Au Docteur Jean-Marc Foletti, je n’ai travaillé avec toi que pendant les gardes pour 'instant, mais
toujours avec plaisir.

Au Docteur Philippe Roche-Poggi, merci pour votre grande expérience de la chirurgie orale que vous
nous faites partager.

Au Docteur Romain Lan, merci pour ton aide et ta disponibilité sans failles dans les travaux de recherche.
C’est une grande chance de pouvoir travailler a tes cotés !

Au Docteur Patrick Laurent, travailler a tes c6tés est un grand plaisir. Je te remercie pour tous les conseils
prodigués les mardis apres-midi !
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. INTRODUCTION

La séquence de Pierre Robin (SPR) est une association malformative congénitale faciale
associant glossoptose, rétrognathisme et fente palatine. Ce n’est pas seulement une
association anatomique simple. Des troubles de succion-déglutition, des troubles
neurologiques par dysfonctionnement du tronc cérébral, ainsi qu'un reflux gastro-
cesophagien y sont fréquemment associés. Dans un cas sur deux elle entre dans un contexte
syndromique. Le pronostic a court terme est respiratoire et alimentaire. Le pronostic a long
terme dépend essentiellement de I'association syndromique.

La gravité potentielle est I'obstruction des voies respiratoires a la naissance, qui peut
aller jusqu’a la détresse respiratoire aigué néonatale. L’enjeu principal de la prise en charge
de ces enfants est la gestion néonatale des troubles respiratoires d’une part, et des troubles
alimentaires d’autre part.

La prise en charge initiale doit donc permettre la libération des voies aériennes
supérieures de facon a « passer le cap » de la phase critique d’obstruction. Plusieurs prises en
charge sont possibles selon la gravité du syndrome obstructif allant des mesures médicales
conservatrices simples (posture en décubitus ventral ou latéral, plus ou moins support
nutritionnel par sonde nasogastrique) a la trachéotomie en dernier recours.

Des alternatives médicales réanimatoires ou chirurgicales existent. Parmi celles-ci, des
équipes proposent une technique chirurgicale de labioglossopexie (LGP) afin d’éviter la
trachéotomie et ses complications intrinséques. Le principe de cette chirurgie est de fixer la
face ventrale de langue a la face interne de levre inférieure, de fagcon a permettre la libération
des voies aériennes supérieures par correction de la glossoptose et dégagement de I'espace
rétro-basi-lingual. Depuis plus de 30 ans cette technique est utilisée dans le centre de prise en
charge des enfants porteurs de SPR a Marseille.

La labioglossopexie semble étre une intervention efficace et non délétere. Afin de
vérifier cette observation, nous proposons une étude rétrospective de I'ensemble des patients
suivis pour SPR depuis 2006 et ayant bénéficié d’'une LGP dans le centre de prise en charge
des Pierre Robin de Marseille, soit 25 patients. L'objectif principal était d’évaluer I'efficacité
de la labioglossopexie sur le syndrome obstructif, soit I'éviction de la trachéotomie. Les
objectifs secondaires étaient d’évaluer I'efficacité de la labioglossopexie sur les difficultés

alimentaires d’une part, et d’évaluer I’évolution a long terme des enfants d’autre part.



En premiere partie nous présentons un rappel sur la SPR et sa prise en charge selon les
données de la littérature. La prise en charge spécifique a Marseille est exposée en détaillant
la technique chirurgicale propre de labioglossopexie. Nous présentons ensuite les données de

I’étude puis discutons nos résultats, comparés a ceux de la littérature.



l. RAPPELS : LA SEQUENCE DE PIERRE ROBIN

1. Définition

Décrite en 1923 par le médecin qui lui donna son nom, la séquence de Pierre Robin (SPR)
est une association de malformations de la face de diagnostic clinique a la naissance, ou
prénatal a I'échographie. Elle associe une fente vélaire ou vélopalatine, un rétrognathisme et
une glossoptose (figures 1 a 3). Des équipes anglo-saxonnes décrivent des séquences de Pierre
Robin sans fente palatine, ou avec incompétence vélo-pharyngée. Dans ce travail nous
considérons la définition du centre de référence des maladies rares (CRMR) « Pierre Robin »
en France dans laquelle la fente palatine fait partie de la séquence de Pierre Robin. Il s’agit
toujours d’'une fente vélaire (y compris sous-muqueuse), ou vélo-palatine compléte ou
incomplete. La forme la plus typique est une fente large dite « en U ». Le rétrognathisme est
défini comme une position en retrait de I'arcade mandibulaire par rapport a I'arcade

maxillaire.

Figure 1 : patiente porteuse d’une SPR de grade 3 avec Figure 2 : Schéma représentant la glossoptose et le
rétrogénie majeure mécanisme dl’obstruction des VADS
D’apres http.//campus.cerimes.fr/chirurgie-maxillo-
faciale-et-stomatologie/enseignement/
stomatologie3/site/html/1_3.html#1

Figure 3 : A Photographie de fente palatine en U. B-image endoscopique de glossoptose avec incarcération de la
langue dans la fente (Dr Jonathan Perkins) C-Coupe sagittale de scanner du massif facial mettant en évidence la
glossoptose.

D’aprés Evans et al. — 2011 — Robin sequence from diagnosis to development of an effective management plan(1)

L'incidence de la séquence de Pierre Robin est comprise entre 1/10 000 et 1/14 000

naissances (2).



2. Etiopathogénie

Une séquence est un ensemble d’anomalies qui seraient toutes la conséquence en cascade
d’une seule anomalie ou d’un facteur mécanique. Une séquence n’entre pas forcément dans
le cadre d’'une anomalie syndromique. Elle est alors dite isolée.

Dans la séquence de Pierre Robin, I'étiopathogénie est encore discutée. L'étiologie serait
multifactorielle (3,4). Plusieurs théories existent pour expliquer le mécanisme initial (5) :

Dans la théorie dite « de la maturation neurologique », un retard de maturation
musculaire de la langue, des piliers pharyngiens et du palais est a I'origine de la séquence. La
langue étant I'un des moteurs de croissance de la mandibule, le primum movens semble étre
un défaut de positionnement de la langue qui reste haute. La langue en position verticale
empéche la fusion des processus palatins du palais secondaire, expliquant ainsi la fente
palatine et sa forme typique en U. La croissance mandibulaire n’est pas stimulée. La correction
de la glossoptose apparait alors comme le principe majeur de la prise en charge.

Dans la théorie « mécanique », I'insuffisance de développement de la mandibule entre la
7¢me et la 11°™M€ semaine de développement embryonnaire maintiendrait la langue en position
verticale, empéchant la fusion des processus palatins du palais secondaire et expliquant ainsi
la glossoptose. Dans cette hypothése, la correction de la rétrogénie est le principe de
traitement le plus important.

Une troisieme et derniére théorie est celle « de la compression du menton ». Des facteurs
extérieurs tels qu’une grossesse multiple, un oligoamnios ou des anomalies utérines seraient

a l'origine de la restriction de croissance mandibulaire puis de la séquence qui en découle.

3. Symptomatologie clinique

Le bilan diagnostique d’un bébé né avec une SPR commence avant tout par I'examen
clinique. La prise en charge initiale dépend de la gravité initiale de la séquence. Les symptomes
respiratoires, digestifs et vagaux, trés fréquents dans les premiéres semaines de vie,

s’estompent avec la croissance pour disparaitre totalement vers I’age de deux ans (2).



a. Troubles respiratoires par obstruction des VADS

La principale conséquence de la glossoptose et du rétrognathisme est I'obstruction des
voies aéro-digestives supérieures (VADS), et donc un syndrome obstructif respiratoire
potentiellement sévére voire mettant en jeu le pronostic vital a la naissance.

Sher en 1992 (6) a défini quatre types d’obstruction des voies aériennes chez les enfants

porteurs de malformations cranio-faciales, qui sont (figure 4) :

Type 1 : Obstruction par mouvement postérieur de la base de la langue vers la paroi
postérieure du pharynx, de sorte que la majorité de la constriction des voies
respiratoires est antéropostérieure.

- Type 2 : La base de langue est en arriere également mais au lieu d'entrer en contact
avec la paroi pharyngée postérieure, elle comprime le palais mou en arriére contre le
pharynx postérieur de maniére a créer une jonction entre la langue, le voile et la paroi
pharyngienne dans la partie supérieure de |'oropharynx.

- Type 3 : obstruction par déplacement médial parois pharyngiennes latérales les faisant
s'opposer.

- Type 4 : Obstruction par contraction circulaire, ou sphinctérienne, du pharynx avec des

mouvements se produisant dans toutes les directions.

Type 4

Figure 4 : Mécanismes d’obstruction des voies aériennes chez les enfants porteurs de malformations
cranio-faciales.
D’aprés Sher — 1992 — Mechanisms of airways obstruction in Robin sequence (6)



Cole et al. en 2008 (7) ont défini trois stades de glossoptose de gravité croissante :

- Grade 1 : Pas de détresse respiratoire en décubitus dorsal. Glossoptose inconstante.
Evolution satisfaisante sur le plan alimentaire

- Grade 2 : Signes cliniques intermittents d’obstruction respiratoire en décubitus dorsal,
améliorés par le décubitus latéral. Glossoptose constante. Détresses respiratoires
(désaturations) provoquées par les prises alimentaires au biberon

- Grade 3 : Signes de détresse respiratoire sévere au décubitus dorsal et latéral.

Glossoptose constante. Pas d’alimentation orale possible.

b. Troubles alimentaires

Les troubles de succion-déglutition sont quasi-systématiques dans la SPR. Le reflux gastro-
cesophagien est tres fréquent (94% des cas selon Benhalima et al. (8)).

La micrognathie, la glossoptose et I'obstruction des voies respiratoires supérieures sont
inévitablement des facteurs prédisposant aux difficultés d’alimentation. Les patients peuvent
présenter un allongement du temps de prise alimentaire et une aggravation de ['état
respiratoire pendant les repas (9). Pour étre efficiente I'alimentation implique un ensemble
de mouvements consécutifs et rythmés : I'aspiration est suivie de la déglutition, elle-méme
dépendante des mouvements respiratoires (5). Chez les enfants porteurs de SPR, ces
processus sont affectés par le recul de base de langue, I'obstruction des VADS, le
dysfonctionnement oro-pharyngé et la faiblesse d'aspiration, eux-mémes aggravés par la
régurgitation nasale et la difficulté d'obtenir une pression intraorale négative adéquate a
cause de la fente palatine (5,10). En I'absence de prise en charge adéquate, les troubles
nutritionnels ont tendance a s'aggraver au cours de la premiére semaine de la vie postnatale.
lls s’améliorent généralement a partir du 4™ mois a la premiére année de vie (5,11). En plus
des troubles alimentaires directement liés aux troubles respiratoires, la déglutition est
également en partie compromise par I'atteinte de la mandibule, de la langue et de I'os hyoide

dont la position est basse et I'ossification est souvent retardée (5).



c. Troubles neurologiques et dysoralité

Les atteintes centrales ou neuro-motrices aggravent les conditions cliniques. La tachypnée
fréquente exige un plus grand effort respiratoire, affaiblit la dynamique nutritionnelle et
favorise le reflux gastro-cesophagien, responsable de laryngites et de I'aggravation de

I'obstruction (5,12,13).

Dysfonction du tronc cérébral

Les enfants porteurs de SPR ont des anomalies des fonctions oro-digestives et cardio-
respiratoires séveres et précoces qui ne semblent pas toujours liés a la gravité anatomique
seule (14). Le développement neuromusculaire des SPR isolées étant normal, des travaux
récents suggerent une part de dysfonctionnement prénatal et néonatal du tronc cérébral
touchant les centres de contréles de la succion-déglutition, comme hypothése neuro-
embryologique de départ. Abadie et al. (14) suggérent qu’une anomalie prénatale du tonus et
de la mobilité glosso-pharyngo-laryngée pourrait étre le facteur initial responsable de la
micrognatie et de la glossoptose, qui elles-mémes provoquent une obstruction mécanique des
VADS.

Couly et al.(15) ont démontré que la SPR est I'expression d’un trouble précoce de la
neurogenése du tronc cérébral (rhombencéphale) au niveau soit du tube neural, soit des
crétes neurales rhombencéphaliques. Le défaut de la matrice feetale de la langue géne sa
descente de la base du crane vers la cavité buccale (a la 9°™¢ semaine de développement) et
entrave la fusion des procés palatins provoquant une fente vélo-palatine. La non-acquisition
de la succion-déglutition (entre la 10°™¢ et 12™¢ semaines de développement) est responsable
de la glossoptose et de la rétrognathie (8,15,16).

Ces dysfonctionnements du tronc cérébral pourraient expliquer les troubles de
déglutition surajoutés des enfants porteurs de SPR isolées par rapport aux enfants porteurs

de fentes palatines isolées (14).



d. Troubles orthophoniques

Les enfants porteurs de SPR peuvent présenter des troubles de la phonation, au méme
titre que les autres enfants porteurs de fentes. Les SPR syndromiques peuvent avoir plus de
difficultés du langage et de la phonation, selon le syndrome. Les travaux récents de Morice et
al. ont montré que les variations anatomiques, la sévérité clinique initiale et le défaut de la

musculature du voile n’étaient pas des facteurs prédictifs de pronostic de parole (17).

4. Type et gravité de la séquence

Dans 50% des cas, la séquence est isolée. Parmi eux 15% des cas sont familiaux. L’autre
moitié des SPR est intégrée a un syndrome malformatif plus complexe. Les syndromes associés
a la SPR sont tres nombreux. Dans deux tiers des cas le syndrome peut étre identifié. Dans le
tiers restant, I'anomalie initiale n’est pas identifiée et la séquence est dite associée (2).

D’aprés les travaux de I'équipe de I'Hopital Necker, il apparait que 90% des SPR
syndromiques se retrouvent dans 6 groupes de diagnostics :

- Syndrome de Stickler et collagénopathies

- Anomalies chromosomiques

- Intoxications tératogenes (alcool, anticonvulsivants : acide valproique)

- Syndromes du premier arc pharyngien

- Microdélétion 22qg11

- Anomalies constitutionnelles osseuses

La gravité initiale dépend de deux facteurs. Le premier est facteur anatomique : plus la
glossoptose est importante plus le syndrome obstructif se majore. Le deuxieme facteur est le
facteur syndromique. Les enfants qui présentent des syndromes avec des troubles du neuro-
développement auront souvent des troubles de I'oralité et des troubles neurologiques qui se
surajoutent a ceux liés a la séquence. Ceci n’est pas vrai pour tous les enfants syndromiques.
Ceux qui ont des syndromes de Stickler notamment ont des évolutions favorables,

comparables a celle d’'une SPRisolée.
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5. Prise en charge de la SPR

En période néonatale, elle est médicale ou médico-chirurgicale selon la gravité clinique.
Les stratégies thérapeutiques vont de la posture en décubitus ventral ou latéral, a la
trachéotomie. Différentes stratégies alternatives, médicales (réanimatoires) ou chirurgicales
existent, avec des variations de prise en charge selon les centres. Pour l'instant aucun
consensus n’est établi pour la prise en charge de la SPR, mais ceci fait partie des objectifs de
I’'organisation des centres au sein de filieres Maladies Rares dédiées, comme SPRATON (Centre
de référence du Syndrome de Pierre Robin et des troubles de succion-déglutition
congénitaux). Dans ce chapitre nous faisons un rappel sur ce qui est communément admis de

la prise en charge de la SPR.

a. Prise en charge anténatale

Le diagnostic est fait a la naissance, néanmoins I'amélioration des techniques
d’échographie permet de plus en plus souvent de le suspecter en anténatal. Dans notre
expérience, presque toutes les séquences graves sur grossesse suivie sont vues en période
prénatale.

Ceci permet une consultation prénatale des parents auprés des médecins et chirurgiens
qui prendront I'enfant en charge a la naissance afin de les préparer a la malformation de
I’enfant a naitre et de les informer sur I’évolution post-natale a court, moyen et long terme.
Les équipes médico-chirurgicales se préparent ainsi a la naissance d’un enfant a risque, en se
coordonnant pour une prise en charge optimale de I'enfant des I'accouchement.

Cet accouchement est programmé dans un centre pédiatrique adapté avec une
réanimation pédiatrique (maternité de niveau 3), une équipe de réanimateurs et pédiatres
informée de la naissance, et une équipe d’ORL pédiatrique pouvant prendre en charge

rapidement une intubation difficile en cas d’obstruction respiratoire sévere.

b. Prise en charge initiale du syndrome obstructif

Les nouveau-nés avec une SPR isolée (ou associée a des dysplasies osseuses modérées)
ont un pronostic intellectuel a long terme normal (2). Il est donc crucial de ne pas mettre en
jeu I'avenir de I’enfant par les conséquences néfastes de I’hypoxie et de I’"hypercapnie dues
au syndrome obstructif. La prise en charge initiale du syndrome obstructif doit donc étre

optimale.
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Les enfants en détresse respiratoire peuvent nécessiter une intubation immédiate en salle
de naissance avec une procédure de réanimation. En cas de troubles fonctionnels sévéres dés
les premiers jours de vie, I'enfant doit étre transféré rapidement en service de néonatalogie
au CHU le plus proche. Un geste chirurgical peut-étre nécessaire en urgence, qui varie selon
le protocole de I'équipe concernée, allant jusqu’a la réalisation d’une trachéotomie si

nécessaire.

L’obstruction ventilatoire constitue le probléeme majeur de la SPR. Les causes sont mixtes,
a la fois anatomiques et fonctionnelles. La rétroposition mandibulaire et linguale favorise le
collapsus entre la base de langue et la paroi pharyngée postérieure. Dans la plupart des cas
syndromiques, I’hypotonie basi-linguale, I’hypotonie pharyngo-laryngée et le défaut de
coordination entre déglutition et ventilation, par dysfonctionnement du tronc cérébral, sont

responsables d’un syndrome d’obstruction des voies aériennes supérieures surajouté (14).

Dans la plupart des cas, les difficultés respiratoires sont bien tolérées initialement puis,
du fait de I'’épuisement de I'enfant, vont en s’aggravant dans les 6 premiéres semaines de vie,
se stabilisent ensuite pendant 3 mois et s"améliorent entre 4 mois et 1 an de vie, de fagon
concomitante a la croissance mandibulaire (2,11). L'objectif de la prise en charge est donc de
permettre a 'enfant de « passer un cap » en attendant que le repositionnement de la langue
- par la succion, la guidance orthophonique, I'appareillage par orthése ou la chirurgie -

permette la croissance mandibulaire et donc la libération des VADS.

La polysomnographie de sommeil avec indice d’apnées/hypopnées (IAH) et la fibroscopie
des voies aériennes supérieures sont les deux examens de référence dans le bilan de
I'obstruction respiratoire haute (2). La fibroscopie permet notamment d’éliminer d’autres
causes d’obstruction telles que la laryngomalacie ou la trachéomalacie, fréquentes chez les
prématurés.

L’enjeu principal de la prise en charge sur plan respiratoire de ces nouveau-nés dans les
premieres semaines de vie est donc d’assurer la libération des voies aériennes supérieures.
Différentes techniques de levée d’obstacle sont décrites dans la littérature. Elles sont
proposées de facon isolée ou combinée selon la gravité de la séquence et les habitudes de

chaque équipe. Il n’y a pas de consensus relatif a cette prise en charge.
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Ces différences techniques de levée d’obstacle vont, selon la gravité de I'obstruction, des
mesures conservatrices a la trachéotomie. Des solutions alternatives intermédiaires non
consensuelles sont proposées par les différentes équipes selon les habitudes de chacune.
Ces techniques de levée d’obstacle sont :

- Stratégie conservatrice

o posture en décubitus ventral ou latéral (2)
- Stratégies d’abaissement de la langue
o Orthéses palatines : plagues palatines fixes ou amovibles (18)
o Labioglossopexie (19)
o Intervention de Delorme ou libération sous-périostée du plancher buccal (20)
- Levée directe de I'obstruction respiratoire sans abaissement de la langue
o Ventilation non invasive (VNI) (21)
o Tubes naso-pharyngés (TNP) (22)
o Intubation oro-trachéale
o Trachéotomie
- Stratégie de correction premiére de la rétrogénie
o Traction mandibulaire (23)

o Ostéodistraction mandibulaire (24)

c. Prise en charge des difficultés alimentaires

Certaines des difficultés alimentaires découlent de I'obstruction des voies aéro-
digestives supérieures. Cependant, les causes des difficultés alimentaires des SPR sont
multiples : défaillance des mécanismes de coordination de la succion-déglutition-ventilation
dans le tronc cérébral, obstruction ventilatoire, défaut de pression négative induit par la
fente, majoration des besoins énergétiques par augmentation du travail respiratoire (2,5).
Schraff et Darow (25) définissent les difficultés alimentaires par des prises au biberon de plus
de 30 minutes ou un retard de croissance pondérale.

Elles se manifestent aux tétées provoquant des désaturations, pouvant aller jusqu’a
I'arrét de I'alimentation par voie orale. Les supports nutritionnels de relais sont alors, dans les

cas ou 'alimentation au biberon s’avere non réalisable ou insuffisante : la sonde nasogastrique
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(SNG) en premiere intention, voire la gastrostomie si le sevrage de la SNG ne s’avére pas

possible rapidement.

d. Prise en charge d’une SPR de grade 1

La prise en charge initiale en maternité doit (2) :

Faire dormir I’enfant en décubitus ventral ou latéral dans des conditions de couchage
sécure

Surveiller I'obstruction des voies aériennes : la saturation en oxygéne et le rythme
cardio-respiratoire

Positionner I'’enfant pendant le biberon bien verticalement avec la téte dans I'axe de
fagon a faciliter la fermeture laryngée pendant la déglutition

Faciliter la succion par l'utilisation de tétines molles (caoutchouc souple, silicone
souple)

Faire boire un lait (de mere ou non) non épaissi

Déculpabiliser une mére dont l'allaitement ne sera pas possible (comme pour tout

enfant porteur de fente palatine)

Lors du diagnostic, un bilan clinique et paraclinique doit étre réalisé a la recherche de

malformations associées. On recherche notamment une anomalie génétique. En effet, le

pronostic a long terme de la séquence n’est pas tant lié a la gravité anatomique initiale, mais

au diagnostic auquel elle est associée (2).

L’ordre actuel des traitements proposés par le CRMR est le suivant :

Posture ventrale

Soutien nutritionnel

Exclusion des biberons pour passer un cap en cas d’aggravation per prandiale
Tube naso-pharyngé transitoire

VNI

Trachéotomie

En cas de glossoptose de grade 2 ou 3, une levée de I'obstruction respiratoire peut-étre

nécessaire. Dans ce cas certaines équipes proposent un geste chirurgical de labioglossopexie

gue nous souhaitons développer plus particulierement ici.
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e. Evolution & long terme

L’évolution a long terme des SPR syndromiques dépend du syndrome associé. En cas de
SPR associée aux syndromes de Stickler, collagénopathies et maladies constitutionnelles
osseuse le pronostic est favorable. Le pronostic des syndromes polymalformatifs avec

anomalies du neuro-développement est beaucoup plus réservé.

f.  Pronostic de croissance

L’évolution des enfants porteurs de SPR isolées est normale a long terme sur le plan de la
croissance et du développement cognitif. La SPR est habituellement pourvoyeuse de classes
2 squelettiques par rétrogénie.

Pour rappel, la classification de I'occlusion dentaire selon d’Angle se défini comme suit :

o Enclasse 1, la premiere molaire mandibulaire est mésialée d’'une demi-cuspide
par rapport a la premiére molaire maxillaire.

o En classe 2, la premiére molaire mandibulaire est distalée par rapport a la
premiére molaire maxillaire.

o Enclasse 3, la premiére molaire mandibulaire est mésialée de plus d’une demi-

cuspide par rapport a la premiere molaire makxillaire.

6. Labioglossopexie

La premiére labioglossopexie (LGP) est décrite en 1911 par Shukowsky, avant méme la
description de la séquence par Robin, puis par Douglas en 1946. Depuis la technique décrite
par Douglas a été beaucoup modifiée, mais le principe est toujours resté le méme. Il s’agit de
tracter et fixer la langue en avant, de facon a lever |'obstruction des voies respiratoires en
arriére de la base de langue.

Dans sa technique initiale, Douglas dénude un rectangle muqueux de face ventrale de
langue, le long du plancher, sur 'alvéole et sur la lévre inférieure. La langue est tractée en
avant et les zones suturées entre elles par des points en U transfixiants de la face dorsale de

la langue au menton a travers la lévre inférieure (26).
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Selon Sher (6), les meilleures indications de LGP sont les obstructions de type 1 : par
recul de base de langue dans le sens antero-postérieur. L’enjeu principal est donc de bien
identifier I'origine de |'obstruction respiratoire.

Des techniques chirurgicales diverses ont été ensuite décrites (19) telles que la fixation de
la langue a la mandibule (Oeconomopoulos en 1960), 'utilisation du tenseur du fascia lata
(Lewis et al. en 1968), I'embrochage de la langue a la mandibule (Hadley&Johnson en 1963,
Schatten&Tidmore en 1966), la fixation de la langue aux faces internes de joues (Minervini en

1973).

En 1960, Routledge décrit une technique qui évite le sacrifice du plancher lingual par pexie
de la face interne de levre inférieure a la face ventrale de langue avec un point musculaire
profond et un point transfixiant de la face dorsale de langue a la peau du menton. En 1977,
Randall modifie la technique de Routledge en positionnant le fil tenseur non pas sur la partie
antérieure mais sur la partie postérieure de la langue. En 1989, Parsons insiste sur

I'importance de la désinsertion du muscle genioglosse de la face linguale de la symphyse (27).

La chirurgie de référence dans la littérature actuellement est celle décrite par
Argamaso en 1992 (19). La procédure est congue pour utiliser deux points d'attache pour la
langue, I'un au niveau de |'alvéole mandibulaire et 'autre au niveau de la lévre inférieure
(figure 5). Le muscle génioglosse est également libéré a son insertion linguale pour allonger la
langue. La langue est arrimée a la levre inférieure par un point profond au pourtour du corps
de la mandibule, impliquant le passage transfixiant du fil en sous-mental. De nombreux
auteurs (27-30) utilisent un fil de rétention temporaire fixé du menton a la base de langue

avec des boutons (figure 6).
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Figure 5 : Schéma de labioglossopexie avec point péri-mandibulaire
D’aprés Argamso — 1992 — Glossopexy for Upper Airway Obstruction in Robin Sequence (19)

Figure 6: Exemples de techniques chirurgicales utilisant un fil rétentif temporaire fixé avec des boutons

1: D’aprés Bijnen et al.— 2009 — Tongue-lip adhesion in the treatment of Pierre Robin sequence (28)

2 : D’apres Huang et al. — 2005 — ,Tongue-lip adhesion in the management of Pierre Robin sequence with airway
obstruction: technique and outcome (29)

3 : D’apres Parsons et Smith — 1980 — A modified tongue-lip adhesion for Pierre Robin anomalad (27)

Les complications de la labioglossopexie les plus décrites dans la littérature sont les
désunions de cicatrices, les infections de site opératoire, les lacérations de langue, les
cicatrices cutanées, ainsi que des risques de lésions des canaux des glandes sous-

mandibulaires ou de malpositions dentaires (19,25,28,29,31-39).
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lIl.  PRISE EN CHARGE DE LA SPR A MARSEILLE

1. Prise en charge anténatale

Les enfants porteurs de SPR sont pris en charge initialement par I'’équipe du Centre de
Compétence SPRATON. Cette équipe rassemble des pédiatres spécialisés en néonatologie, en
pneumo-pédiatrie et hépato-gasto-entérologie, des chirurgiens ORL et plasticiens, et une
orthophoniste.

Dés le dépistage prénatal (DPN) de la SPR les parents sont adressés au médecin
coordonnateur du CCRM centre SPRATON. La malformation est expliquée ainsi que les
difficultés inhérentes respiratoires et alimentaires. Les principes de la prise en charge
médicale et chirurgicale sont exposés aux parents. Les différentes solutions pour la prise en
charge de I'alimentation sont explicitées et reprises ensuite si nécessaire par I'orthophoniste
du centre lors d’'une consultation dédiée. Si la gravité anatomique peut-étre suspectée a
I’échographie prénatale, il n’en est pas de méme pour gravité fonctionnelle. Gravité
anatomique et fonctionnelles n’étant pas strictement superposables, la naissance est toujours
programmeée en maternité niveau 3 afin d’anticiper toute nécessité de réanimation néonatale
en urgence.

Le DPN permet a I'équipe médico-chirurgicale de se préparer a la naissance. Le
médecin coordonnateur contacte I'ensemble des membres de I'équipe afin d’avoir une
discussion pluridisciplinaire concernant I'enfant a naitre. Le chirurgien ORL de garde et
I’équipe de maternité et de réanimation néonatale sont informés de la naissance. Les

difficultés de ventilation et d’intubation potentielles sont ainsi anticipées.

2. Prise en charge du syndrome obstructif
a. Prise en charge médicale initiale

La prise en charge est toujours la moins invasive possible.
Dés la naissance, I'enfant est examiné par le chirurgien plasticien pédiatre et par un
chirurgien ORL pédiatre du CCMR SPRATON.
Sont évaluées :
L'adaptation de I'enfant a la posture en décubitus dorsal, ventral et latéral

- La qualité de la succion-déglutition
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- Les capacités d’alimentation orale au biberon ou a la seringue
- La position de langue a I'examen endobuccal et en nasofibroscopie avec
fibroscopie des voies aériennes supérieures.

La fibroscopie est réalisée en décubitus dorsal, latéral et/ou en position demi assise selon
la posture la mieux tolérée. En plus de confirmer la glossoptose, elle permet d’éliminer
d’autres étiologies de syndrome obstructif et d’objectiver les reflux gastro-cesophagiens
séveres. Le grade de glossoptose est défini selon I'échelle de Cole et al (7).

Les enfants ne présentant pas de détresse respiratoire immédiate sont réévalués par un

chirurgien de I’équipe a 8 ou 15 jours.

Si I’état de I'enfant permet d’en attendre le délai de réalisation, une polysomnographie
nocturne est demandée. La polysomnographie n’est pas réalisée si I'enfant est intubé ou si la

sévérité clinique impose une prise en charge en urgence.

En premiere intention I'enfant est posturé en décubitus latéral ou ventral selon la
tolérance respiratoire. La saturation capillaire en oxygéne est monitorée. En cas de signes
cliniques de syndrome obstructif avec des désaturations notamment aux tétées, une
ventilation non invasive par lunettes simples, lunettes haut débit ou CPAP peut-étre mise en
place. En cas de difficultés majeures faisant craindre un recours rapide a une trachéotomie ou
en cas de nécessite d’intubation dés la naissance, la labioglossopexie est proposée, aprés

concertation pluridisciplinaire, comme alternative premiére a la trachéotomie.

b. Prise en charge chirurgicale : labioglossopexie

La technique proposée de labioglossopexie proposée dans le centre a Marseille n’est pas

exactement celle décrite dans la littérature et exposée ci-dessus.

Indications
Les indications de labioglossopexie sont :
- Mauvaise tolérance de la posture malgré la VNI

- Impossibilité d’alimentation orale au biberon avec désaturations aux tétées
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Syndrome d’apnées obstructives du sommeil (SAOS) objectivé a la polysomnographie
avec des critéres cliniques de syndrome obstructif (désaturations et épisodes
cyanosants)

Epuisement secondaire avec aggravation sur le plan alimentaire puis respiratoire
malgré une bonne tolérance initiale, soit une sous-évalutation du probléme

respiratoire initial (et le plus souvent une consultation tardive dans le centre)

Technique chirurgicale

La technique chirurgicale utilisée dans le centre est une technique comportant des

lambeaux muco-musculaires d’échange entre la face ventrale de la langue et le vestibule labial

seulement. Il s’agit d’une technique chirurgicale non transfixiante : sans points transfixiants ni

boutons. Elle est illustrée dans la figure 7. Elle nécessite des équipes expérimentées pour le

geste chirurgical initial : chirurgiens, ORL et réanimateurs pédiatres.

L'intervention se fait au bloc opératoire pédiatrique dans des conditions réunissant

une équipe de médecins anesthésistes réanimateurs qualifiés permettant la gestion d’une

intubation difficile, I'équipe d’ORL pédiatrique pour la gestion de I'intubation difficile ou d’'une

éventuelle trachéotomie et les chirurgiens plasticiens pour le geste opératoire. En |'absence

du chirurgien plasticien référent le geste peut étre réalisé par un seniors d’ORL pédiatrique.

Le protocole est le suivant (figures 7 a 9 page 22) :

Induction a I'anesthésie générale par un anesthésiste pédiatre expérimenté
Intubation sous fibroscopie par I'ORL pédiatre senior expérimenté (avec traction
possible de la langue par un fil de traction lingual provisoire afin de dégager la filiere
pharyngo-laryngée)

Technique chirurgicale :

o Infiltration premiere a la xylocaine adrénalinée a 0,05% administrée en
fonction du poids de I'enfant de la face ventrale de langue et de la face
vestibulaire de la levre

o Prélevement sur la face ventrale de langue d’un lambeau muco-musculaire a

charniére antérieure
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o Prélevement d'un lambeau muco-musculaire a charniere inférieure
vestibulaires sur la face interne de la levre inférieure

o Réalisation de un ou plusieurs points musculaires profonds chargeant les
muscles de la langue et le périoste de la symphyse mentonniére de facon a
avancer et arrimer la langue en avant

o Suture des deux lambeaux muqueux entre eux par des points séparés de fil
résorbables. Contrairement a ce qui est décrit par certains auteurs (32), les

lambeaux muqueux sont entierement conservés.

Période post-opératoire

Lors des premiéres labioglossopexies, les patients étaient extubés précocement (soit
dés le réveil, soit aprés 48 heures de ventilation en réanimation). Chez plusieurs patients
I’extubation a été suivie de difficultés ventilatoires majeures ayant parfois nécessité des ré-
intubations en urgence et dans de mauvaises conditions. Un protocole consensuel entre les
équipes de réanimation et de chirurgie a été mis en place. L'enfant est surveillé intubé
pendant 5 jours en réanimation, le temps de la phase d’cedéme post-opératoire maximal.
Avant I'extubation la régression de I'cedéme est vérifiée a I'endoscopie. En cas d’cedéme
important, une corticothérapie est initiée 48 heures avant I'extubation, a visée anti-
cedémateuse. L'extubation se fait sous controle endoscopique.

Au sortir de réanimation les enfants sont transférés en service de néonatologie ou de
chirurgie pédiatrique. La premiere alimentation orale est donnée a J1 post-extubation a la
seringue puis au biberon apres 3 a 5 jours d’alimentation bien conduite a la seringue, soit une
reprise théorique du biberon 8 a 10 jours apreés la labioglossopexie. La sortie d’hospitalisation
est autorisée des que I'autonomie alimentaire est acquise, ou avec une SNG a domicile en cas

de difficultés alimentaires persistantes.
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Figure 7 :Schéma de Labioglossopexie non transfixiante sans boutons telle que réalisée dans le centre a Marseille
D’aprés Qagqish et Caccamese — 2009 — The tongue-lip adhesion (30)

Figure 8 : Photographies de labioglossopexie non transfixiante
A : Prélevement du lambeau vestibulaire, B : prélévement du lambeau lingual,
C : Mise en opposition des deux lambeaux, D : aspect post-opératoire immédiat

Figure 9 : Aspect de labioglossopexie a 1 mois post-opératoire
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3. Prise en charge des difficultés alimentaires et bilan complémentaire

Des que I'enfant est stable et ne présente pas, ou plus, de signes de gravité, il est regu a la
consultation pluridisciplinaire mensuelle. Au cours de celle-ci, le réle de I'orthophoniste est
primordial dans la prise en charge des troubles de succion-déglutition. L’alimentation au
biberon est encouragée. En effet, en plus de son role nutritif, elle va permettre la tonification
des muscles nécessaires a la phonation, et aider a I'avancée du menton. Les tétées doivent
étre courtes : 20 a 30 minutes maximum. Car au-dela, I'apport calorique est inférieur a la
dépense énergétique et la prise de poids est insuffisante. L’alimentation est fragmentée : on
n’hésite pas a augmenter le nombre journalier de prises en petite quantité. On utilise des
tétines en caoutchouc ou silicone trés souples a débit variable sans en agrandir les orifices
pour éviter un afflux de lait trop important dans la bouche pouvant provoquer des fausses
routes. L'éducation thérapeutique des parents et I'équipe infirmiere a pour objectif
d’enseigner les techniques simples permettant de faciliter les prises au biberon (en appuyant
fermement sous le menton) tout en maintenant le lien et le plaisir pour I'enfant et le parent.

En cas de difficultés alimentaires trop importantes se manifestant par des prises
journaliéres insuffisantes avec une prise de poids insuffisante, un relai pas sonde

nasogastrique peut-étre instauré temporairement.

Au cours de I’hospitalisation en néonatalogie, ou au décours de la consultation, et en cas
d’anomalies a I'examen clinique du pédiatre, un bilan malformatif est demandé. En fonction
de I’examen clinique, ce bilan comporte :

- Une consultation de génétique

- Une échographie cardiaque

- Une échographie abdomino-rénale et des voies urinaires
- Une IRM cérébrale

- UnEEG

- Un examen ophtalmologique
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4. Suivi dans le CCMR
a. Suivi pluridisciplinaire dans la premiére année de vie

Le suivi est régulier et rapproché dans les premiers mois de vie afin de s’assurer de
I’adaptabilité respiratoire et alimentaire de I'enfant.

Apreés la période néonatale et pendant toute la durée de la croissance, les enfants sont
pris en charge par I'équipe du Centre de Compétence SPRATON puis MAFACE (centre de
compétence des maladies rares de la face et de la cavité buccale), qui prend en charge tous
les enfants porteurs de fentes. Cette équipe comprend un chirurgien plasticien, un chirurgien
maxillo-facial, un chirurgien ORL, un chirurgien oral, un médecin phoniatre, un orthodontiste,
une orthophoniste et une infirmiére puéricultrice. Les enfants sont vus de facon rapprochée
pendant la premiére année de vie. On surveille la bonne mobilité de la langue et les capacités

d’alimentation au biberon puis a la cuillere, que I'enfant ait eu une LGP (figure 10), ou non.

Figure 10 : Photographies de patients de 9 et 10 mois porteurs de labioglossopexie en place

Selon le protocole en place dans le service, les fentes vélaires pures sont fermées a 6
mois par une véloplastie simple et les fentes vélopalatines totales sont fermées en un temps

a 10 mois. La LGP est séparée deux mois apres la fermeture chirurgicale de la fente palatine.
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b. Séparation de labioglossopexie

La séparation de LGP est réalisée apres la fermeture chirurgicale du palais. Un délai de
2 mois post-opératoires apres la chirurgie palatine est observé afin de ne pas risquer de
majorer les risques respiratoires. Dans les rares cas de présence concomitante de
trachéotomie seulement, les deux gestes de séparation de la labioglossopexie et de fermeture
du palais sont réalisés dans le méme temps. Le risque de majoration transitoire du syndrome
obstructif lié¢ a 'cedéme post-opératoire lors de la séparation de la LGP est couvert par la

trachéotomie.

Le protocole chirurgical de séparation de la labioglossopexie respecte une technique
standard de sevrage de lambeau pédiculé (figure 11) :

- Infiltration premiéere de la face ventrale de la langue a la xylocaine adrénalinée a 0,05%
administrée en fonction du poids de I'enfant

- Incision au niveau de la cicatrice de fixation du lambeau lingual

- Désinsertion des deux lambeaux

- Hémostase locale et fermeture des deux sites muqueux sur eux-mémes par des points
séparés de fil résorbable sur la langue ainsi qu'au niveau de la levre

- Veérification de I"absence de déformation visible ni de la langue ni de la levre en fin

d'intervention

Figure 11 : Photographies de séparation de la labioglossopexie chez un de nos patients porteur de SPR

Les enfants rentrent a domicile le lendemain de l'intervention.
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c. Suivi pluridisciplinaire a long terme

Apres l'intervention de vélo ou palatovéloplastie, ou de séparation de LGP pour ceux
qui en ont eu une, les enfants sont revus en consultation pluridisciplinaire a I’age de 18 mois.
La guidance parentale avec I'orthophoniste du centre est mise en place : les familles sont vues
tous les 6 mois, des jeux de souffle et aspiration a faire au quotidien sont mis en place pour

rééduquer la musculature du voile du palais.
Ensuite le suivi se fait tous les ans en consultation pluridisciplinaire. Les enfants sont suivis
sur les plans de la croissance faciale, de la mobilité de I'efficience du voile du palais, de la

phonation, et du développement dentaire jusqu’a la fin de la croissance.
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IV. PATIENTS ET METHODES

La labioglossopexie est une chirurgie ancienne, parfois décriée par des équipes pour
les complications potentielles qu’elle engendre. Elle est souvent considérée comme une
chirurgie mutilante pour la langue et les germes dentaires. Devant I'évolution satisfaisante
des patients traités par labioglossopexie dans le centre, nous présentons ici les résultats de la

labioglossopexie sur une dizaine d’années.

1. Patients et recul de I’étude

Depuis 2006, 58 patients sont nés porteurs de SPR dans le centre. 25 sont
syndromiques et 33 non syndromiques. Tous les patients ayant bénéficié d’une
labioglossopexie entre 2006 et 2017 dans les CHU Timone Enfants et Hopital Nord de Marseille
ont été inclus de facon rétrospective. Nous avons choisi d’établir notre étude sur les dix
dernieres années au moment du recueil de données afin de faciliter celui-ci et de le rendre
plus fiable. Le recul maximal de I’étude était de 12,08 ans et le recul moyen de 5,84 ans.

Tous les patients présentaient une SPR de grade 3, ou une détresse respiratoire sévere
ne répondant pas au traitement médical conservateur de premiére intention. Devant les
différences de tableaux cliniques et de pronostics des enfants syndromiques, deux groupes
sont identifiés : le groupe S des enfants syndromiques, et le groupe NS des enfants non
syndromiques. Les résultats seront présentés au sein de ces deux groupes lorsque cela parait

pertinent.

2. Méthode
a. Recueil de données

Le travail de recueil de données se faisait par la relecture des dossiers médicaux et
paramédicaux et par I'examen clinique des enfants au moment de la consultation de suivi

pluridisciplinaire.
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Les données recueillies dans les dossiers médicaux étaient :

- En préopératoire : le terme de naissance, le poids de naissance, I'age de premiere
consultation dans le centre, la provenance (autre structure de soins/domicile), le
contexte syndromique ou non, le type de fente, le grade de glossoptose (Selon Cole et
al.), la pose d’'une SNG préopératoire, la présence d’'un RGO, les données de la PSG ou
de la saturométrie, la nécessité d’une intubation préopératoire, I'age et le poids a
I'intervention, I'opérateur.

- En post-opératoire : la durée d’intubation, les durées d’hospitalisation dans les
différentes unités (réanimation/USI/néonatalogie/pédiatrie générale ou chirurgie
pédiatrique), les complications post-opératoires, I'dge de reprise d’une alimentation
orale, la durée totale post-opératoire de SNG, I'age d’autonomie alimentaire, la
nécessité d’une gastrostomie, la sortie a domicile ou en HAD, les données de la PSG
post-opératoire, I’age a la séparation de la labioglossopexie, I’age de fermeture de la

fente palatine.

Les données recueillies a la consultation de suivi étaient :

- L'examen des dents mandibulaires : recherche de caries, malpositions dentaires,
dyschromies, ou troubles de I’éruption du bloc incisivo-canin mandibulaire

- L’examen clinique de la langue : protrusion, élévation et latéralisation

- Larecherche de plainte de I'enfant liée aux cicatrices
La relation inter-dentaire en classe d’Angle dentaire

- Recherche de troubles phonatoires et articulatoires a I’'examen orthophonique

- L'examen des radiographies panoramiques ou téléradiographies de crane si elles

avaient été réalisées pour le suivi orthodontique.

b. Evaluation des résultats et analyse statistique

Des films et des photographies des visages des enfants de face et de profil ainsi que
des cicatrices de langue et de levre étaient réalisés. Le consentement écrit des parents était

systématiquement recueilli.
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Les données calculées étaient soit des médianes soit des moyennes. Au vu du faible
nombre de sujets par groupe, on a utilisé un test non paramétrique pour les comparaisons sur
les données quantitatives entre groupes S et NS (test de Mann and Whitney). L’étude a été
présentée au Portail d’Accés aux Données de Santé de ’APHM et enregistrée sous le numéro

2019 9.

c. Objectifs de I'étude

Notre objectif principal était d’évaluer I'efficacité de la labioglossopexie sur le syndrome
obstructif. Le succes de la labioglossopexie était défini par I'absence de chirurgie secondaire

(trachéotomie). L’échec de I'intervention était défini par la nécessité de trachéotomie.

On a défini deux types d’objectifs secondaires :

Le premier a court terme, était d’évaluer l'efficacité de la labioglossopexie sur
I'autonomisation alimentaire de I’enfant, autrement dit I'absence de support nutritionnel
(gastrostomie, SNG). L'age d’autonomie alimentaire était défini par I’dge d’ablation de la
sonde nasogastrique ou du bouton de gastrostomie.

Le deuxieme a long terme était d’évaluer l'absence de retentissement de Ia

labioglossopexie sur la croissance et le développement des dents et de la face.
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V. RESULTATS

Les caractéristiques des patients sont résumées dans le tableau 1.

1. Patients et données préopératoires
a. Typesde SPR

25 patients ont été inclus (sur 58 soit 43,1 %), 7 garcons et 18 filles. Parmi les 25 patients
de la série, 12 (48%) étaient syndromiques (groupe S) et 13 (66%) non syndromiques
(groupe NS).

Les syndromes retrouvés étaient (figure 12) :

e Trois syndromes de Stickler,

e Une microdélétion 16p11.2,

e Une microdélétion 17g12,

e Une microdélétion du chromosome 16

e Deux mutations chez le méme patient du gene WWOX

e Cing syndromes non étiquetés dont
o Trois atteintes neurologiques avec des troubles du neurodéveloppement
o Une suspicion de collagénopathie de type 2
o Unsyndrome polymalformatif associant un kyste de I'épiglotte a la SPR, et

des troubles du neurodéveloppement

Répartition des enfants dans les groupes S et NS

Suspiscion de
collagénopathie : 1 .
Trouble du neuro- (3%) = Non syndromiques
développement: 4

(14%) = Stickler

= Microdélétion
16pl11.2
Microdélétion 17q12

/ = Microdélétion ch16
. = Mutation du géne

Syndrome non
étiqueté : 5
(17%)

Mutation du géne
WWOX : 1 (3%)

S

WWOX

m Syndrome non
étiqueté

m Trouble du neuro-
développement

Microdélétion ch16: 1

./ Microdélétion
4 . 0 . .
1:(3%) 16p11.2:1(3%) Stickler : 3 (10%)

Microdélétion 17q12
m Suspiscion de
collagénopathie

Figure 12 : Répartition des enfants dans les groupes S et NS
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b. Terme et poids de naissance

Trois enfants étaient nés prématurément : deux a 34SA et un a 26+6SA, tous non
syndromiques. Le poids de naissance moyen était de 3023g [975-4050]. Un enfant a terme (38
SA) était né hypotrophe (2660g).

Dans le groupe S, le poids de naissance moyen était de 2964 grammes. Dans le groupe NS,

le poids de naissance moyen était de 3077 grammes.

c. Age moyen a la lere consultation au sein du CC SPRATON

L’age moyen de premiére consultation dans le centre était 13,2 jours de vie [0-100].
15 enfants étaient adressés par une des maternités du CHU, 7 par des maternités d’autres CH
de Marseille ou de périphérie, et 2 étaient déja rentrés a domicile.

Dans le groupe S I’dge médian de premiéere consultation était de 9 jours. Dans le groupe

NS, I'age médian de premiere consultation était de 2 jours.

d. Type de fente

Tous les patients présentaient des fentes vélopalatines totales larges typiques de la
séquence de Pierre Robin dites en U, sauf un qui présentait une fente vélaire étroite (en

contexte syndromique et neurologique).

e. Grade de glossoptose

18 enfants (72%) présentaient initialement une glossoptose de grade 3, 4 (16%) une
glossoptose de grade 2, et 3 (12%) une glossoptose de grade 1.

Dans le groupe S, 7 (58,3%) présentaient une glossoptose de grade 3, 2 (16,6%) une
glossoptose de grade 2 et 3 (25%) une glossoptose de grade 1.

Dans le groupe NS, 11 (84,6%) présentaient une glossoptose de grade 3, et 2 (15,3%) une

glossoptose de grade 2 et aucun grade 1.
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f. Bilan respiratoire préopératoire

Une polysomnographie préopératoire a été réalisée pour 9 enfants (36%). L'indice
d’apnées-hypopnées (IAH) était connu pour 8 patients. On a considéré seulement les apnées
et hypopnées obstructives. L'IAH préopératoire moyen était de 20,2/heure.

A I'examen clinique tous les enfants (100%) présentaient un syndrome obstructif sévére
avec désaturations et apnées systématiques au décubitus dorsal persistant en décubitus
latéral ou ventral et, selon les cas, aux tétées.

3 enfants ont dU étre intubés avant I'intervention, 2 en salle de naissance et un a J2 de vie.
Pour un enfant, né avec un PN de 975 grammes, I'intubation a duré 1 mois. Un enfant a eu

une sonde naso-pharyngée pendant 15 jours en préopératoire.

g. Bilan alimentaire préopératoire

19 enfants (76%) ont nécessité la mise en place d’une SNG avant I'intervention. Parmi eux
un a eu une gastrostomie préopératoire. 16 enfants (64%) avaient un reflux gastro-
cesophagien en préopératoire. Cette donnée n’était pas connue pour 3 enfants.

Dans le groupe S, 11 patients (91,6%) avaient eu une SNG préopératoire et 10 (83,3%) un
RGO préopératoire.

Dans le groupe NS, 8 patients (61,5%) avaient eu une SNG préopératoire et 6 (46,1%) un

RGO préopératoire.

h. Age a I'intervention

L’age moyen a l'intervention était de 27,04 jours de vie [0-117 jours].
Dans le groupe S, I’age moyen au moment de 'intervention était de 38,2 jours de vie [0-
117].

Dans le groupe NS, I’age moyen a l'intervention était de 16,8 jours de vie [0-42] (p=0,14).

i.  Poids moyen lors de I'intervention

Le poids a I'intervention était retrouvé pour 21 (84%) enfants. Le poids moyen était de
3500 grammes [1525-6300].
Dans le groupe S, le poids moyen a l'intervention, connu pour 11 enfants, était de

3591 grammes [2400-6300].
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Dans le groupe NS, le poids moyen a l'intervention, connu pour 10 enfants, était de
3229 grammes [1525-4500].

Dans le groupe S, 10 enfants sur 12 (83%) ont pris du poids entre la naissance et
I'intervention. La prise de poids moyenne était de 650 grammes. Un enfant n’avait pas pris de
poids. Le poids opératoire n’était pas connu pour un.

Dans le groupe NS, 6 enfants sur 13 (46%) ont pris du poids avant l'intervention (en
moyenne 566g) . 2 n‘ont pas pris de poids et 3 en ont perdu (186g en moyenne). Le poids

opératoire n’était pas connu pour 3 enfants.

j.  Particularité de la technique chirurgicale

Tous les enfants ont bénéficié d’'une labioglossopexie selon la technique chirurgicale
décrite précédemment. Dans un cas un fil de contention arrimé au niveau du menton a été
mis en place en raison d’une extréme fragilité des tissus faisant craindre une possible désunion

précoce.

k. Composition de I’équipe chirurgicale

L’équipe chirurgicale comportait un chirurgien plasticien et un ORL dans 21 cas, et un
seul ORL pédiatre sénior dans 4 cas. Parmi eux le chirurgien coordonnateur du centre était
présent sur 18 des 25 interventions (72%). Il s’agissait du méme chirurgien dans 19 des

25 interventions.

I.  Recul de I’étude

L’age des enfants a la derniére consultation de suivi enregistrée était de 2 a 12,08 ans de
vie. L’age moyen a la consultation était de 5,84 ans. Sur les 25 patients, 3 sont décédés et

2 sont perdus de vue au moment du recueil de données.
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2. Données post-opératoires

L’analyse statistique est résumée dans le tableau 2. Les données post-opératoires sont

résumées dans le tableau 3.

a. Bilan respiratoire post-opératoire

Durée moyenne d’intubation post-opératoire

La durée moyenne d’intubation post-opératoire était de 8,5 jours [0-60]. Une enfant a été
extubée au bloc et hospitalisée en service de pédiatrie d’emblée.

Dans le groupe S, la durée moyenne d’intubation post-opératoire était de 9,3 jours [0-60].

Dans le groupe NS, la durée moyenne d’intubation post-opératoire était de 7,7 jours

[0-17] (p=0,14).

Taux de trachéotomies

Quatre patients (16%) ont eu une trachéotomie secondairement a la réalisation de la LGP.
Deux étaient syndromiques et deux non syndromiques.

Sur les trois enfants qui ont été intubés en pré-opératoire, un (30%) fait partie des patients
qui ont une trachéotomie apres la LGP.

Dans le groupe S, 2 (16,6%) patients ont eu une trachéotomie. Tous deux sont décédés
des suites de leur maladie respective a 1 et 3 ans de vie.

Dans le groupe NS, 2 patients (15,4%) ont eu une trachéotomie. Un des deux est décédé a

I’age de 3 mois de vie de complications de réanimation.

En plus de ces 4 patients, un cinquieme, du groupe S, a eu une trachéotomie tardive
en urgence a l'induction du bloc pour la fermeture de fente pour échec de ventilation. Le bilan
a retrouvé par la suite un kyste de I'épiglotte au scanner, chez un enfant qui présentant un
syndrome polymalformatif avec une cardiopathie complexe. La labioglossopexie seule ne
pouvait donc étre la réponse a ses troubles obstructifs. Cette trachéotomie n’est pas retenue

comme imputable a la SPR, ni comme une complication de la labioglossopexie.

Sur les 58 enfants porteurs de SPR suivis dans le centre depuis 2006, 5 (8,6%) au total ont

eu une trachéotomie.
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Polysomnographie nocturne post-opératoire

21 des 25 patients (84%) présentaient une nette amélioration clinique avec disparition
des désaturations et pauses respiratoires. Deux enfants présentaient des ronflements.

Les données chiffrées de polysomnographie sont connues pour 7 enfants en post-
opératoire seulement. On note que quand la polysomnographie était faite de fagcon précoce
en post-opératoire (entre 1 mois et 6 semaines), on avait souvent une dissociation entre la
clinique et I'examen de polysomnographie avec un IAH qui restait étonnamment haut et un
enfant ne présentant cliniquement ni pauses ni désaturations. L'lAH moyen post-opératoire
était de 14,05/heure.

Dans le groupe S, 10 enfants sur 12 (83,3%) présentaient une nette amélioration clinique
avec disparition des désaturations et pauses respiratoires. Les données n’étaient pas connues
pour les 6 autres patients.

Dans le groupe NS, 10 enfants sur 13 (76%) présentaient une nette amélioration
clinique avec disparition des désaturations et pauses respiratoires. Les données n’étaient pas

connues pour 2 enfants.

b. Bilan alimentaire post-opératoire

Premiére prise alimentaire per os

La médiane de premiére prise alimentaire per os était de 9,5 jours [0-300] post-
opératoires.

Dans le groupe S, la premiére prise alimentaire per os avait lieu en moyenne a 39,2 jours
post-opératoires [2-300].

Dans le groupe NS, la premiére prise alimentaire per os avait lieu en moyenne a 13,3 jours

post-opératoires [0-40] (p=0,98).

SNG post-opératoire

19 (76%) patients ont eu une SNG en post-opératoire.
La durée moyenne de sonde nasogastrique était de 54,2 jours [0-255] aprés I'intervention.
11 (44%) enfants ont eu une SNG moins de 2 semaines, dont 3 qui n’en ont pas eu du tout. Le

RGO était amélioré dans 48% des cas.
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Dans le groupe S La durée moyenne de sonde nasogastrique était de 60,8 jours [0-255]. 5
(41,6%) enfants ont eu une SNG moins de 2 semaines, dont 2 qui n’en ont pas eu du tout. Le
RGO était amélioré dans 50% des cas.

Dans le groupe NS La durée moyenne de sonde nasogastrique était de 48,2 jours [0-210]
(p=0,85). 6 (46,1%) enfants ont eu une SNG moins de 2 semaines, dont 1 qui n’en a pas eu du

tout. Le RGO était amélioré dans 100% des cas.

Age d’autonomie alimentaire

L’age moyen d’autonomie alimentaire était connu pour 19 enfants. |l était de 4,9 mois de
vie [0-3,5ans].

Dans le groupe S I'age moyen d’autonomie alimentaire, connu pour 10 enfants, était de
8,2 mois de vie [0,63-4ans].

Groupe NS I’age moyen d’autonomie alimentaire, connu pour 12 enfants, était de 2,1 mois

de vie [ans] (p=0,04).

Gastrostomie

Cing enfants ont bénéficié d’une gastrostomie devant des troubles d’alimentation
persistants, dont 3 avec une intervention de fundoplicature selon Nissen associée. Tous
étaient suivis pour un syndrome polymalformatif lourd et deux font partie des enfants
décédés des suites de leur maladie. Ces deux patients sont ceux qui ont eu une trachéotomie

associée. Aucun enfant n’a eu de gastrostomie dans le groupe NS (p=0,02).

De fagon statistiquement significative, les enfants non syndromiques acquéraient plus tot
I'autonomie alimentaire, et avaient moins de gastrostomies.

L’analyse statistique a retrouvé une corrélation positive entre I'adge opératoire et I'age
d’autonomie alimentaire (p=0,01). Plus I'intervention était réalisée t6t, plus I'enfant acquérait
vite son autonomie alimentaire.

L’analyse statistique n’a pas retrouvé d’autre corrélations positives.
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c. Complications mineures

Dans les complications mineures on retrouvait 4 désunions dont 1 partielle. Trois ont
nécessité une reprise chirurgicale a 5 jours, 7 jours et 2 mois post-opératoires.

Aucun enfant n’a présenté d’infection du site opératoire, d’atteinte des ostiums des
canaux des glandes sous-mandibulaires, de lacérations de langue, de mucocele, ni de

saignement post-opératoire.

Dans le groupe S on retrouvait 1 désunion nécessitant une reprise chirurgicale a 2 mois
post-opératoires.

Dans le groupe NS on retrouvait 3 désunions dont 1 partielle. 2 ont nécessité une reprise
chirurgicale a 5 et 7 jours post-opératoires. Parmi eux, une patiente a présenté une désunion
compléte suite a une extubation accidentelle en salle de réveil avec une ré-intubation difficile
par la suite. Lors de la reprise chirurgicale, un fil de contention avec un point transcutané

mentonnier fixé sur une plaque de silicone a été utilisé.

d. Durée moyenne d’hospitalisation et dge de retour a domicile

Durée moyenne d’hospitalisation post-opératoire

24 (96%) enfants ont été hospitalisés en réanimation ou US| dans les suites de
I'intervention. La durée moyenne d’hospitalisation post-opératoire moyenne en réanimation
ou USI était de 15,9 jours [0-90]. La durée d’hospitalisation totale médiane était de 27 jours
[2-260].

Dans le groupe S, la durée d’hospitalisation post-opératoire moyenne en réanimation et
USI était de 9,25 jours [0-37]. La durée d’hospitalisation totale moyenne était de 48,4 + 68,1.

Dans le groupe NS, La durée d’hospitalisation post-opératoire moyenne en réanimation et
USI était de 22 jours [0-90] (p=0,13). La durée d’hospitalisation totale moyenne était de
39,5+ 30,1 (p=0,94).
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Age de retour au domicile

L’age moyen de retour a domicile était de 2,5 mois de vie [0,6-9] soit 74,1 jours de vie
[19-270].

Dix (40%) enfants sont rentrés en hospitalisation a domicile (HAD) : 6 pour gestion des
troubles alimentaires (SNG ou gastrostomie en place au moment de la sortie) et 4 pour soins

de trachéotomie.

Dans le groupe S, I'age moyen de retour a domicile était de 3,18 mois de vie [0,73-9] soit
95,1 jours de vie. 7 (58%) enfants sont rentrés en HAD.
Dans le groupe NS, I’dge moyen de retour a domicile était de 1,82 mois de vie [0,6-3,33],

soit 54,9 jours de vie [19-100]. 3 (23%) enfants sont rentrés en HAD.

3. Chirurgie de fermeture de fente palatine

L’age moyen de la palatovéloplastie ou de la véloplastie était 10,9 mois [8-20].
Dans le groupe S, I’dge moyen était 11,4 mois [9-20]. Dans le groupe NS, I’age moyen était

10,4 mois [8-14].

4. Séparation de labioglossopexie

L’age moyen a la séparation de la labioglossopexie était de 14,2 mois de vie [10-29,5].
Dans le groupe S, I'age moyen était de 15,3 mois de vie [12-29,5]. Dans le groupe NS, I'age

moyen était de 13 mois de vie [12,5-19].

Criétres Syndromique  Non syndromique p
Age opératoire 38.2(+37.1) 16.8 (+15.0) 0.14
Durée Intubation post-opératoire (jours) 9.3 (¥17.2) 7.8(x4.8) 0.14
Durée SNG (jours) 60.8 (+ 76.4) 48.2 (+60.9) 0.85
Durée réanimation/USI post-opératoire (jours) 9.3(+10.7) 22 (+28.2) 0.13
Durée hospitalisation totale (jours) 48.4 (£68.1) 39.5(+30.1) 0.94
Reprise alimentation orale (jours post-opératoires) 39.2(+87.8) 13.3(+10.6) 0.98
Age d'autonomie alimentaire 8.2(+12.3) 2.1(x2.2) 0.04
Complications mineures 8% 25% NS
Gastrostomie 42% 0% 0.02
Trachéotomie 16.6% 15.4% NS
Amélioration clinique 83% 85% 1

Tableau 2 : Analyse statistique comparative entre groupes S et NS
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5. Données cliniques a long terme

Les données d’examen clinique dans le suivi a long terme sont disponibles pour 20 enfants.
Sur les 25 inclus, 3 sont décédés et 2 perdus de vue au moment du recueil de données. La
moyenne d’age de consultation était de 5,84 ans. L’age des enfants a la derniére consultation
de suivi, au moment du recueil de données était de 31 mois a 12,08 ans de vie. Les données

sont résumées dans le tableau 4.

a. Cicatrices endo-buccales

Elles sont présentées dans les figures 13 a 16

Figure 13: aspect cicatrice de lévre inférieure chez Figure 14: aspect de cicatrice de lévre chez une
une enfant de 4 ans ayant bénéficié d’une LGP enfant de 6 ans et demi ayant bénéficié d’une LGP

Figure 15 : aspect de cicatrice de langue chez une Figure 16 : protraction de langue chez une enfant
enfant de 6 ans et demi ayant bénéficié d’une LGP de 6 ans et demi ayant bénéficié d’une LGP
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Aucun enfant ne se plaignait de géne au niveau des cicatrices de la levre inférieure.
Aucun enfant ne se plaignait de gene de mobilité de la langue. Aucun enfant n’avait de
difficultés a la protraction de langue. Aucun enfant ne présentait de déviation de langue a la
protraction. Une patiente se plaignait d’'une géne au niveau de la cicatrice de langue par
frottement sur la couronne de la dent définitive sous-jacente.

Aucun enfant ne présentait de cicatrice inesthétique ou hypertrophique du menton ou

sous-mentale en I'absence de points transfixiants.

b. Formule dentaire

Sur les 20 patients revus en consultation, 12 étaient en denture lactéale a la mandibule et
8 en denture mixte avec des incisives définitives sur arcade. Aucun ne présentait d’atteinte du
bloc incisivo-canin mandibulaire. Aucun ne présentait de dyschromie ni des dents
temporaires, ni des dents définitives. Deux enfants présentaient des polycaries sur tous les
secteurs dentaires.

Une enfant avait la dent 82 absente sur arcade. Aprés examen de la radiographie
panoramique, cette patiente présentait une oligodontie liée a son syndrome, avec — entre-
autres — une agénésie de dent 82 et du germe de la dent successive 42.

Une enfant présentait une 41 en « grain de riz ».

Trois enfants présentaient un encombrement des dents mandibulaires, chez des enfants
qui présentaient de petites arcades mandibulaires. Parmi eux 1 était en denture temporaire

et 2 en denture mixte.

¢. Occlusion dentaire

9 enfants (45%) avaient une occlusion dentaire en classe 1 d’Angle. 4 étaient
syndromiques et 6 non syndromiques. Parmi eux 6 (66%) avaient entre 2,58 et 4,33 ans.
3 avaient entre 6,5 et 9,92 ans.

7 enfants (35%) étaient en classe 2. 4 étaient syndromiques et 3 non syndromiques. Parmi
eux 4 avaient 2,75 ans et 4,58 ans.

4 enfants (20%) étaient en classe 3. lls avaient entre 4,58 et 12,08 ans. 3 étaient

syndromiques et un non syndromique.
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Deux enfants présentaient une béance antérieure, un a 12 ans et un a 2,75 ans liée a une

habitude de succion de la tétine.

d. Données orthophoniques

A I'examen orthophonique de la parole, 5 enfants n’étaient pas évaluables du fait de
retard de langage d{ a leur syndrome (dont 1 patiente trachéotomisée).

Les 15 autres patients présentaient les troubles de phonation habituels d’enfants suivis
pour séquelle de fente palatine.

Aucun ne présentait de trouble articulatoire lié a des troubles praxiques de la sphere
orofaciale, notamment pas d’hypotonie de lévre inférieure ni de la langue. Aucun ne
présentait de géne a la position haute de la langue.

Aucun des 15 enfants ne présentait d’incompétence bi-labiale.
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VI.  DISCUSSION

Dans ce chapitre I'analyse de nos résultats est comparée systématiqguement aux données de
la littérature. Différents points sont discutés : la série patients, la prise en charge chirurgicale,

les résultats post-opératoires et I’évolution a long terme des patients.

1. Analyse comparée des résultats sur la série de patients
a. Typesde SPR

Sur les 58 patients suivis dans le centre, 25 étaient syndromiques et 33 non syndromiques.
12 des 25 syndromiques ont eu une labioglossopexie soit 48%, et 13 des 33 non syndromiques
soit 39,4%. On a donc fait proportionnellement plus de labioglossopexies chez les
syndromiques. Le pronostic des enfants syndromiques, surtout en cas de troubles
neurologiques, est moins bon que celui des non syndromiques sur le plan du développement.
Cette observation est a nuancer pour enfants porteurs de syndromes de Stickler qui vont

généralement bien malgré une fente trés large et une glossoptose de grade 3.

Sur les 25 patients ayant bénéficié d’une labioglossopexie, 48% étaient syndromiques.
Notre répartition de patients syndromiques est comparable aux données de la littérature

(24,28,36,38,40).

b. Proportion de cas opérés

La proportion de patients porteurs de séquence de Pierre Robin qui ont bénéficié d’une
labioglossopexie dans notre étude est de 43,1%. La labioglossopexie est une chirurgie dont
notre équipe a I'habitude et dont presque la moitié des enfants bénéficient.

Le taux de labioglossopexie dans les services qui prennent en charge des enfants

porteurs de séquence de Pierre Robin varie de 22,6 a 44% selon les études(6,24,31,38,40).

c. Age d la premiére consultation

L'age médian de premiéere consultation dans le centre était de 9 jours pour les
syndromiques et 2 pour les non syndromiques. On voyait plus tard les enfants syndromiques,

dont I'adaptation a la naissance est difficile en cas de troubles neurologiques associés. La
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priorité est d’abord a la stabilisation des fonctions vitales, la consultation était alors différée

de quelques jours.

d. Grades de glossoptose

La répartition était différente entre les groupes S et NS. 58,3% des enfants du groupe

S avaient une glossoptose de grade 3 et 84,6% du groupe NS. Aucun des non syndromiques
n’avait de grade 1 contre 25% des syndromiques.

Les enfants du groupe S avaient des glossoptoses moins séveres que les enfants du groupe

NS. D’autres facteurs, liés aux syndromes propres hors SPR, entrent en jeu pour expliquer que

leurs tableaux cliniques soient finalement plus graves et non liés au grade de la glossoptose.

e. Bilan respiratoire préopératoire

Trois enfants sur les 25 (12%) ont été intubés en préopératoire et un a eu une intubation
nasophayngée pendant 15 jours. Les trois patients intubés en pré-opératoire étaient non
syndromiques. Deux enfants ont été intubés en salle de naissance pour détresse respiratoire
aigué, et un a été intubé a J2 de vie. L'intervention chirurgicale a eu lieu a J7 et J18 de vie pour
deux enfants. Le dernier était né grand prématuré (terme 26+6SA) avec un PN de 975
grammes. L'intubation a été maintenue jusqu’a l'intervention, qui a eu lieu a J34 de vie le

temps d’acquérir un poids suffisant pour I'intervention chirurgicale (3000g).

Notre chiffre d’intubations préopératoires est inférieur aux données de la littérature, qui

varient entre 21,6 et 30% (28,33,36—38).

f.  Bilan alimentaire préopératoire

11 patients (91,6%) dans le groupe S et 8 (61,5%) dans le groupe NS ont eu une SNG en
préopératoire : les enfants syndromiques présentent plus de difficultés alimentaires que les
non syndromiques. Cette observation est cohérente avec le reste de nos observations
cliniques. La part syndromique, notamment chez les enfants qui ont des troubles du neuro-
développement, aggrave les troubles d’alimentation préexistants liés a la séquence de Pierre

Robin.
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g. Age al'intervention

L’age opératoire moyen était de 27,04 jours. Cette donnée est comparable a celles de la
littérature. Dans la revue de littérature de Viezel-Mathieu et al. (41), I'age moyen a
I'intervention est de 30,5 jours (1-115).

L’age opératoire moyen était de 38,2 jours de vie dans le groupe S et 16,8 dans le groupe
NS (P=0,14). Les enfants syndromiques étaient opérés plus tard que les non syndromiques.

L’association syndromique rend la décision de prise en charge chirurgicale sous anesthésie
générale plus difficile. Selon les comorbidités du patient, le risque anesthésique est majoré.
et la balance bénéfice/risque peut-étre en défaveur d’une chirurgie premiére (par exemple en
cas de cardiopathie sévére). Les équipes ont besoin d'un bilan complet du syndrome
polymalformatif afin de valider I'indication chirurgicale. Toutes ces raisons expliquent le délai

de prise en charge plus long chez les syndromiques.

h. Poids a l'intervention

Plus d’enfants avaient perdu du poids entre la naissance et l'intervention dans le
groupe NS que dans le groupe S.

Cette observation peut paraitre contradictoire compte-tenu des difficultés
alimentaires plus séveres chez les syndromiques. Cependant 91,6% des enfants avaient une
SNG chez les enfants syndromiques ce qui explique que la majorité aient pris du poids malgré
les troubles alimentaires plus graves dans ce sous-groupe.

Les enfants qui ont présenté des complications post-opératoires n’avaient pas perdu
de poids avant I'intervention. On n’a pas retrouvé de corrélation statistique entre cinétique

du poids avant I'intervention et risque de complications post-opératoires.
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2. Analyse comparée des résultats sur la prise en charge chirurgicale
a. Indications

L’indication principale de labioglossopexie est I'obstruction pharyngée par rétroposition
de la base de langue décrite par Sher, aprés échec des traitements conservateurs de premiere
intention (6,29,30,32). Pour Huang et al., une intubation prolongée ou la nécessité de tubes
nasopharyngés prolongés sont une indication de labioglossopexie. Les contre-indications sont
les atteintes centrales avec risques d’inhalation, et les déformations laryngo-trachéales (29).

Les autres types d’obstruction décrits par Sher répondront mieux a une trachéotomie(6).

b. Equipe chirurgicale

La multidisciplinarité est un élément clé de la prise en charge de ces enfants dés la
naissance. La coordination entre équipes de pédiatrie, d’anesthésie-réanimation, et de
chirurgie est essentielle pour une prise en charge rapide et adaptée.

Dans la littérature beaucoup d’auteurs insistent sur I'évaluation pluridisciplinaire des

enfants (25).

c. Technique chirurgicale de labioglossopexie

Notre technique chirurgicale est strictement endo-buccale et non transfixiante. Pour deux
enfants cependant on a eu recours a un point d’arrimage transfixiant de la langue au menton.
Dans un cas ce point a été fait d’emblée devant la fragilité des tissus, dans un autre cas au
décours d’une reprise chirurgicale pour désunion. Dans tous les autres cas, on a pu se passer
de points transfixiants. Nos résultats montrent que, malgré |'absence de ces points
transfixiants, le taux de réussite est comparable aux autres techniques et le taux de
complications n’est pas plus élevé.

Dans la totalité des études parues, la technique chirurgicale utilise un point transfixiant.
Argamaso, dont la technique est reprise par le plus grand nombre, décrit un point d’arrimage
de la langue qui passe autour de la mandibule, ainsi qu’une désinsertion du muscle
génioglosse.

Kirschner et al. (38) utilisent un fil de rétention fixé par bouton entre la face dorsale de

langue et le menton, de méme que Fayoux et al. et Bijnen et al. (28,32,42). Ces points de
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contention sont retirés entre 10 et 13 jours post-opératoire. Ces techniques sont illustrées
dans les figures 5 et 6 dans la partie Il.

Mann et al. décrivent une chirurgie de LGP conventionnelle associée a une suspension de
la langue par passage d’un fil 4/0 en surjet sur la face dorsale de langue pour la « suspendre »,
fixé via une contre-incision sous mentale et un fil de contention transpériosté (39).

Rogers et al. suggérent que les études avec des points périmandibulaires auraient de

meilleurs résultats que celles avec ancrage seul de la langue dans les tissus mous(36).

3. Analyse comparée des résultats sur la période post-opératoire
a. Bilan respiratoire post-opératoire et taux de succeés de I'intervention

Durée d’intubation

La durée d’intubation post-opératoire moyenne était de 8,5 jours. Initialement dans
notre prise en charge les patients étaient extubés dans les 48 premieres heures post-
opératoires. Des épisodes malheureux d’échec d’extubation avec ré-intubation difficile ont
conduit notre équipe a choisir de maintenir les enfants intubés 5 jours en post-opératoire.
L'objectif est de limiter les troubles respiratoires qui sont liés a I'cedéme post-opératoire.
D’autre part on limite ainsi le risque de désunion.

On n’a pas retrouvé de différence significative de durées d’intubation entre les groupes
S et NS, ni de corrélation entre age a l'intervention et durée d’intubation. Ceci était attendu,
la durée d’intubation étant maintenue a 5 jours post-opératoires dans le protocole. Bien que
les résultats ne soient pas significatifs, la durée moyenne d’intubation était plus longue dans
le groupe S (9,3 jours) que dans le groupe NS (7,7 jours).

On n’a pas décrit de complications liées a ces intubations post-opératoires. Ces
observations nous confortent sur la validité de ce protocole.

Notre durée d’intubation moyenne est dans la limite haute par rapport aux données de la
littérature. Les durées d’intubation retrouvées dans la littérature vont de 1 a 12 jours
(28,29,36-38,43).

Certains auteurs rapportent des extubations sur table au bloc opératoire (32,39,43).
Le plus souvent des tubes naso-pharyngés sont mis en place ensuite pour 2 a 3 jours

(19,43,44).
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Taux de succes de l'intervention

21 (84%) enfants sur les 25 présentaient une nette amélioration clinique avec disparition
des désaturations et pauses respiratoires.
4 patient ont une trachéotomie aprés la LGP. Le taux de succes de I'intervention était donc

de 84%.

Dans le groupe S 2 (16,6%) patients ont eu une trachéotomie :

Un enfant a bénéficié d’'une trachéotomie a 3 semaines post-opératoires aprés une
labioglossopexie tardive en contexte d’encéphalopathie convulsivante. Cet enfant est décédé
a 1 an de vie des conséquences de sa maladie.

Un enfant a eu une trachéotomie en urgence a J1 post-opératoire pour détresse
respiratoire aigué. L'intervention avait eu lieu a 38 jours de vie chez un enfant qui présentait
un syndrome polymalformatif lourd avec des troubles de I'oralité séveres. Cet enfant est
décédé a I'age de 3 ans des complications de sa maladie.

Chez ces deux enfants, la gravité initiale du tableau clinique et de la SPR était liée a des

syndromes polymalformatifs lourds.

De plus, un patient du groupe S a eu une trachéotomie en urgence a I'induction du bloc
pour la fermeture de fente pour échec de ventilation. Le bilan a retrouvé par la suite un kyste
de I'épiglotte au scanner, chez un enfant présentant un syndrome polymalformatif avec une
cardiopathie complexe. La labioglossopexie seule ne pouvait donc étre la réponse a ses
troubles obstructifs. Cette trachéotomie n’est pas retenue comme imputable a la SPR, ni

comme une complication de la labioglossopexie.

Dans le groupe NS, 2 patients (15,3%) ont eu une trachéotomie :

Un enfant a eu une trachéotomie a 1 mois post-opératoire. La prise en charge dans le
centre avait été tardive. L'intervention a eu lieu a 7 jours de vie, chez un enfant qui présentait
un syndrome obstructif tres sévére a la naissance. Il a été gardé intubé 5 jours en post-
opératoire, et la premiére réalimentation orale a été donnée a J13 post-opératoire a la
seringue. Les suites post-opératoires immédiates ont été simples, puis il s’est dégradé sur le
plan respiratoire. L'enfant est décédé de complication respiratoire (pneumopathie a

adénovirus compliquant une fibrose pulmonaire) en réanimation a I’age de 3 mois.
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Un autre enfant avait été intubé en salle de naissance a 1h de vie pour détresse
respiratoire aigué néonatale. L'intubation avait été maintenue 4 jours. L'enfant a été ré-intubé
a 9 jours de vie devant une aggravation respiratoire avec désaturations puis bradycardies
d’aggravation progressive jusqu’a une acidose respiratoire majeure avec hypercapnie.
L'intervention de LGP avait eu lieu a J18 de vie et reprise a 5 jours post-opératoire pour
désunion. La trachéotomie a été faite a 1 mois post-opératoire devant un échec d’extubation
a 17 jours post-opératoire avec ré-intubation. Cet enfant présentait une SPR extrémement

sévere des la naissance.

Le taux de succes de la labioglossopexie dans le groupe S était de 83,3%, et de 84,6% dans

le groupe NS.

Les taux de succes rapportés dans la littérature vont de 71 a 100%, avec des définitions
variables du succes (19,28,29,32,34,36,38,40,45,46). Des revues de littérature récentes font
état de taux de succes de la LGP de 81,3% (dont 91,5% pour les NS et 79,8% pour les S) (Viezel-
Mathieu et al.), 70 a 95% (Van Lieshout et al.), 83% (Almajed et al.) et 89% (Zhang et al.).

Notre taux de trachéotomie post-opératoire était de 16%. Dans les données de la
littérature le taux de trachéotomies varie de 0 a 26,6% (31,36,38,43,45-48).

Sur les trois enfants intubés en pré-opératoire, 1 (30%) a eu une trachéotomie en post-
opératoire. Dans I'étude de Kirschner et al., 42,9% des enfants intubés en préopératoire ont

eu une trachéotomie (38).

Notre taux de trachéotomie sur I’'ensemble des enfants suivis dans le centre pour SPR, soit
58 patients, est de 8,6%. Dans la littérature ce taux varie en fonction des équipes. En effet, le
taux de trachéotomie dépend des protocoles et préférences de chaque équipe. Les taux
retrouvés vont de 2,13% (18) a 41% (49). Parmi les équipes qui utilisent principalement la
labioglossopexie dans le traitement des obstruction respiratoires sévere, notre taux de
trachéotomie est comparable aux autres : Schaefer et al. en rapportent 9,5% et Kirschner et

al. 9,3%, Evans et al. 18,2%.
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Tous les auteurs s’accordent a dire que les taux d’échecs sont plus importants chez les
enfants syndromiques (19,30,31,36,38,40,42,43).

La gravité initiale des enfants syndromiques est liée plus a I'association syndromique qu’a
la séquence elle-méme. Selon Qaqish et al., les échecs de LGP sont plus souvent des erreurs

d’indication que de prise en charge chirurgicale (30).

Selon les travaux de Morice et al., chez les enfants atteints de SPR, la gravité des troubles
cliniques peut ne pas étre liée a des variables anatomiques, mais plutét a des anomalies
laryngées, a une atteinte neurologique et a un état syndromique de SPR (50). Ces notions font
percevoir la diversité des mécanismes physiopathologiques en cause chez les enfants
syndromiques. Selon Abramowickz et al. et Rogers et al., plus la LGP est réalisée to6t, plus elle

a de chances de succeés (36,42).

Polysomnographie et mesure de la Sa02

Nos données de polysomnographies nocturnes ne sont pas exploitables compte-tenu
du peu de données chiffrées et des difficultés d’acces que nous avons a la polysomnographie.
Cependant 84% des enfants présentaient une nette amélioration clinique en post-opératoire
avec disparition des désaturations et pauses respiratoires. Ces observations sont |'objectif

méme de la labioglossopexie et sont cohérentes avec le taux de succes décrit.

Pour Fayoux et al., la PSG est le meilleur moyen de quantifier I'obstruction en
préopératoire, et devrait étre systématique en pré et en post-opératoire (32). Cependant
selon Abramowicz, I'obstruction des VADS peut s’aggraver dans les 6 a 8 premiéres semaines
de vie, et une polysomnographie initiale normale peut devenir pathologique (42).

Dans la revue de littérature de Camacho et al., la LGP améliore I'|AH et les paramétres
d’oxygénation chez les enfants SPR avec SAOS (51). Sur 5 études publiant des résultats de PSG
chez des enfants traités par LPG, I'lAH moyen passe de 30,8 + 22,3 par heure a 15,4 + 18,9 par
heure, soit une diminution de I'lAH d’environ 50%. On note également une amélioration
significative de la saturation moyenne en oxygene. Cette revue récente de littérature
conclue que la littérature internationale démontre que la LGP peut améliorer l'indice
d’apnée/hypopnée et les parameétres d’oxygénation des enfants porteurs de séquence de

Pierre Robin.
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Les travaux de Bijnen et al. font état de 5 améliorations en PSG sur 8 réalisées. lls
rapportent également, sur 22 enfants, 16 améliorations respiratoires, cliniques ou de
saturométrie (28). De méme, Hoffman et al. rapportent une amélioration significative de la
saturométrie en post-opératoire immédiat (31). Broucgsault et al. rapportent en post-
opératoire immédiat une diminution des signes de lutte chez 81% des patients, une
amélioration de la saturation moyenne en O, la disparition des épisodes de bradycardies
existants avant I'opération. L'lAH médian a été diminué de 94 a 27 par heure (p<0,0001). Ils
rapportent également une corrélation significativement positive entre délai d’intervention et

taux d’échec de la labioglossopexie (33).

Un de nos patient était porteur d’un kyste de I'épiglotte de diagnostic tardif. La
labioglossopexie seule ne pouvait donc pas résoudre le syndrome obstructif, car il n’était pas
lié uniquement a la glossoptose. En effet, la glossoptose n’est souvent pas la seule cause de

syndrome obstructif (6,52). Les autres causes décrites d’obstruction des VADS sont (19) :

Angulation basicranienne importante

- Anomalies de structure du pharynx

- Anomalies de la langue

- Anomalies laryngées et anomalies sous-glottiques

- Hypotonie et atteintes neurologiques centrales

Ceci appuie la nécessité d’'un bon examen morphologique et endoscopique a la recherche
d’anomalies associées. Pour Argamaso (19), la LGP est un indiquée dans les cas ou
I'obstruction est levée par la protraction de la langue. Les échecs décrits dans la littérature

seraient liés a de mauvaises indications plutot qu’a des échecs de chirurgie.

Nombre d’auteurs (6,25,28) préconisent la recherche systématique d’autres causes
d’obstruction des VADS et d’autres anomalies de la téte et du cou. Le bilan préopératoire doit
associer une fibroscopie souple systématique, une laryngoscopie directe, une bronchoscopie
ainsi gu’une mesure de saturation en continu pendant au moins une nuit ou une

polysomnographie nocturne.
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Selon Hoffman et al., I'insertion basse du muscle génioglosse diminue les capacités de
protraction de la langue, ce qui participe au syndrome obstructif (31). Schraff et Darow
préconisent de vérifier a I'endoscopie préopératoire que la traction de langue libére bien a

I’ceil nu I'espace rétro-basi-lingual (25).

b. Evolution post-opératoire sur le plan alimentaire

Premiére réalimentation orale post-opératoire

La premiere prise alimentaire per os moyenne avait lieu a 39,2 jours post-opératoires dans
le groupe S et 13,3 jours post-opératoires dans le groupe NS. Bien ce que ce résultat ne soit
pas significatif, probablement compte-tenu du faible échantillon, les non syndromiques
étaient réalimentés plus tét que les syndromiques. Cette observation est cohérente avec

I’évolution meilleure des non syndromiques sur le plan alimentaire a laquelle on s’attendait.

La médiane de premiere prise alimentaire en jours post-opératoires était de 9,5 jours.
Dans la littérature cette donnée varie de 5 a 10 jours post-opératoires (19,25,32), mais dans
beaucoup d’études elle n’est pas rapportée. Cependant nombre d’auteurs décrivent une
amélioration sur le plan de I'alimentation orale et un rattrapage de courbe de croissance

pondérale (28,32,34,38) sans citer de données chiffrées.

Autonomie alimentaire

De fagon statistiquement significative, les enfants non syndromiques acquéraient plus tot
I'autonomie alimentaire, et avaient moins de gastrostomies. L’analyse statistique a retrouvé
une corrélation positive entre I’age opératoire et I’age d’autonomie alimentaire (p=0,01). Ces
résultats sont cohérents avec le contexte global des enfants syndromiques dont font souvent
partie les troubles de déglutition.

Dans les travaux de Hoffman et al., 70% des enfants sont alimentés au biberon aprés
ablation du bouton. Hoffman et al. rappellent que chez les SPR syndromiques il y beaucoup
de facteurs anatomiques et physiologiques qui entrent en jeu pour expliquer les difficultés
alimentaires (31).

Pour Kirschner et al., I'amélioration des difficultés alimentaires par la LGP montre bien

I'impact de I'obstruction des VADS sur I'alimentation (38).
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Des auteurs suggerent que la LGP serait délétére sur I'alimentation car elle altérerait
la mobilité de la langue et les capacités de déglutition (1,53). A I'examen clinique lors de tétées
au biberon ou de repas pris a la cuillére en consultation, nos patients ne présentaient pas de
troubles de succion-déglutition particuliers. La technique chirurgicale utilisée, sans point
transfixiant, ne crée pas d’ankylose de langue et ne limite pas la langue dans ses mouvements

intrinseques.

Durée de sonde naso-gastrigue

76% des patients ont une sonde nasogastrique en post-opératoire pour une durée
moyenne de 54 jours. Ce chiffre est difficilement interprétable. La durée de SNG dépend du
contexte familial, de I'acceptation des parents et de leur capacité a gérer une sonde et a
stimuler I'alimentation orale malgré la présence de la sonde. Le maintien d’'une SNG dépend
également des habitudes des services hospitaliers.

11 enfants ont eu une SNG moins de 2 semaines en post-opératoire, dont 3 qui n’en ont
pas eu du tout. La durée moyenne de SNG est élevée car 5 enfants ont eu une sonde plus de
90 jours, dans des contextes polymalformatifs lourds ou un encadrement familial compliqué.
44% des enfants ont eu une SNG moins de 2 semaines.

La durée moyenne de SNG était plus longue chez les syndromiques (60,8 jours) que chez
les non syndromiques (48,2 jours).

Cette donnée est peu retrouvée dans la littérature. Schaefer et al. font part d’'une durée
moyenne de 8 semaines (47). Dans les travaux de Kirschner et al., 93,1% des enfants ont eu
une SNG en préopératoire et 72,4% en post-opératoire. 62% des enfants étaient sevrés de la
SNG dans les 6 mois (38). D’un point de vue clinique cependant, on notait une nette
amélioration des prises alimentaires au biberon deés les premiers jours apres I’extubation. Ceci
rejoint les observations des autres auteurs (29-31,38). Broucgsault et al. font état d’une

amélioration alimentaire dans 60% des cas et une reprise pondérale dans 54% des cas (33).

Reflux gastro-cesophagien

Les données sur le RGO sont difficilement interprétables car celui-ci était mal documenté
dans les dossiers. Cependant on notait une amélioration clinique (exclusivement subjective

soit de la part des médecins soit de la part des parents) des symptomes de reflux gastro-
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cesophagien. Evans et al. soulignent que le traitement empirique du RGO peut améliorer les

troubles alimentaires et respiratoires chez ces enfants (1).

Gastrostomie

5 enfants (20%) ont eu une gastrostomie en post-opératoire, tous dans le groupe des
enfants syndromiques.

Evans et al. rapportent 43% de gastrostomies ; et Hoffman et Al. 28%, chez des enfants
tous syndromiques également. Dans la revue de littérature de Zhang et al., 20% des enfants
avaient une gastrostomie en post-opératoire et 70% étaient autonomes sur le plan

alimentaire au dernier suivi (54).

c¢. Complications mineures

4 enfants (16%) ont présenté des complications mineures. Toutes étaient des
désunions. Les désunions de cicatrices sont la complication la plus retrouvée dans la
littérature. Les taux de désunions décrits sont de 3,77% a 28,5% (19,25,28,29,31-34,36-39,45)

La deuxieme complication la plus décrite est I'infection de site opératoire. Dans notre
cohorte aucun patient n’a présenté d’infection ni d’abcés nécessitant un drainage.
Les taux d’infection vont de 4,5 a 27% selon les études (19,28,32,33,39,46).

Le taux de désunions de notre chirurgie non transfixiante n’est pas supérieur aux taux de
désunions des chirurgies utilisant un point transfixiant.
La chirurgie se faisant exclusivement dans la cavité buccale, sans passage cutané du fil, le

risque infectieux est rendu quasiment nul.

Viezel-Mathieu et al. dans leur revue de littérature font état d’un taux de complications
de 13,8% (41). Resnick et al. (46) rapportent 26% de complications mineures. Dans les autres
complications décrites on a retrouvé un mucocele (39) et un saignement nécessitant une
hémostase locale (33). Hoffman et al. décrivent toutes leurs complications chez les enfants
syndromiques (31). L’atteinte des canaux des glandes sub-mandibulaires est citée dans toutes

les études, mais jamais rapportée dans aucune.
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Rogers et al. dans une étude sur 53 enfants ont établi 5 facteurs prédictifs d’échec de
labioglossopexie (donc de risque de trachéotomie), statistiquement significatifs, qui sont (36) :

- Reflux gastro-eosophagien préopératoire

- Intubation préopératoire

- Age de plus 14 jours de vie a 'opération

- Poids de naissance de moins de 2500 grammes

- Séquence syndromique

Les auteurs ont établi a partir de ce constat le score GILLS. En comptant 1 point par item,
les patients qui ont un score supérieur ou égal a 2 auraient un risque d’échec de

labioglossopexie 5 fois supérieur aux autres.

Nos résultats confirment ces observations :

- 25% des enfants qui présentaient un RGO préopératoire avaient des complications
post-opératoires (désunion ou trachéotomie).

- 66% des enfants intubés en préopératoire avaient des complications post-opératoires.

- 30,7% des 12 enfants opérés apres J14 de vie avaient des complications post-
opératoires.

- 25% des syndromiques avaient des complications post-opératoires.

- Cependant aucun des 4 enfants dont le PN était inférieur a 2500g n’a eu de

complications post-opératoires.

d. Déceés

Les cas de déces dus a la labioglossopexie sont rarissimes. Dans notre étude trois enfants
sont décédés a 3 mois, 1 an et 3 ans. Dans aucun de ces cas, le déces n’était d{ ni au geste, ni
aux suites post-opératoires de la labioglossopexie. Deux enfants sont décédés de suites de
leur maladie, des syndromes polymarformatifs lourd. Un enfant est décédé de complication
infectieuse en réanimation.

Dans la littérature, un cas d’enfant décédé aprées inhalation du bouton maintenant le

fil de contention a été décrit en 1997 (55).
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e. Durée d’hospitalisation et dge de retour a domicile

Durée d’hospitalisation

La durée d’hospitalisation post-opératoire moyenne était de 43,8 et la durée médiane
de 27 jours. 14 enfants (56%) sont rentrés a domicile entre 2 et 28 jours post-opératoires.
Dans les données de la littérature, les durées d’hospitalisation vont de 17 a 58 jours selon les
études (29,31,32,37,38,43,45,46,56).

La durée d’hospitalisation moyenne totale était de 48,4 £ 68,1 jours dans le groupe S
et 39,5+ 30,1 dans le groupe NS. Les enfants syndromiques sont opérés plus tard que les non
syndromiques, et rentrent plus tard a domicile.

Hoffman et al. décrivent une corrélation négative entre age a l'opération et durée
d’hospitalisation post-opératoire (31), ce que nous observons aussi bien que I'on n’ait pas
retrouvé de différence significative de durées d’hospitalisation entre les groupes S et NS, ni

de corrélation entre age a l'intervention et durée d’hospitalisation.

Age de retour a domicile

L’age moyen de retour au domicile était de 74,1 jours de vie (19-270). Cette donnée
était peu retrouvée dans la littérature. Dans I’étude de Papoff et al. (37), I'age moyen était
de 46 jours (15-239), et dans I'étude de Resnick et al. 2018 de 42,3 £ 26,1 jours (24).

L’age moyen de retour au domicile était de 3,18 mois de vie pour les syndromiques et
1,82 mois de vie pour les NS. Les NS rentraient au domicile plus t6t, ce qui est cohérent avec
nos observations précédentes.

Plus d’enfants syndromiques rentraient en HAD (58% dans le groupe S contre 23% dans

le groupe NS).

f. Age a la séparation de la LGP

L’age moyen a la séparation de labioglossopexie était de 14,2 mois de vie. Dans leur revue
littérature Viezel-Mathieu et al. font part de 17,9 mois, et Van Lieshout et al. de 9 a 14,8 mois
(41,57).

La séparation était réalisée en moyenne deux mois aprés la fermeture chirurgicale de la
fente palatine. Les deux gestes étaient réalisés en méme temps en cas de trachéotomie en

place seulement. La séparation de la labioglossopexie est différée de 2 mois apres la
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fermeture du palais afin d’éviter une exacerbation transitoire du syndrome obstructif liée a
I’cedéeme post-opératoire aprées la fermeture du voile. De plus, les résultats a long terme ne
montrent pas de contre-indication a garder la labioglossopexie en place au-dela de la
premiere année de vie.

Cependant plusieurs auteurs (19,28,30-32,43) préconisent la fermeture de la fente et la
séparation de la LGP dans le méme temps opératoire pour éviter une hospitalisation et une
chirurgie supplémentaire. D’autres auteurs préconisent la séparation différée, avec un délai
de 2 (39) a 4 mois (38).

Schaefer et al. préconisent une séparation précoce de la LGP dés 6 mois de vie : tant que
la pexie est efficace la langue reste en retrait, dés que la langue sort la LGP peut étre séparée
(47). L'équipe de Resnick et al. réalise la séparation a 41,6 semaines en moyenne soit presque

6 mois de vie (46).

4. Alternatives a la labioglossopexie

Dans notre centre nous réalisons en premiére intention la labioglossopexie car nous avons
équipe entrainée et une grande habitude de la gestion de cette intervention. C'est une
intervention qui ne présente pas de mortalité propre contrairement a la trachéotomie.

Cependant, d’autres équipes ont des prises en charge initiales différentes.

a. Tubes nasopharyngés

Le principe majeur de la prise en charge des enfants porteurs de séquences de Pierre
Robin doit étre le traitement le moins invasif possible. Dans cette démarche thérapeutique, la
premiere prise en charge est donc la posture adaptée de I’enfant selon sa tolérance (décubitus
ventral ou latéral), et I'adaptation des méthodes d’alimentation orale. Si cette premiére prise
en charge ne suffit pas, beaucoup d’équipes préconisent les tubes nasopharyngés (figure 17)

de facon a lever I'obstruction le temps que I'enfant passe le cap de la croissance (1,30).
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b. Trachéotomie

La trachéotomie est, de fagon mécanique, le moyen le plus sir de lever I'obstruction
liége a la glossoptose (28). L'objectif de la labioglossopexie est de I'éviter. En effet, la
trachéotomie est un geste invasif qui n’est pas dénué d’effets indésirables.

Le taux de mortalité de la trachéotomie chez I'enfant est de 0,5 a 5% selon la
littérature, le taux d'échec de décanulation de 6,5 a 21,4%, et le taux de complications
(immédiates ou a long terme) de 15 a 19% (58). Les causes les plus fréquentes de décés sont
les décanulations accidentelles et les obstructions par bouchon muqueux. Han et al. dans une
étude sur la trachéotomie chez les enfants porteurs de SPR rapportent 52% de complications
et 12% de mortalité (49).

Les complications décrites sont les sténoses laryngées sous-glottiques, trachéales, et
laryngo-trachéales, les trachéomalacies, les hémorragies, les pneumothorax, les trachéites,
les pneumopathies, les cicatrices, les granulomes, ainsi que des soins infirmiers lourds (28,45).
De plus, les enfants trachéotomisés ont plus de difficultés a long terme dans la production de
la parole et du langage. A la différence de la trachéotomie, la labioglossopexie une fois
cicatrisée ne nécessite pas de soins infirmiers lourds. L'impact social de la labioglossopexie,
qui ne se voit pas une fois cicatrisée, est de plus beaucoup plus acceptable pour les familles

que celui d’une trachéotomie.

c. Distraction ostéogénique mandibulaire (DOM)

La DOM est une chirurgie d’allongement progressif de la mandibule (figure 18).
L'intervention comprend des ostéotomies bilatérales de la mandibule et la mise en place de
distracteurs, qui peuvent étre internes ou externes. L'activation commence entre 3 et 5 jours
post-opératoires a raison de 1 a 2 mm/jour jusqu’a correction de la rétrogénie. L’ablation du

matériel se fait 2 a 3 mois apres l'intervention (1,59).

La DOM est décrite dans la littérature (24,37,45,59), mais elle est remise en cause a
cause de ses complications propres (29,31,36,43,43,60,61) : cicatrices cutanées, infections,
exposition du matériel, atteintes nerveuses, atteintes des germes dentaires, perturbation de
croissance squelettique, ankylose de I'’ATM et ré-interventions pour consolidations

prématurées ou AMOS.

60



Tibersar et al. rapportent 28% de troubles occlusaux avec béance antérieure, 16% de
malformations dentaires, pertes dentaires et kystes dentigeres et 9% d’atteintes a long terme
du nerf facial (62).

Papoff et al. avancent que les dommages dentaires pourraient étre prévenus par une
planification adaptée; et concluent que, avant que la DOM ne devienne la référence, il faudra
plus d’études a long terme sur le développement dentaire et la mise en place de la parole chez
ces enfants (37).

La revue de littérature de Viezel-Mathieu et al. fait état d’un taux de complications de
23,8% (contre 13,8% pour la LGP).

L’étude qui présentait le plus de recul sur la DOM - Paes et al. en 2016 (63) - est une
étude cas-témoin sur 10 patients. La durée moyenne du suivi était de 6,8 ans. Des anomalies
de forme et de position des dents et des malformations des racines des molaires ont été
observées significativement plus souvent que dans le groupe témoin (p = 0,007, p = 0,009, et
p = 0,043, respectivement). La longueur de la mandibule était plus courte (p = 0,030), mais la
hauteur de la branche mandibulaire était comparable (p = 0,838) a celle du groupe témoin.
Comparativement aux témoins sains, tous les patients du groupe traités par DOM avaient une
mandibule significativement plus courte. Les effets a plus long terme de l'intervention sur la
taille adulte de la mandibule et I’ATM ne sont pas encore connus.

La DOM est une chirurgie lourde, qui nécessite un plateau technique adapté et un
matériel de distraction colteux (45). C'est une intervention qui nécessite une forte adhésion
de la part des parents (29).

Les équipes qui préferent la DOM suggerent que celle-ci corrigerait 'anomalie initiale,
a savoir selon eux la malposition mandibulaire, en avancant suffisamment la mandibule, alors
que la LGP n’en corrige que la conséquence, a savoir la glossoptose (56).

Cependant on manque de suivi a trés long terme pour pouvoir statuer sur les
complications réelles de la DOM, notamment sur les éruptions des molaires définitives et les
séquelles sur le nerf facial et le nerf alvéolaire inférieur. Pour Schaefer et al., la DOM est
réservée aux échecs de labioglossopexie (47).

Resnick et al. dans une étude tres récente (2019) ont montré de meilleurs résultats de
la DMO que labioglossopexie sur le SAOS en post-opératoire immédiat. Cependanta 2 et 4

ans post-opératoire, les polysomnographies ne retrouvent pas de SAOS dans aucun des deux
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groupes (46). La revue de littérature de Zhang et al.en 2019 ne retrouve pas de différence
significative dans la prise de poids et la croissance a long terme entre LGP et DOM (54).

Pour Kirschner et al., la DOM doit étre réservée a la petite minorité d’enfants qui
présentent un syndrome obstructif malgré une LGP en place. La trachéotomie doit étre
réservée a ceux qui ne sont éligibles ni a la labioglossopexie, ni a la distraction : les
laryngomalacies séveres (38).

La DOM est une chirurgie difficile d’exécution aux suites opératoires lourdes. La
rétrogénie se corrigeant avec |'abaissement de la langue qui stimule la croissance du menton
chez les porteurs de SPR isolées, il nous semble donc peu opportun de prendre le risque de
complications lourdes du développement dentaire et de la croissance mandibulaire pour
corriger cette rétrogénie des la naissance.

Si I'on considére I’hypothése initiale dans laquelle le point de départ de la séquence
est la position verticale de la langue, qui implique un défaut de fermeture du palais ou du voile
du palais, et un défaut de croissance mandibulaire, la correction de la position linguale par
labioglossopexie nous semble plus adéquate pour corriger le syndrome obstructif. De plus, la

labioglossopexie présente une morbi-mortalité bien moindre que la DOM.

Figure 17 : Tube nasopharyngé en place.
D’aprés Evans et al. — 2011 — Robin sequence from diagnosis to development of an effective
management plan (1)

Figure 18 : distraction ostéogénique mandibulaire.
D’apres Evans et al. — 2011 — Robin sequence from diagnosis to development of an effective management
plan(1)
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5. Analyse comparée des résultats cliniques a long terme

Ces premiers résultats sont donnés sur une durée de suivi moyenne de 5,84 ans. La
plupart des enfants n’ont pas fini leur croissance. Cette série est trop précoce pour répondre
a une problématique de croissance a long terme. Il sera intéressant de poursuivre avec des

études ultérieures, méme si ces premiers résultats sont déja informatifs.

a. Cicatrices

Aucun patient ne présentait d’anomalie de mouvement de langue ou de lévres. Un
enfant décrivait une géne au niveau de la cicatrice de langue, qui si elle ne se corrige pas avec

la croissance pourra étre prise par une résection chirurgicale en fin de croissance.

b. Formule dentaire

Tous les patients étaient en denture temporaire ou mixte. 12 étaient en denture lactéale
a la mandibule et 8 en denture mixte avec des incisives définitives sur arcade. Aucun ne
présentait de dyschromies. Aucun ne présentait de caries du bloc incisivo-canin mandibulaires
isolées. Deux enfants présentaient des polycaries des quatre secteurs. Les caries du secteur

antérieur mandibulaires n’étaient donc pas imputées a la labioglossopexie.

Un enfant présentait une agénésie de la dent 82 et du germe de la 42, et un enfant une
dent 41 « en grain de riz ». Ces anomalies de nombre et de forme des dents sont codées
génétiquement. Les germes des incisives centrales mandibulaires étant présents a la
naissance, une agénésie avec absence radiographique de germe n’est pas séquellaire de la
labioglossopexie. Quant aux incisives centrales définitives mandibulaire, les germes
apparaissent au cours du 5™ mois de vie. Une anomalie de forme de la dent successive n’est

donc pas liée a I'intervention chirurgicale réalisée a la naissance.
Trois enfants présentaient un encombrement dentaire. Les encombrements dentaires a la

mandibule sont fréquents chez les enfants, d’autant plus dans les cas de petites tailles

d’arcades. llIs sont donc peu significatifs.
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c. Occlusion

Neuf enfants (soit 45%) étaient en classe 1 d’Angle, dont 6 avaient entre 2,58 et 4,33
ans. On constatait que les enfants les plus jeunes de la série étaient en classe 1. Les enfants
en classe 3 étaient parmi les plus grands.

Il est fort peu probable que I’évolution en classe 3 soit liée a la labioglossopexie, mais
plutot au type de fente palatine initiale.

6 de nos patients étaient déja en classe 1 a un age moyen de 3,41 ans et ont donc
connu une correction rapide de leur croissance mandibulaire. La labioglossopexie aurait-elle
un effet bénéfique sur la croissance mandibulaire ? Des études a plus long terme comparatives
avec les enfants qui n’ont pas eu de traitement chirurgical semblent nécessaires pour vérifier

ce point.

d. Articulation, parole et phonation : données orthophoniques

Sur les 15 enfants évaluables sur le plan de la parole et de la phonation, aucun ne

présentait de trouble articulatoire lié a des troubles praxiques de la sphere orofaciale.

e. Données de la littérature

Peu d’études publiées se sont intéressées a la croissance faciale a long terme des
enfants. Argamaso, sur une durée moyenne de suivi de 4,37 ans ne décrit pas de séquelles
esthétiques ni fonctionnelles liées aux cicatrices de lévres ou de langue (19). Il décrit des
anomalies de position des dents mandibulaires temporaires induisant principalement des
malrotations, mais aucune anomalie des incisives mandibulaires définitives chez les enfants
qui les avaient.

Dans la revue de littérature de Van Liesout et al. sur 7 études, aucun auteur ne décrit
de reprise de cicatrice (57).

Mann et al. ont décrit une technique de suspension de langue par un surjet associé a
la labioglossopexie. Sur une durée de suivi de 8 ans, les auteurs ne décrivent pas d’anomalie,
ni perte, ni traumatisme dentaire. lls ne retrouvent pas de géne significative des cicatrices
nécessitant une reprise, ni d’anomalies de parole (39). Schaefer et Al ne retrouvent pas

d’ankyloglossie ni d’altération de la fonction linguale pouvant compromettre
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I'alimentation(47). Bijnen et al. et Kirschner et al. ne rapportent aucune séquelle esthétique

ou fonctionnelle sur le long terme, sans préciser de durée de suivi pour autant (28,38).

En 1992 LeBlanc et Golding-Kushner ont publié la seule étude relative aux effets de la
labioglossopexie sur la production de la parole (64). Il s’agit d’'une étude cas-témoin sur
17 enfants, tous opérés par le docteur Argamaso. Sont évalués les aspects et mouvements de
levres et de langue, le développement de la parole et Iarticulation des enfants. A 18 mois de
suivi, tous les enfants ont une pointe de langue décrite comme normale. La labioglossopexie
n’a pas d’effet sur les mouvements de levres. Sur 17 enfants, 10 gardent une langue en
position basse, mimant la labioglossopexie 18 mois apres la séparation. 14 des 17 enfants ne
présentent aucun trouble de mobilité (latéralisation, élévation, protrusion) de langue. Les
3 autres présentent une hypotonie liée a leurs syndromes. Tous les enfants présentaient un
retard a la mise en place de la parole, cependant a 1 an apreés la séparation il n’y avait plus de
différence entre les groupes. Pour les auteurs, la LGP semble retarder la mise en place du
langage en retardant la production de sons. Ce retard est rattrapé aprés la séparation de la

labioglossopexie.
Dans notre effectif de patients nous n’observons pas ce retard de mise en place de la

parole. Ceci est probablement lié au fait que notre technique chirurgicale n’utilise pas de point

de contention péri-mandibulaire (comme dans la technique décrite par Argamaso (19)).
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VIl. CONCLUSION

L’objectif principal de la labioglossopexie présentée dans cette étude est de corriger
I’obstruction respiratoire liée a la glossoptose chez les enfants porteurs de séquence de Pierre
Robin et ainsi d’éviter la trachéotomie, ce qui est le cas dans 84% des cas.

La technique de labioglossopexie décrite dans ce travail est une intervention
chirurgicale simple, reproductible et peu colteuse ne nécessitant pas de matériel chirurgical
particulier. Elle nécessite néanmoins une équipe médico-chirurgicale habituée et entrainée a
ce type de geste. Les complications immédiates sont mineures, la principale étant la désunion.
Une fois en place et cicatrisée, la LGP ne présente plus de risque de complications et ne
nécessite aucun soin infirmier particulier. Elle n’'empéche pas I'alimentation orale, a I'inverse
elle facilite celle-ci en luttant contre le syndrome obstructif lié a la glossoptose. Elle n’induit
pas de difficultés de langage ni de troubles d’articulation.

Nous ne rapportons pas de conséquences a long terme, notamment pas d’anomalies
de dentition. Il semble possible qu’elle favorise le rattrapage de croissance du menton. Ce
point particulier nécessitera une étude comparative sur une durée plus longue et avec un
effectif de patients plus important pour étre confirmé.

Afin d’améliorer nos pratiques, les résultats de nos travaux suggerent |'utilisation
systématique du score GILLS dans la sélection des patients, notamment la recherche plus
rigoureuse du reflux gastro-cesophagien et la systématisation de la polysomnographie
nocturne pré et post-opératoire. L'utilisation de tubes naso-pharyngés pour limiter les durées
d’intubation pourrait étre discutée.

De facon générale, la prise en charge de la SPR est complexe et doit s'adapter a des
situations cliniques variées. La pluridisciplinarité est I’élément clé de la prise en charge de ces
enfants. Le petit nombre de patients concernés rend la publication d’études sur le sujet
difficile, et les études actuelles manquent encore de recul sur la croissance de ces enfants.
Des études a plus long terme, jusqu’a la fin de la croissance, sont nécessaires pour compléter
les données sur la croissance faciale et le développement dentaire des patients ayant
bénéficié d’'une LGP. L’établissement d’un consensus prenant en compte les spécificités de
chaque équipe serait intéressant pour guider la prise en charge de ces enfants dés la

naissance.
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IX. ABREVIATIONS

AMOS
ATM
CCMR

CCMR
CPAP

CH
CHU
CRMR
DMO
DPN
EEG
HAD
IAH
INT
10T
LGP
MAFACE
NS

PN
PSG
RGO

S

SA
Sa0;
SAOS
SNG
SPR
SPRATON

TNP
usI
VADS
VNI

Ablation de Matériel d’Ostéosynthese

Articulation Temporo Mandibulaire

Centre de Compétence des Maladies Rares Syndromes de Pierre Robin et
Troubles de Succion-Déglution Congénitaux

Centre de Compétence des Maladies Rares

Continuous Positive Airway Pressure (Ventilation en pression positive
continue)

Centre Hospitalier

Centre Hospitalo-Universitaire

Centre de Référence Maladies rares

Distraction Mandibulaire Ostéogénique

Dépistage Pré-Natal

Electroencéphalogramme

Hospitalisation a Domicile

Indice d’Apnée-Hypopnée

Intubation Naso-Trachéale

Intubation Oro-Trachéale

Labioglossopexie

Centre de référence des malformations rares de la face et de la cavité buccale
Enfants Non Syndromiques

Poids de Naissance

Polysomnographie Nocturne

Reflux gastro-cesophagien

Enfants Syndromiques

Semaines d’Aménorrhée

Saturation artérielle en oxygene

Syndrome d’Apnées Obstructives du Sommeil

Sonde nasogastrique

Séquence de Pierre Robin

Centre de Référence du syndrome de Pierre Robin et des troubles de succion-
déglutition congénitaux

Tube Naso-Pharyngé

Unité de soins Intensifs

Voies aéro-digestives supérieures

Ventilation Non Invasive
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RESUME

INTRODUCTION La séquence de Pierre Robin (SPR) est une association de malformative
congénitale de la face associant glossoptose, rétrognathisme et fente palatine ainsi que des
troubles de succion-déglutition. Dans un cas sur deux elle entre dans un contexte
syndromique. Le pronostic a court terme est lié a I'obstruction des voies respiratoires a la
naissance, qui peut aller jusqu’a la détresse respiratoire aigue néonatale. La prise en charge
initiale doit permettre la libération des voies aériennes respiratoires de facon a passer le cap
de la phase critique d’obstruction. En cas d’échec du traitement médical conservateur, des
stratégies interventionnistes sont proposées par les équipes. Parmi elle, la labioglossopexie
(LGP) est une technique chirurgicale dont le principe est de fixer la face ventrale de langue a
la face interne de la lévre inférieure pour avancer la langue et libérer I'espace rétro-basi-
lingual. L’objectif principal est d’éviter la trachéotomie et ses complications intrinseques.

PATIENTS ET METHODE Nous présentons les résultats d’'une étude rétrospective sur 11 ans
concernant 25 enfants suivis depuis 2006 dans le centre de prise en charge des Pierre Robin
de Marseille et ayant bénéficié d’'une LGP. Les données pré et post-opératoires ont été
recueillies dans les dossiers médicaux. Les données cliniques sur la croissance du massif facial,
la dentition et la phonation ont été recueillies au cours de consultations pluridisciplinaires de
suivi. L'objectif principal était d’évaluer I'efficacité de la labioglossopexie sur le syndrome
obstructif, soit I'éviction de la trachéotomie. Les objectifs secondaires étaient d’évaluer
I’efficacité de la labioglossopexie sur les difficultés alimentaires et I’évolution a long terme des
enfants sur le plan de la croissance.

RESULTATS Dans 84% des cas la trachéotomie a été évitée. On a rapporté des complications
mineures dans 4 cas. Conformément a ce qui était attendu et aux données de la littérature,
les enfants non syndromiques avaient une meilleure évolution sur le plan respiratoire aussi
bien qu’alimentaire. On n’a pas rapporté de conséquence a long terme sur la parole ni la
croissance.

CONCLUSION La labioglossopexie est une intervention chirurgicale simple, reproductible et
peu colteuse. Elle nécessite une équipe pluridisciplinaire expérimentée et entrainée. C'est
une prise en charge efficace et non délétére du syndrome obstructif congénital sévere des
enfants porteurs de SPR. Des études a plus long terme sont nécessaires pour évaluer ses
conséquences sur la croissance faciale des enfants.

MOTS-CLES : séquence dePierre Robin, labioglossopexie, glossoptose, obstruction des voies

aériennes.
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